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Liposarkomy patii mezi zhoubné nadory mékkych tkani. Myxoidni liposarkom je druhym nejcastéjsim podtypem
takového nadoru u dospélych a tvofi asi 20 % malignich nadord mékkych tkéni [1,2] s vrcholem vyskytu v rozmezi
okolo 40-60 let. Je charakteristicky pomalym riistem, s relativné dlouhym, klinicky némym prabéhem (Matsumo-
to a spol. [2007] [3], Cho a spol. [2010] [4], Fairman a spol. [2005] [5]). Typickou lokalizaci myxoidniho liposarkomu
je tukova tkan koncetin, zejména dolnich v oblasti stehen. Nador ma tendenci metastazovat do extrapulmonar-
nich mist, jako jsou retroperitoneum, mediastinum a kosti. Ndlez metastéz v srdci je velmi vzacny [2,6].
Pfedmétem tohoto sdéleni je pfipad 36letého muZe s anamnézou recidivujictho myxoidniho liposarkomu.
Primarni lozisko nddoru se nachazelo v levé poplitedini oblasti. Po exstirpaci doslo k rekurenci nadoru do
pravé axilarni oblasti. Obé loziska byla resekovana a byla aplikovana brachyterapie a zevni ozéreni. V ram-
ci stagingu bylo provedeno vysetfeni pomoci PET/CT, které popsalo nové vznikly nejasny utvar v oblasti
srdecniho mezikomorového septa. Nemocny byl po subjektivni strance bez obtizi a byl odeslan k dalSimu
vysetieni na nase pracovisté. Zde provedenymi zobrazovacimi metodami byla lokalizace nadoru potvrzena
a byl chirurgicky odstranén. Histologickym vysetfenim byla potvrzena diagnéza myxoidniho liposarkomu.
© 2013, CKS. Published by Elsevier Urban and Partner Sp. z 0.0. All rights reserved.

ABSTRACT

Liposarcomas are malignant tumors of the soft tissue. Myxoid liposarcoma is the second most common subtype
of these tumors in adults. It accounts for approximately 20% of all malignant soft tissue tumors [1,2]. Peak of its
incidence occurs between 40 and 60 years of age with relatively indolent clinical course (Matsumoto et al. [2007] [3],
Cho et al. [2010] [4], Fairman et al. [2005] [5]). Typical localizations of myxoid liposarcoma comprise limbs, particu-
larly thighs with a tendency to metastasize into extrapulmonary sites such as retroperitoneum, mediastinum, bones.
Cardiac metastases are extremely rare.

We present a case of a 36-year-old man with a history of recurrent myxoid liposarcoma. Primary location was
in the left popliteal area. After extirpation of the tumor, metastatic tumor was subsequently revealed in the
right axilla. Each surgical extirpation was followed by actinotherapy and brachytherapy. Cardiac metastasis
was diagnosed randomly, with PET CT during the staging process. The patient was asymptomatic and was
admitted to our institution for further diagnostics and treatment. After confirmation of its location, the
tumor was excised. Histological examination revealed myxoid liposarcoma.

Adresa: MUDr. Renata Virtova, Klinika kardiologie, Institut klinické a experimentalni mediciny, Videfiska 1959/8, 140 21 Praha 4, e-mail: wirtx@seznam.cz

DOI: 10.1016/j.crvasa.2013.07.004

Tento ¢lanek prosim citujte takto: R. Virtova, et al., Rare myxoid liposarcoma metastasis to the interventricular septum of the heart, Cor et Vasa 56 (2014) e274—e278, jak vy3el v online
verzi Cor et Vasa na http://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0010865013000921



330

Vzacnd metastdza myxoidniho liposarkomu do srde¢niho mezikomorového septa

Uvod

Liposarkom je po fibréznim histiocytomu druhym nejcas-
t&jSim nadorem meékkych tkani u dospélych [3,5]. Predsta-
vuje asi 20 % vsech malignich nador mékkych tkani [3].
RozliSujeme pét histologickych typl - dobre diferenco-
vany, dediferencovany, myxoidni, kulatobuné¢ny a pleo-
morfni. Myxoidni varianta je druhym nejbéznéjsim typem,
ktery se objevuje zejména mezi ¢tvrtou a patou dekadou
Zivota. Je charakterizovan dlouhym trvdnim nemoci a Cet-
nymi rekurencemi [4]. Toto sdéleni pfiblizuje pfipad vzac-
né srdecni metastazy myxoidniho liposarkomu.

Kasuistika

Jde o pripad 36letého muze bez anamnézy srde¢niho one-
mocnéni, ktery byl v roce 2007 poprvé [éen pro myxoidni
liposarkom v levé podkolenni oblasti. Po provedené exstir-
paci nadoru a aktinoterapii doslo v roce 2009 k recidivé do
oblasti pravé axily. Po exstirpaci nadoru bez adjuvantni [é¢-
by byla v roce 2011 zjisténa dalsi lokalni recidiva a byly pro-
vedeny opakované exenterace axily v dubnu 2011 a v brez-
nu 2012. Béhem onkologického sledovani byla v ramci
stagingu nadoru provedena pozitronova emisni tomografie
s vypocetni tomografii (PET/CT), kterd zachytila hypodenzni
okrouhlé loZisko v oblasti srde¢niho mezikomorového septa
bez patologicky zvysené akumulace radiofarmaka [18F]-flu-
orodeoxyglukdézy (FDG), coz znameng, ze lozisko nevykazo-
valo zvySenou konzumpci glukézy. V okraji tohoto loZiska
byla zachycena nespecificky zvySena akumulace radiofar-
maka, kterd pravdépodobné predstavovala fyziologickou
variantu zobrazeni zvysené glykolytické aktivity okolniho
myokardu (obr. 1). Pacient byl odeslan k dalsSimu vysetre-
ni a 1écbé na nase pracovisté (IKEM). Pri prijeti byl zcela

Obr. 1 - PET/CT v Nemocnici Na Homolce. Vlevo CT slozka, vpra-
vo PET slozka a uprostied flizni FDG-PET/CT zobrazeni; nahoie
horizontalné vedena vrstva v dlouhé ose levé komory srdecni
(pohled odspodu), dole vrstva v kratké ose (pohled od srde¢niho
hrotu). V CT slozce vysetieni je patrna kulovitd hypodenzni léze
v komorovém septu o priméru 22 mm, kterd nevykazuje zvyse-
nou glykolytickou aktivitu v PET slozce vysetreni. Takovyto nalez
je obvykly u liposarkomu nizsiho stupné. V okoli pfitomna mirné
zvysena akumulace FDG predstavuje fyziologickou nehomogenné
distribuovanou glykolyzu v myokardu.

23/03/2012 16:14:19

23/03/2012 16:00:10

Obr. 2 - (A) Echokardiografické vysetieni v apikalni ¢tyfdutinové pro-
jekci a (B) echokardiografické vysetreni v projekci na kratkou osu

Obr. 3 - MR zobrazeni: hyperintenzni loZisko v mezikomorovém
septu (nativni T2 4V tse 2D)
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Obr. 4 - (A) Pohled na mezikomorové septum s tumorem po prove-
deni ventrikulotomie, (B) exstirpované loZisko, (C) stav po uzavéru
ventrikulotomie pomoci zaplat z cévni protézy

Obr. 5 - Histologické nélezy z Oddéleni patologie FN v Motole, bar-
veni hematoxylin-eosin (H&E), zvétseni 100x, malobunécny tumor
s hojnou myxoidni matrix s ovalnymi, protahlymi az hvézdicovity-
mi burikami a patrnou siti tenkych kapilar. Disperzné vakuolizova-
né buriky vzhledu lipoblastd.

asymptomaticky, fyzikalni nalez nejevil vyraznéjsi patologii
a EKG kfivka byla normalni. Bylo provedeno transthorakalni
echokardiografické vysetreni, kterym byl potvrzen Utvar ve
stfedni ¢asti mezikomorového septa o priiméru 31x25 mm,
zasahujici do bazalniho segmentu na uUrovni mitrdiniho
prstence a s prominenci do dutiny levé srde¢ni komory. Na-
dor se pohyboval zérover s pohybem septa. Hemodynamic-
ky se vsak neuplatrioval a neutlacoval ani ostatni struktury.
Byla popsana rovnéz normalni funkce obou nedilatovanych
srdec¢nich komor a nebyly zjistény chlopenni vady (obr.
2A, 2B). K upfesnéni nalezu byla doplnéna magneticka
rezonance, ktera ovérila kulovité, dobfe ohranicené loZisko
o velikosti 22 mm, které svym morfologickym charakterem
pfipominalo myxomatoézni tkan (obr. 3). Nasledné byla
provedena resekce tumoru septa (obr. 4A, 4B, 4C). Operace
i Casny pooperacni prabéh byly bez komplikaci, béhem mo-
nitorace nebyla zachycena porucha srde¢niho rytmu. Histo-
logické vysetfeni ukdazalo, Zze jde o metastazu myxoidniho
liposarkomu (obr. 5). V prlbéhu desetimési¢niho sledovani
je pacient podle MR i PET/CT bez zndmek recidivy onemoc-
néni (viz obr. 6A, 6B, 7).

Diskuse

Maligni srdec¢ni tumory jsou velmi vzacné. Nejcastéjsimi pri-
marnimi malignimi nadory, které se vyskytuji v srdci, jsou
sarkomy. Sekundarni kardidlni malignity, kterymi byvaji
metastdzy jinych nadord, jako jsou napf. melanom, karci-
nom plic, lymfom nebo karcinom prsu, jsou 20- az 40krét
Castéjsi nez primdrni léze [5]. Liposarkom je vzacné se vy-
skytujici mezenchymalni nador, fazeny mezi sarkomy mék-
kych tkani. Po fibréznim histiocytomu je druhou nejcastéjsi
malignitou tohoto typu u dospélych [3,5], kterd predstavuje
asi 20 % vsech malignich nadort mékkych tkani [1]. Vrchol
vyskytu byvd mezi 40.-60. rokem s relativné dlouhodobym
klinicky némym prdbéhem [7,4]. Typickd lokalizace my-
xoidniho liposarkomu byva na koncetinach, a to zejména
na dolnich, dalsim castym mistem vyskytu byvaji hyzdé,
retroperitoneum, abdominalni dutina nebo hrudni sténa
[4,5]. U naseho nemocného byl primarni nador v popli-
teadlni oblasti levé dolni koncetiny. PfestoZe je pro liposarko-
my typické, Ze obvykle metastazuji do plic, myxoidni liposar-
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Obr. 6 - (A) Echokardiografické vysetfeni v apikalni ¢tyfdutinové projekci po exstirpaci nadoru, (B) echokardiografické vysetieni v projekci

na kratkou osu

kom méd tendenci metastazovat i do mimoplicnich oblasti,
jako jsou mékké tkané, mediastinum, kosti nebo srdce [4,8].
Vzacné byly popsany i metastazy v mise [4]. V nasem pfipadé
byla nejprve popsana metastdza nadoru do pravé axily.

Metastazy v srdci jsou také velmi vzacné a jejich kli-
nickd prezentace je rliznorodd. Mnoho pacientd nemiva
zadné symptomy a diagndza byva obvykle stanovena az
post mortem [9]. U naseho pacienta byla diagnéza sta-
novena pfi stagingu primarniho nadoru. U symptomatic-
kych pfipadd byva nejcastéjsSim projevem perikardialni
postiZzeni s tvorbou vypotku. Dale byly popsany projevy,
jakymi jsou srdec¢ni selhani, pfevodni poruchy, tachyaryt-
mie, mechanicka obstrukce, chlopenni vady nebo srdecni
ruptura [3,7,10]. Dllezité je, Ze symptomy byvaji zavislé
na lokalizaci a velikosti nddoru. Pravostranné tumory se
projevuji nejcastéji dusnosti nebo hemoptyzou. Levo-
stranna lokalizace nadoru se projevuje dusnosti, bolestmi
na hrudi nebo synkopou pfi obstrukci vytokového traktu
levé komory. Byla popsana i neurologickad symptomatolo-
gie jako poruchy hybnosti, vidéni nebo ¢iti [5-7].

Mikroskopicky u naseho pacienta $lo o tumor v okra-
jich obklopeny zbytky srdecni svaloviny a z¢asti opatieny
tenkym vazivovym pouzdrem. Nador byl relativné mélo
bunécny, tvoreny ovalnymi az lehce protahlymi nebo
hvézdicovitymi burikami uloZzenymi v hojné myxoid-
ni matrix (obr. 5). Mitoticka aktivita nebyla zachycena.
Proliferace stanovend proliferacnim antigenem Ki-67 se
pohybovala kolem 2 %. Léze méla stejny charakter jako
v predchozich vysetfenich z oblasti poplitealni krajiny vle-
vo a axily vpravo. Zajimavé je, Ze jak myxoidni, tak i kula-
tobunécné liposarkomy jsou charakterizovany chromoso-
malnimi translokacemi — fuzi genu CHOP na chromosomu
12p 13 s genem FUS na chromosomu 16q 11. Tak, jak to
bylo i v nasem pfipadé. Stejné chromosomalni transloka-
ce byly retrospektivné zjistény i v predchozi biopsii z tu-
moru v pravé axile. Tyto nalezy potvrzuji jednoznacné, ze
u pacienta slo o myxoidni liposarkom.

Diagnéza ndadorl srdce byva zaloZzena na anamnéze
a fyzikalnim vysetreni, které doplnuji neinvazivni zobrazo-
vaci metody. Mezi nimi hraje kli¢ovou roli CT angiografie
nebo magnetickd rezonance, které dokazou blize charak-
terizovat patologickou tkan. Prindsi cenné udaje o homo-
genité tumoru, pfitomnosti tuku, kalcifikaci, podilu nek-

rotické ¢i cystické komponenty, hodnoceni vaskularizace
tumoru, jeho velikosti, lokalizaci a vztahu k okolnim struk-
turdm [3,9]. V nasem pfipadé vysetieni pomoci magnetické
rezonance upfresnilo nejen velikost loZiska a lokalizaci, ale
také povahu pripominajici myxom (obr. 3).

Pri urceni klinického stadia vétSiny nddorovych one-
mocnéni byva uUspésné vyuzivano i FDG-PET ¢i PET/CT.
Tato metoda je schopna detekovat metabolickou aktivi-
tu viabilni tumorézni tkané na zadkladé zvysené glykolyzy
tumorovych bunék. To ma vyznamné uplatnéni pfi urceni
klinického stadia onemocnéni, upresni rozsah postize-
ni metabolicky aktivniho maligniho kompartmentu ve
velkych nddorech a lze ji vyuzit i ke stanoveni progné-
zy. V pfipadé sarkomdl vcéetné myxoidniho liposarkomu
je tato metoda spiSe vhodnd pro urceni grade. U naseho
nemocného CT slozka PET/CT vysetieni v rdmci stagingu
nahodné odhalila lozisko v oblasti mezikomorového sep-

Obr. 7 - MR zobrazeni Stp. odstranéni loZiska z mezikomorového
septa (nativni T2 4V tse 2D)
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ta a negativni PET slozka svédcila spiSe pro nizsi grade
(obr. 1). Kontrolni poopera¢ni vysetfeni doposud nepo-
tvrdilo dalsi recidivu [11]. Progn6za onemocnéni je zavisla
na nékolika faktorech, jako je velikost primarniho tumo-
ru, jeho lokalizace, histologické charakteristiky a pfitom-
nost metastadz [12]. Jedinou lé¢ebnou metodou je radi-
kalni resekce s dostatecnym okrajem bez nadoru [5,13].
Adjuvantni chemoterapie neni standardné doporucova-
na, lze ji zvazovat individualné u nadord odstranénych
neradikdlné, u velkych tumort a v pfitomnosti rizikovych
faktoru. Systémova cytostaticka lécba je indikovana u ge-
neralizovaného onemocnéni. V prvni linii je indikovan
doxorubicin s ifosfamidem, ve druhé linii je mozné podat
trabectidin, eventudlné ifosfamid ¢i inhibitor tyrosinki-
ndzy pazopanib. Dacarbazin predstavuje dalsi moznou
Ié¢bu u vybranych predlécenych pacientl. Pfi terapii an-
tracykliny je nutno znat vstupni hodnoty ejek¢ni frakce
levé komory srdec¢ni a sledovat kumulativni davku, ktera
mUZe predstavovat limitujici faktor v pokracovani ucin-
né [écby doxorubicinem [6]. Cilem radioterapie je snizeni
vyskytu lokalnich recidiv u velkych tumor@ a u nekardial-
nich chirurgickych vykonu [2]. Na rozdil od ostatnich, cas-
téji se vyskytujicich sarkomU meékkych tkani se myxoidni
a kulatobunécna forma liposarkomtd vyznacuje vysokou
radiosenzitivitou [4,5,13]. Vzhledem k tomu, Ze srdce ne-
Ize ozafovat, je v kontextu sporné chemosenzitivity jedi-
nym moznym fe$enim chirurgické odstranéni nddoru. Tak
tomu bylo i u naseho pacienta. Ten nemél indikovanou
chemoterapii ani aktinoterapii, protoze nador ma velmi
nizkou prolifera¢ni aktivitu a je bez zndmek recidiv.

Zaveér

Myxoidni liposarkom je druhym nejbéznéjsim typem sar-
komu mékkych tkani. Je charakterizovan dlouhym trvé-
nim nemoci a ¢etnymi rekurencemi. Jeho diagnostika je
zaloZena na neinvazivnich zobrazovacich metodach, a to
zejména na magnetické rezonanci. Lé¢ebnou metodou je
resekce postizené tkané, doplnéna eventudlné radiotera-
pii. Prognéza onemocnéni je viak nejista.
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