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INFORMACE O CLANKU SOUHRN

Historie ¢lanku: Ctyfiapadesatiletéd Zena se dostavila na nasi kliniku s akutni pseudostenézou mitralni chlopné vyvolanou
Dosel do redakce: 30. 1. 2013 pfitomnosti hmoty v levé sini. Pivodné se predpoklédalo, ze by mohlo jit o myxom. Pacientka byla indiko-
Pfepracovén: 6. 3. 2013 vana k exstirpaci nadorové hmoty s cilem odstranit prekazku v Gsti mitralni chlopné. Histologicky nélez ze
Pfijat: 18. 3. 2013 vzorku prokdzal leiomyosarkom, vzacny primarni maligni srde¢ni nador.

Dostupny online: 28. 3. 2013 © 2013, CKS. Published by Elsevier Urban and Partner Sp. z 0.0. All rights reserved.
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Left atrium

Leiomyosarcoma A 54-year-old lady presented with a mass in the left atrium causing an acute mitral valve pseudo-stenosis.
Mitral valve The tumour mass was assumed to be a myxoma. The patient was scheduled for tumour mass extirpation to
Myxoma clear the obstruction of the mitral orifice. Histological finding from the acquired specimen showed a leio-
Tumour myosarcoma, as a rare primary malignant cardiac tumour.
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Leiomyosarkom levé siné

Uvod

Primarni srde¢ni nddory — typickym prikladem jsou my-
xomy — se vyskytuji vzacné. Castéji se lze setkat se se-
kundarnimi nadory, které lze diagnostikovat az u 20 %
pacientl s generalizovanym nddorovym onemocnénim
[1]. Klinicky prabéh srde¢nich nddord nezavisi pouze na
jejich velikosti, ale i na jejich ulozZeni a infiltraci okolnich
tkani. | maly benigni papilarni fibroelastom muze vést
pfi pfipadné obstrukci hlavni vétve levé véncité tepny
k nahlé srdecni smrti. Pfes pokrok v oblasti zobrazova-
cich metod a chirurgickych technik v posledni dobé zu-
stdvd sarkom i nadale patologickou jednotkou, kterou
se malokdy podafi vylécit a témér vzdy je spojena s ne-
pfiznivou progndézou.

Popis pripadu

Ctytiapadesatiletd zdrava Zena se dostavila k vy3etieni
pro nové vzniklé obtize — klidovou dusnost, bolesti na
prsou a opakované epizody presynkop. Provedené CT
vysetfeni hrudniku vyloucilo plicni embolii. V levé sini
byla zjisténa velkd nddorovéa hmota. Echokardiografic-
ké vysetfeni prokdzalo naddor podobny myxomu v levé
sini s intermitentni obstrukci Usti mitralni chlopné (obr.
1). K uvolnéni obstrukce mitralni chlopné bylo indi-
kovadno chirurgické reSeni. Vykon byl proveden z kla-
sické stredni sternotomie s kanylaci aorty a obou du-
tych Zil. K docasné zastavé srdce byla pouzita studena
krystaloidni kardioplegie. Po incizi levé siné byla obje-
vena objemnd myxoidni hmota vynofujici se ze soutoku
plicnich zil. Bylo zjisténo difuzni ztlusténi stény levé siné.
Vystupujici ndadorova hmota byla resekovana; neslo te-
dy o radikalni chirurgicky vykon. Intraoperac¢ni echokar-
diografické vysetfeni prokazalo pokles stfedniho trans-
mitralniho gradientu ze 13 mm Hg (pfed operaci) na
normalni hodnoty. Na mitrdlni chlopni nebyl nalezen
zadny patologicky proces. Dalsi prabéh lécby pacientky
byl bez komplikaci.

Histologické vysetfeni odebranych vzorkl prokazalo
jemnou bunécnou texturu s mnohojadernymi burikami
a bizarnimi jadry s nizkou mitotickou aktivitou v myxoid-
nim matrixu (obr. 2A). Imunohistochemické barveni bylo
pozitivni pouze pro aktin hladkého svalstva (obr. 2B). N&-
lez byl diagnostikovan jako leiomyosarkom nizkého stup-
né malignity. Primarni kardidlni léze byla potvrzena po
vylouceni metastatického postizeni pomoci scintigrafie,
vySetfeni magnetickou rezonanci tkani mimo srdce, vypo-
Cetni tomografii a ultrazvukem.

Transplantace srdce byla kontraindikovana vzhledem
k difuzni infiltraci levé siné v¢etné mista soutoku plicnich
zil. Vzhledem k absenci pfiznaktd nadorového onemocné-
ni onkolog nedoporucil adjuvantni [écbu. Prvni vysetfeni
srdce magnetickou rezonanci o pét mésicd pozdéji proka-
zalo ztlusténi stény levé siné (obr. 3A a 3B) s infiltraci cipu
mitrdlni chlopné (obr. 4) vedouci ke skute¢né stendze
mitrdIni chlopné. Echokardiograficky stanoveny stfedni
transmitralni gradient byl 9 mm Hg. Po deseti mésicich od
stanoveni diagnézy nemocna Zije, obtézuje ji namahova
dusnost (NYHA II. stupné) bez symptom0 generalizované-
ho nadorového onemocnéni.

Obr. 1 - Echokardiografické vysetfeni. Myxoidni nador prolabujici
do usti mitralni chlopné.

Obr. 2 - Histopatologicky nalez. (A) 200x zvétseni, sarkomovy
vzhled nadoru (barveni hematoxylinem-eosinem). (B) 400x zvétse-
ni, imunoreaktivné pozitivni pro aktin hladkého svalu.

Obr. 3 - Zobrazeni magnetickou rezonanci. (A a B) difuzni ztlusténi
stény levé siné (Sipky).

Obr. 4 - Zobrazeni magnetickou rezonanci. Infiltrace a ztlusténi cipt
mitralni chlopné (Sipky).
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Diskuse

Primdrni srde¢ni sarkom je vzacny nalez s rdznymi klinic-
kymi projevy v zavislosti na velikosti, lokalizaci nddoro-
vé hmoty a postizeni okolnich tkani. V pripadé postizeni
levé siné existuje moznost zdmény za myxom. Mimoto
byly popsany i pfipady plicniho adenokarcinomu [2], kar-
cinomu §titné Zlazy [3], Ewingova nadoru [4] a Grawitzo-
va nadoru [5], kdy metastaza pfipominala myxom levé
siné. Tato zku3enost ukazuje na nutnost pouziti dalsich
zobrazovacich metod pfi vysetifeni srde¢nich tkani — kro-
mé echokardiografie, napf. magnetické rezonance a scin-
tigrafie — aby bylo mozZno jednoznac¢né stanovit diagnoé-
zu a vymezit vztah mezi nadorovou hmotou a okolnimi
strukturami. Magneticka rezonance provedena v poope-
ra¢nim obdobi prokazala ztlusténi stény levé siné a cipl
mitraini chlopné; z ,pseudostendzy” mitralni chlopné se
tak ndsledné stala skute¢na stendza.

Imunohistochemické vysetfeni ziskanych vzorkd je uzi-
tecné pro potvrzeni typu nddoru, stanoveni jeho rozsa-
hu a urceni vhodného zpusobu lécby. V daném pripadé
ukazovalo pozitivni barveni aktinu hladkého svalstva na
leiomyosarkom, ktery predstavuje 8 % vsech sarkom [6].

Sarkomy se podafi vylécit velmi zfidka. Resekce — je-li
moznd — s naslednou chemoterapii a radioterapii maze
zajistit zlepSeni hemodynamiky s prodlouzenym prezi-
tim a lepsi kvalitou Zivota [7]. Difuzni ztlusténi stény levé
siné v¢etné mista soutoku plicnich zil (v tomto pripadé)
znamenalo, Ze nador je inoperabilni a transplantace kon-
traindikovana. Na druhé strané podle omezeného poctu
dostupnych ¢lankd neprodluzuje adjuvantni chemotera-
pie v pfipadé neuplné resekce nadoru preziti [8,9]. Navic
v pfipadé nasi pacientky nepfitomnost symptomd nado-
rového onemocnéni zvySovala rizika adjuvantni [é¢by ne-
umeérné oproti pripadnému pfinosu.

Progndza sarkomdU je nepfizniva s prdmérnou dobou
preziti 16,5 mésice [10]. Méné agresivni prubéh je pa-
trné spojen s umisténim v levé sini, nizkym gradingem
tumoru, nizkou mitotickou aktivitou, myxoidnim vzhle-
dem nadoru a absenci metastaz v dobé stanoveni dia-
gndzy [10]. Ve zde popisovaném pfipadé byla vsechna
vy$e uvedend kritéria splnéna. Deset mésicd od stano-
veni diagndzy je pacientka nazivu, stéZuje si pouze na

néamahovou dusnost, a nevykazuje zadné priznaky gene-
ralizovaného nddorového onemocnéni.

Zaveér

Tato kasuistika popisuje dynamickou zménu postizeni
mitrdIni chlopné u pacientky s izolovanym leiomyosarko-
mem levé siné. Je tfeba podtrhnout pfinos multimodal-
niho vysetfeni ke stanoveni diagndzy. Pfes nepfiznivou
prognézu popsané patologické jednotky muize témto
pacientim chirurgickd resekce nadorové hmoty pfinést
zlepseni kvality Zivota.
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