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Historie ¢lanku: Medzi najcastejsie primarne nadory pulmonalnej chlopne a pulmonélnej artérie patri schwandm, myxém, papildrny
Dosel do redakce: 12. 2. 2015 fibroelastém, primarny choriokarciném a sarkom. Vyskyt tychto histologickych typov nadorov je velmi raritny. Medzi
Prijat: 16. 2. 2015 najcastejsie klinické manifestacie tumorov pulmonélinej artérie patri dychavica, bolest na hrudi, kasel'a hemoptyza.
Dostupny online: 11. 3. 2015 Prezentovana je kazuistika 44-roného muza s anamnézou zhorsujuicej sa dychavice, febrilit, kasla a straty hmotnosti.

Vysetrenia zobrazovacimi metédami poukézali na velku nasadajlicu embdliu vytokovej Casti pravej komory, pulmo-
nalnej chlopne a kmena pulmonalnej artérie. Pacient bol prijaty do nemocnice za ucelom antikoagulacnej terapie.
Vzhladom na neuspesnost konzervativnej terapie bol pacient indikovany k operécii. Peropecne bol zisteny tumor
pulmonélinej chlopne vyplAajuci takmer cely lumen pulmonalnej artérie a viaceré mensie tumory vytokového traktu
pravej komory a pulmonalnej artérie. Histologické vysetrenie tumoru poukazalo na leiomysarkém high grade 3.
Prezentovana kazuistika zd6raznuje, Zze tumor pulmonalnej artérie by mal byt stale zahrnuty do diferen-
cidlnej diagnostiky pulmonalnej embdlie. To plati najma v pripade zvyraznenia symptémov i pri adekvatnej
antikoagulacii a absencii rizikovych faktorov hlbokej zilovej trombozy. Vzhladom na neskoru diagnostiku
ostdva progndéza pacientov so sarkémom pulmonalnej chlopne hroziva.

© 2015, CKS. Published by Elsevier sp. z 0.0. All rights reserved.
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ABSTRACT

The group of pulmonary valve and pulmonary artery primary tumors is the most frequently represented by
schwannomas, myxomas, papillary fibroelastomas, primary choriocarcinomas and sarcomas. These tumors
are very rare. The most common clinical manifestation of pulmonary artery tumor is dyspnea, followed by
chest pain, cough, and haemoptysis. A case of 44-year-old male with history of progressive dyspnea, fever,
cough, and weight loss is presented. Imaging methods showed large saddle embolus in the right ventricle
outflow tract, pulmonary valve and pulmonary artery trunk. He was admitted to a hospital for anticoagula-
tion therapy. Since there was no clinical improvement, the patient had to undergo surgery. Nearly full artery
caliber filling tumor in pulmonary artery was found with its origin in pulmonary valve. Next exploration
showed several little tumors in right ventricle outflow tract and also in pulmonary artery. The final outcome

Keywords: of histological examination showed the presence of leiomyosarcoma high grade 3.

Pulmonary valve Presented case highlights that pulmonary artery tumor should always be included in the differential dia-
Leiomyosarcoma gnosis of pulmonary embolism, especially if the symptoms progress while on adequate anticoagulation,
Pulmonary embolism and if any risk factor for deep vein thrombosis is not present. Unfortunately, prognosis of pulmonary artery
Heart surgery sarcomas is usually dismal, secondary to late diagnosis.
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Uvod

Primdrne nadory pulmonalnej artérie a pulmondlnej
chlopne, ako raritné nozologické jednotky, mézu sposo-
bovat obtiaznu klinicku diferencidlnu diagnostiku. Skupi-
na tychto nddorov zahfna schwaném, myxém, papilarny
fibroelastom, primarny choriokarciném a karciném [1-4].
Sarkémy pulmonalnej artérie (PASs), aj ako najcastejsie
primdrne nadory pulmondlnej artérie, su extrémne vzac-
ne. Prvy popis sarkdmu pulmonalnej artérie (PAS) pocha-
dza od Mandelstamma z roku 1923 [5]. Doposial bolo v li-
terature popisanych len okolo 200 pripadov tohto nédlezu
[6].

Najcastejsie sa PASs vyskytuju od tretej do siedmej de-
kady Zivota pacientov s najvyssim vyskytom u 49-ro¢nych
pacientov [7,8]. PASs su stale vysoko maligne a ich inci-
dencia u Zien je dvojnasobna oproti incidencii u muzov
[9]. Najcastejsimi klinickymi prejavmi PASs je dychavi¢nost
(72 %), bolest na hrudi (45 %), kasel (42 %) a hemoptyza
(24 %) [6,10]. Pritomnost tychto symptémov vsak velmi
Casto vedie k chybnej diagndze plucnej embolizacie [7].
Systémové symptémy pritomnosti PASs zahfnaju stra-
tu hmotnosti (21 %), synkopu (9 %) a febrility (8 %) [6].
NajcastejSou anatomickou lokalitou vyskytu PASs su pro-
ximalne casti plucnej artérie, najcastejSie kmen (85 %),
prava (71 %) a lava (65 %) plucna artéria. Iné lokalita ako
pulmonalna chlopna (32 %) a vytokovy trakt pravej ko-
mory (10 %) su postihnuté vzacnejsie [6,11-14].

Intimdlne a vnutrostenné PASs su dva zakladné typy
histologickej lokalizacie. Intimalne PASs sa manifestuju
intraluminalnym polypoidnym rastom a histologickou
pritomnostou fibroblastickej a myofibroblastickej dife-
rencidcie. Histochemicky su tieto subtypy ¢asto pozitivne
na vimentin a osteopontin a negativne na endotelidlne
markery. Vnutrostenné PASs predstavuju histologické
a histochemické charakteristiky sarkému makkého tkani-
va [8,15]. Znamych je viacero histopatologickych podty-
pov PASs, medzi inymi nediferencovany sarkéom, leiomyo-
sarkéom, rabdomyosarkém, fibrosarkém, chondrosarkém
a osteosarkéom [6]. Tabulka 1 zobrazuje incidenciu via-
cerych subtypov PASs publikovanu niektorymi autormi
[8,16,17].

Kazuistika

Muz vo veku 44 rokov s anamnézou apendektémie a pre-
konanej hepatitidy bol prijaty do nemocnice pre niekolko
tyzdnov trvajucu zhorsujucu sa dychavi¢nost, febrility, ka-
sel' a stratu hmotnosti 4 kilogramy. Pacient negoval bolest
na hrudi. Vstupné echokardiografické vysetrenie pouka-
zalo na dilataciu pravej komory srdca a plucnu hyperten-
ziu. Kontrastné vysetrenie pocitacovou tomografiou (CT)
zobrazilo velku nasadajucu embdliu vytokového traktu
pravej komory srdca, pulmondlnej chlopne a kmena pul-
monalnej artérie (obr. 1-4). Vzhladom na zavery bola
u pacienta zapocata antikoagulacna terapia nizkomole-
kuldarnym heparinom a warfarinom. Vzhladom na nee-
fektivnost konzervativnej terapie bol pacient odoslany do
Vychodoslovenského ustavu srdcovych a cievnych choréb.

Opakované echokardiografické vysetrenie ukazalo po-
dozrenia na tumor pulmonalnej chlopne a vytokového

Obr. 1 - Snimok pocitacovej tomografie (vyska lavej pulmonalnej
artérie) - ziadna znamka tumoru alebo emboélie

Obr. 2 - Snimok pocitacovej tomografie (vyska pravej pulmonalnej
artérie) - Zziadne znamky embdlie alebo tumoru v pravej pulmo-
nalnej artérii/efekt kontrastnej latky v kmeni pulmonalinej artérie

Obr. 3 - Snimok pocitacovej tomografie (vyska kmefia pulmonal-
nej artérie) - defekt kontrastnej latky vypliajuci takmer cely lumen
pulmonalnej artérie
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Obr. 4 - Snimok pocitacovej tomografie (vyska lavej koronarnej ar-
térie) - defekt kontrastnej latky vypliajuci takmer cely lumen pul-
monalnej artérie

Obr. 5 - Peroperaéna fotografia. Tumor vyplfiajici takmer cely lu-
men pulmonalnej artérie.

traktu pravej komory srdca. Ventila¢no-perfuzny sken
zaznamenal asymetricky stredny pokles signdlu v pravych
plucach bez evidentnej segmentalnej absencie signalu.
Koronarografické vysetrenie dokumentovalo fyziologicky
nalez a ziadnu stenézu koronarnych artérii. Pacient bol
indikovany ku kardiochirurgickému zakroku.
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Obr. 6 - Excidovany tumor

Ako pristup bola zvolend medidlna sternotémia. Pa-
cient bol napojeny na mimotelovy obeh, pouzitd bola
anterogradna studend krvna kardioplégia. Po otvoreni
pulmonalnej artérie bol najdeny tumor vyplfiajuci takmer
cely lumen kmena pulmondlnej artérie (obr. 5). Tumor
vychadzal z pulmonalnej chlopne. Vykonana bola excizia
tumoru aj s pulmondlnou chlopriou a rychle peroperac-
né histologické vysetrenie poukazalo na sarkém (obr. 6).
Dalej bolo najdenych viacero malych tumorovych lozisk
postihujucich vytokovy trakt pravej komory srdca a pul-
monalnu artériu. Stav bol vyhodnoteny ako neresekabil-
ny. Do pozicie pulmonalnej chlopne bola implantovana
protéza St. Jude Medical Epic. Vykonand bola sutura
pulmonalnej artérie za pomoci perikardidlnej zaplaty
(obr. 7). Pocas vcasného pooperac¢ného obdobia neboli
zaznamenané Ziadne vaznejsie komplikacie. Definitivne
histologické vysetrenie poukdzalo na pritomnost leio-
myosarkému high grade 3, pozitivheho na aktin, desmin
a vimentin a negativneho na kaldesmon. Resek¢né linie
boli pozitivne na pritomnost malignych buniek. Pacient
bol v stabilnom stave prepusteny do ambulantnej starost-
livosti, s doporuc¢enim adjuvantnej chemoterapie.

Tabulka 1 - Incidencia subtypov PASs uvadzana niektorymi autormi [8,16,17]

Autor Cox a spol. Nonomura a spol. Gaumann a spol.
Rok 1997 1988 2008
Pocet pacientov 138 110 18
Podtyp PASs a incidencia v skupinach:

Nediferencovany sarkém 31 % 31 %

Leiomyosarkém 16 % 21 %

LSpindle-cell” sarkém 14 %

Maligny fibrézny histiocytom 7% 22 %

Fibrosarkém 5% 6,4 %

Rabdomyosarkém 6,4 %

Myxofibrosarkém 44 %

Epiteloid 22 %
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Obr. 7 - Peroperacna fotografia. Pulmonalna artéria a vytokovy trakt
pravej komory srdca suturovany pomocou perikardialnej zaplaty.

Diskusia

Napriek tomu, Ze sarkém je najcastejSim histologickym
typom ndadorov postihujucich pulmonalnu artériu, je jeho
vyskyt v tejto lokalite velmi vzacny. Vzhladom na onesko-
reny nastup symptémov je diagndza vacsinou vyslovené
neskoro. Faktom ostava, Ze tak ako v prezentovanej ka-
zuistike symptomatolégia takmer vzdy imituje priznaky
chronickej plucnej embolizacie. Systematické priznaky
PASs sice mo6zu pomoct k urceniu spravnej diagndzy, ich
pritomnost vsak nie je pravidlom [18]. Metédami volby di-
ferencialnej diagnostiky je vysetrenie pocitatovou tomo-
grafiou a ventila¢no-perfuzny sken, pricom je zndmych
niekolko rozdielov v charakteristikach PASs a plucnej em-
bolizacie. V prvom rade je lokalizacie plicnej embolizacie
CastejSie periférne (75 %) a obojstranne (83 %), zatial ¢o
PASs je charakterizovany unilaterdlnym a centrdlnym po-
lipoidnym vypadkom kontrastnej latky (80 %). V druhom
bode pulmondlna embolizacia ¢asto uzatvara cievny lu-
men ostrou hranicou v jednej linii, zatial ¢o PASs su typic-
ké Sirenim z kmena pulmonalnej artérie do periférie bez
nahleho Uplného uzatvorenia lumenu. PASs vykazuju ¢as-
to Uplné unilaterdlne vyplnenie lumenu plucnych artérii
na CT vysetreni a kompletny unilaterdiny defekt pri ven-
tolacno-perfuznom skene (90 %), zatial ¢o tento nélez
nie je typicky pre sukcesivnu plucnu embolizaciu. Dalej
je transmuralne Sirenie procesu mozné pozorovat len pri

pritomnosti PASs a v neposlednom rade je pri pritomnosti
PASs casty anatomicky kontakt s prilahlou pleurou, even-
tualne jej prerastanie (tabulka 2) [8,18-20]. Prezentovana
kazuistika vykazuje len tri z piatich uvadzanych deferen-
cidlnych znakov. Aj ked vySetrenie magnetickou rezonan-
ciou nebolo v prezentovanej kazuistike vykonané, je toto
vySetrenie taktiez pouzitelné k deferencidlnej diagnos-
tike plicnej embdlie a PASs. Pri vySetreni magnetickou
rezonanciou vykazuju PASs, ale aj ostatné nadory pulmo-
nalnej artérie nizkointenzivne heterogénne ¢rty v T1 vé-
Zeni a periférne zvyraznenie zhrubnutej steny pulmonal-
nej artérie pri T2 vazeni po aplikacii gadolinia [18,21]. Pri
fluorodeoxyglukoézovej (FDG) pozitronovej emisnej tomo-
grafii je typické, Ze Standardné maximalne vychytavanie
pri PASs (7,63 £ 2,21) je vyssie ako pri plucnej embolizacii
(2,31 +£0,41) [6,22-24]. Iné klinické charakteristiky pacien-
ta, ako su absencia rizikovych faktorov pre hlboku Zilovu
trombézu a zvysend sedimentdcia erytrocytov, tiez zni-
Zuju predpoklady pre vyslovenie diagnézy plucnej embo-
lizacie. AZ neuspesnost antikoagulacnej terapie a trom-
bolyzy vedu diagnosticky proces k podozreniu na tumor
pulmonalnej artérie nie len v prezentovanej kazuistike,
ale aj v inych literarnych zdrojoch [7,18]. Napriek vSetkym
tymto pomocnym krokom, jedinou moznostou vyslovenia
definitivnej diagnozy PAS je histopatologické vysetrenie
vzorky odobratej bud pomocou angioskopie, alebo otvo-
renym chirurgickym pristupom [9].

Chirurgicky postup je jedinym efektivnym liecebnym
postupom intimalneho sarkému a v pripade moZnosti,
vykonanie kompletnej resekcie je aj postacujucim ku-
rabilnym vykonom [25]. Ak si to lokalny nalez vyZzaduje
a resekabilita loziska dovoluje, mbéze byt kardiochirur-
gickd procedura konkomitantne spojena s intervenciou
hrudnej chirurgie [26]. V niektorych publikovanych ka-
zuistikach je resekcia spojend s pneumektémiou napriek
nejednoznacnosti vplyvu na prezivanie pacientov, alebo
benefitu kvality Zivota [9]. V prezentovanej kazuistike
bolo, vzhladom na lokalitu a rozsah procesu, mozné vy-
konat len parcialnu resekciu tumoru, preto bol zvoleny
paliativny vykon a nahrada pulmondlnej chlopne. Op-
timalna adjuvantnd terapia nie je doposial v literature
presne Standardizovana. Chemoterapia, alebo radiote-
rapia, vSéak moézu zabezpedit dlhsie prezivanie pacientov
alebo predlzit interval do recidivy rastu procesu [15].
Samotnd paliativna chemoterapia je metédou volby pre
viacerych pacientov s neresekabilnym tumorom alebo
metastatickym postihnutim. Standardnou terapiou pre
tento druh nadorov je kombinacia ifosfamidu a doxo-
rubicinu, metédou volby je aj samostatna terpia doxo-
rubicinom. U mladych pacientov s agresivnou formou
nadoru je najcastejSou volbou vysoka davka ifosfamidu

Tabulka 2 - Porovnanie charakteristik PAS a plticnej embdlie [17,19]
PAS

Jednostranne/centralne

Lokalizacia defektu kontrastnej latky
Charakteristika defektu kontrastnej latky
Celkovy unilateralny ventila¢no-perfuzny defekt Typicky
Typicky
Typicky

Transmuralna invazia

Invézia do pleury

Kontinuélne z kmena pulmonélnej artérie

Plticna emboélia
Periférne, obojstranne
Prudko zakoncend
Velmi zriedka

Nikdy

Nikdy
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s doxorubicinom, pricom v3ak su adekvéatne vysledky
tejto terapie dosiahnuté len u 50-60 % pacientov [15].
U nadorov refraktérnych na tuto konvenénu terapiu
boli kombinaciou trabektidinu a selektivneho inhibitora
transkripcie DNA vo faze l/ll klinickych stadii dosiahnuté
vysledky sice s nizkou incidenciou remisie, ale s vysokou
uspesnostou zamedzenia progresie procesu [27,28]. Da-
lej je v Stadiu Studia cielend molekuldrna terapia proti
proonkogénu c-Kit receptoru epidermalneho rastového
faktora (EGRF) a receptoru vaskularneho endotelidlneho
rastového faktora (VEGFR) [15,29].

Vzhladom na neskoru diagnostiku je progndza pacien-
tov s PASs vacinou zla. Castejsie ako mimohrudné me-
tastazovanie je priame Sirenie maligneho procesu do oko-
lia, zasahujuc pltca, srdce, pleuru a mediastinum. V case
ur¢enia diagndzy su u polovice pacientov uz pritomné
plicne a mediastindlne metastazy [6]. V porovnani s pa-
cientmi s neresekabilnym procesom a strednym preziva-
nim 11 mesiacov maju pacienti podstupujuci komplet-
nu chirurgicku exciziu stredné prezivanie 36,5 mesiaca.
Kombinovana terapia vykazuje predlZenie prezivania
pacientov v porovnani so samostatnou chirurgickou ale-
bo onkologickou lie¢bou [30]. Dalej je prezivanie pa-
cientov zavislé od histologického subtypu nadoru, pricom
pacienti s leiomyosarkdbmom maju lepsiu prognézu ako
pacienti s diagnézou nediferencovaného sarkému alebo
rabdomyosarkému ktory vykazuje najhorSiu prognézu
prezitia [31]. Pacienti, u ktorych nie je mozna chirurgicka
intervencia alebo u ktorych nador zle odpovedd na che-
moterapiu, vykazuju zld progndzu vyvoja ochorenia. [32].

V literature je viak popisany aj pripad spontdnnej re-
gresie PAS. Uematsu a spol. prezentuju kazuistiku 76-roc¢-
ného muza s neresekabilnym PAS a invaziou ochorenia
do lavej predsiene a lavych pluc. Kazuistika prezentuje
kompletnu regresiu ochorenia pocas 22 mesiacov. Na dru-
hej strane regresie primarneho procesu boli metastatické
loziskd dovodom smrti pacienta. Autori vysvetluju regre-
siu primarneho nadoru nedostato¢nou neoangiogenézou
pri enormne rychlom raste novotvaru [33].

Zaver

Praca zdoraznuje, Ze nozologicka jednotka sarkému pul-
monalnej artérie by mala byt vzdy sucastou diferencialnej
diagnostiky u pacientov s podozrenim na pliucnu embé-
liu, najma pri nedostato¢nej odpovedi na antikoagulac-
nu terapiu a absencii rizikovych faktorov hlbokej Zilovej
tromboézy. Vzhladom na neskoru diagnostiku sarkémov
pulmonalnej artérie je progndza ochorenia nepotesujuca.
Najma progndza pacientov s neresekabilnym primarnym
procesom, alebo s nedostato¢nou odpovedou nddoru na
chemoterapiu je hroziva.

Prehlasenia autorov o moznom stretu zaujmov
Autori deklaruju ziaden stret zaujmov.

Financovanie
Praca nebola podporena ziadnym grantom.

Prehlasenie autorov o publika¢nej etike
Kazuistika bola spracovana podla etickych standardov.

Informovany suhlas

Medicinsky manazment pacienta nebol ovplyvneny spra-
covanim kazuistiky. Pacient neodmietol spracovanie me-
dicinskej dokumentdacie pre publikac¢né ucely.
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