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SÚHRN

Medzi najčastejšie primárne nádory pulmonálnej chlopne a pulmonálnej artérie patrí schwanóm, myxóm, papilárny 
fi broelastóm, primárny choriokarcinóm a sarkóm. Výskyt týchto histologických typov nádorov je veľmi raritný. Medzi 
najčastejšie klinické manifestácie tumorov pulmonálnej artérie patrí dýchavica, bolesť na hrudi, kašeľ a hemoptýza.
Prezentovaná je kazuistika 44-ročného muža s anamnézou zhoršujúcej sa dýchavice, febrilít, kašľa a straty hmotnosti. 
Vyšetrenia zobrazovacími metódami poukázali na veľkú nasadajúcu embóliu výtokovej časti pravej komory, pulmo-
nálnej chlopne a kmeňa pulmonálnej artérie. Pacient bol prijatý do nemocnice za účelom antikoagulačnej terapie. 
Vzhľadom na neúspešnosť konzervatívnej terapie bol pacient indikovaný k operácii. Peropečne bol zistený tumor 
pulmonálnej chlopne vypĺňajúci takmer celý lumen pulmonálnej artérie a viaceré menšie tumory výtokového traktu 
pravej komory a pulmonálnej artérie. Histologické vyšetrenie tumoru poukázalo na leiomysarkóm high grade 3.
Prezentovaná kazuistika zdôrazňuje, že tumor pulmonálnej artérie by mal byť stále zahrnutý do diferen-
ciálnej diagnostiky pulmonálnej embólie. To platí najmä v prípade zvýraznenia symptómov i pri adekvátnej 
antikoagulácii a absencii rizikových faktorov hlbokej žilovej trombózy. Vzhľadom na neskorú diagnostiku 
ostáva prognóza pacientov so sarkómom pulmonálnej chlopne hrozivá.

© 2015, ČKS. Published by Elsevier sp. z o.o. All rights reserved.

ABSTRACT

The group of pulmonary valve and pulmonary artery primary tumors is the most frequently represented by 
schwannomas, myxomas, papillary fi broelastomas, 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 
outfl ow 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 fi lling tumor in pulmonary artery was found with its origin in pulmonary valve. Next exploration 
showed several little tumors in right ventricle outfl ow tract and also in pulmonary artery. The fi nal outcome 
of histological examination showed the presence of leiomyosarcoma high grade 3. 
Presented case highlights that pulmonary artery tumor should always be included in the differential dia-
gnosis of pulmonary embolism, especially if the symptoms progress while on adequate anticoagulation, 
and if any risk factor for deep vein thrombosis is not present. Unfortunately, prognosis of pulmonary artery 
sarcomas is usually dismal, secondary to late diagnosis.
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Úvod

Primárne nádory pulmonálnej artérie a pulmonálnej 
chlopne, ako raritné nozologické jednotky, môžu spôso-
bovať obtiažnu klinickú diferenciálnu diagnostiku. Skupi-
na týchto nádorov zahŕňa schwanóm, myxóm, papilárny 
fi broelastóm, primárny choriokarcinóm a karcinóm [1–4]. 
Sarkómy pulmonálnej artérie (PASs), aj ako najčastejšie 
primárne nádory pulmonálnej artérie, sú extrémne vzác-
ne. Prvý popis sarkómu pulmonálnej artérie (PAS) pochá-
dza od Mandelstamma z roku 1923 [5]. Doposiaľ bolo v li-
teratúre popísaných len okolo 200 prípadov tohto nálezu 
[6].

Najčastejšie sa PASs vyskytujú od tretej do siedmej de-
kády života pacientov s najvyšším výskytom u 49-ročných 
pacientov [7,8]. PASs sú stále vysoko malígne a ich inci-
dencia u žien je dvojnásobná oproti incidencii u mužov 
[9]. Najčastejšími klinickými prejavmi PASs je dýchavičnosť 
(72 %), bolesť na hrudi (45 %), kašeľ (42 %) a hemoptýza 
(24 %) [6,10]. Prítomnosť týchto symptómov však veľmi 
často vedie k chybnej diagnóze pľúcnej embolizácie [7]. 
Systémové symptómy prítomnosti PASs zahŕňajú stra-
tu hmotnosti (21 %), synkopu (9 %) a febrility (8 %) [6]. 
Najčastejšou anatomickou lokalitou výskytu PASs sú pro-
ximálne časti pľúcnej artérie, najčastejšie kmeň (85 %), 
pravá (71 %) a ľavá (65 %) pľúcna artéria. Iné lokalita ako 
pulmonálna chlopňa (32 %) a výtokový trakt pravej ko-
mory (10 %) sú postihnuté vzácnejšie [6,11–14].

Intimálne a vnútrostenné PASs sú dva základné typy 
histologickej lokalizácie. Intimálne PASs sa manifestujú 
intraluminálnym polypoidným rastom a histologickou 
prítomnosťou fi broblastickej a myofi broblastickej dife-
renciácie. Histochemicky sú tieto subtypy často pozitívne 
na vimentín a osteopontín a negatívne na endoteliálne 
markery. Vnútrostenné PASs predstavujú histologické 
a histochemické charakteristiky sarkómu mäkkého tkani-
va [8,15]. Známych je viacero histopatologických podty-
pov PASs, medzi inými nediferencovaný sarkóm, leiomyo-
sarkóm, rabdomyosarkóm, fi brosarkóm, chondrosarkóm 
a osteosarkóm [6]. Tabuľka 1 zobrazuje incidenciu via-
cerých subtypov PASs publikovanú niektorými autormi  
[8,16,17].

Kazuistika

Muž vo veku 44 rokov s anamnézou apendektómie a pre-
konanej hepatitídy bol prijatý do nemocnice pre niekoľko 
týždňov trvajúcu zhoršujúcu sa dýchavičnosť, febrility, ka-
šeľ a stratu hmotnosti 4 kilogramy. Pacient negoval bolesť 
na hrudi. Vstupné echokardiografi cké vyšetrenie pouká-
zalo na dilatáciu pravej komory srdca a pľúcnu hyperten-
ziu. Kontrastné vyšetrenie počítačovou tomografi ou (CT) 
zobrazilo veľkú nasadajúcu embóliu výtokového traktu 
pravej komory srdca, pulmonálnej chlopne a kmeňa pul-
monálnej artérie (obr. 1–4). Vzhľadom na závery bola 
u pacienta započatá antikoagulačná terapia nízkomole-
kulárnym heparínom a warfarínom. Vzhľadom na nee-
fektívnosť konzervatívnej terapie bol pacient odoslaný do 
Východoslovenského ústavu srdcových a cievnych chorôb.

Opakované echokardiografi cké vyšetrenie ukázalo po-
dozrenia na tumor pulmonálnej chlopne a výtokového 

Obr. 1 – Snímok počítačovej tomografi e (výška ľavej pulmonálnej 
artérie) – žiadna známka tumoru alebo embólie 

Obr. 2 – Snímok počítačovej tomografi e (výška pravej pulmonálnej 
artérie) – žiadne známky embólie alebo tumoru v pravej pulmo-
nálnej artérii/efekt kontrastnej látky v kmeni pulmonálnej artérie

Obr. 3 – Snímok počítačovej tomografi e (výška kmeňa pulmonál-
nej artérie) – defekt kontrastnej látky vypĺňajúci takmer celý lumen 
pulmonálnej artérie
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Tabuľka 1 – Incidencia subtypov PASs uvádzaná niektorými autormi [8,16,17]

Autor Cox a spol. Nonomura a spol. Gaumann a spol.

Rok 1997 1988 2008

Počet pacientov 138 110 18

Podtyp PASs a incidencia v skupinách:

    Nediferencovaný sarkóm 31 % 31 %

    Leiomyosarkóm 16 % 21 %

    „Spindle-cell“ sarkóm 14 %

    Malígny fi brózny histiocytóm 7 % 22 %

    Fibrosarkóm 5 % 6,4 %

    Rabdomyosarkóm 6,4 %

    Myxofi brosarkóm 44 %

    Epiteloid 22 %

Obr. 4 – Snímok počítačovej tomografi e (výška ľavej koronárnej ar-
térie) – defekt kontrastnej látky vypĺňajúci takmer celý lumen pul-
monálnej artérie

Obr. 5 – Peroperačná fotografi a. Tumor vypĺňajúci takmer celý lu-
men pulmonálnej artérie.

Obr. 6 – Excidovaný tumor

traktu pravej komory srdca. Ventilačno-perfúzny sken 
zaznamenal asymetrický stredný pokles signálu v pravých 
pľúcach bez evidentnej segmentálnej absencie signálu. 
Koronarografi cké vyšetrenie dokumentovalo fyziologický 
nález a žiadnu stenózu koronárnych artérii. Pacient bol 
indikovaný ku kardiochirurgickému zákroku.

Ako prístup bola zvolená mediálna sternotómia. Pa-
cient bol napojený na mimotelový obeh, použitá bola 
anterográdna studená krvná kardioplégia. Po otvorení 
pulmonálnej artérie bol nájdený tumor vypĺňajúci takmer 
celý lumen kmeňa pulmonálnej artérie (obr. 5). Tumor 
vychádzal z pulmonálnej chlopne. Vykonaná bola excízia 
tumoru aj s pulmonálnou chlopňou a rýchle peroperač-
né histologické vyšetrenie poukázalo na sarkóm (obr. 6). 
Ďalej bolo nájdených viacero malých tumorových ložísk 
postihujúcich výtokový trakt pravej komory srdca a pul-
monálnu artériu. Stav bol vyhodnotený ako neresekabil-
ný. Do pozície pulmonálnej chlopne bola implantovaná 
protéza St. Jude Medical Epic. Vykonaná bola sutura 
pulmonálnej artérie za pomoci perikardiálnej záplaty 
(obr. 7). Počas včasného pooperačného obdobia neboli 
zaznamenané žiadne vážnejšie komplikácie. Defi nitívne 
histologické vyšetrenie poukázalo na prítomnosť leio-
myosarkómu high grade 3, pozitívneho na aktín, desmín 
a vimentín a negatívneho na kaldesmon. Resekčné línie 
boli pozitívne na prítomnosť malígnych buniek. Pacient 
bol v stabilnom stave prepustený do ambulantnej starost-
livosti, s doporučením adjuvantnej chemoterapie.
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Diskusia

Napriek tomu, že sarkóm je najčastejším histologickým 
typom nádorov postihujúcich pulmonálnu artériu, je jeho 
výskyt v tejto lokalite veľmi vzácny. Vzhľadom na onesko-
rený nástup symptómov je diagnóza väčšinou vyslovené 
neskoro. Faktom ostáva, že tak ako v prezentovanej ka-
zuistike symptomatológia takmer vždy imituje príznaky 
chronickej pľúcnej embolizácie. Systematické príznaky 
PASs síce môžu pomôcť k určeniu správnej diagnózy, ich 
prítomnosť však nie je pravidlom [18]. Metódami voľby di-
ferenciálnej diagnostiky je vyšetrenie počítačovou tomo-
grafi ou a ventilačno-perfúzny sken, pričom je známych 
niekoľko rozdielov v charakteristikách PASs a pľúcnej em-
bolizácie. V prvom rade je lokalizácie pľúcnej embolizácie 
častejšie periférne (75 %) a obojstranne (83 %), zatiaľ čo 
PASs je charakterizovaný unilaterálnym a centrálnym po-
lipoidným výpadkom kontrastnej látky (80 %). V druhom 
bode pulmonálna embolizácia často uzatvára cievny lu-
men ostrou hranicou v jednej línii, zatiaľ čo PASs sú typic-
ké šírením z kmeňa pulmonálnej artérie do periférie bez 
náhleho úplného uzatvorenia lumenu. PASs vykazujú čas-
to úplné unilaterálne vyplnenie lumenu pľúcnych artérii 
na CT vyšetrení a kompletný unilaterálny defekt pri ven-
tolačno-perfúznom skene (90 %), zatiaľ čo tento nález 
nie je typický pre sukcesívnu pľúcnu embolizáciu. Ďalej 
je transmurálne šírenie procesu možné pozorovať len pri 

prítomnosti PASs a v neposlednom rade je pri prítomnosti 
PASs častý anatomický kontakt s priľahlou pleurou, even-
tuálne jej prerastanie (tabuľka 2) [8,18–20]. Prezentovaná 
kazuistika vykazuje len tri z piatich uvádzaných deferen-
ciálnych znakov. Aj keď vyšetrenie magnetickou rezonan-
ciou nebolo v prezentovanej kazuistike vykonané, je toto 
vyšetrenie taktiež použiteľné k deferenciálnej diagnos-
tike pľúcnej embólie a PASs. Pri vyšetrení magnetickou 
rezonanciou vykazujú PASs, ale aj ostatné nádory pulmo-
nálnej artérie nízkointenzívne heterogénne črty v T1 vá-
žení a periférne zvýraznenie zhrubnutej steny pulmonál-
nej artérie pri T2 vážení po aplikácii gadolínia [18,21]. Pri 
fl uorodeoxyglukózovej (FDG) pozitrónovej emisnej tomo-
grafi i je typické, že štandardné maximálne vychytávanie 
pri PASs (7,63 ± 2,21) je vyššie ako pri pľúcnej embolizácii 
(2,31 ± 0,41) [6,22–24]. Iné klinické charakteristiky pacien-
ta, ako sú absencia rizikových faktorov pre hlbokú žilovú 
trombózu a zvýšená sedimentácia erytrocytov, tiež zni-
žujú predpoklady pre vyslovenie diagnózy pľúcnej embo-
lizácie. Až neúspešnosť antikoagulačnej terapie a trom-
bolýzy vedú diagnostický proces k podozreniu na tumor 
pulmonálnej artérie nie len v prezentovanej kazuistike, 
ale aj v iných literárnych zdrojoch [7,18]. Napriek všetkým 
týmto pomocným krokom, jedinou možnosťou vyslovenia 
defi nitívnej diagnózy PAS je histopatologické vyšetrenie 
vzorky odobratej buď pomocou angioskopie, alebo otvo-
reným chirurgickým prístupom [9].

Chirurgický postup je jediným efektívnym liečebným 
postupom intimálneho sarkómu a v prípade možnosti, 
vykonanie kompletnej resekcie je aj postačujúcim ku-
rabilným výkonom [25]. Ak si to lokálny nález vyžaduje 
a resekabilita ložiska dovoľuje, môže byť kardiochirur-
gická procedúra konkomitantne spojená s intervenciou 
hrudnej chirurgie [26]. V niektorých publikovaných ka-
zuistikách je resekcia spojená s pneumektómiou napriek 
nejednoznačnosti vplyvu na prežívanie pacientov, alebo 
benefi tu kvality života [9]. V prezentovanej kazuistike 
bolo, vzhľadom na lokalitu a rozsah procesu, možné vy-
konať len parciálnu resekciu tumoru, preto bol zvolený 
paliatívny výkon a náhrada pulmonálnej chlopne. Op-
timálna adjuvantná terapia nie je doposiaľ v literatúre 
presne štandardizovaná. Chemoterapia, alebo rádiote-
rapia, však môžu zabezpečiť dlhšie prežívanie pacientov 
alebo predlžiť interval do recidívy rastu procesu [15]. 
Samotná paliatívna chemoterapia je metódou voľby pre 
viacerých pacientov s neresekabilným tumorom alebo 
metastatickým postihnutím. Štandardnou terapiou pre 
tento druh nádorov je kombinácia ifosfamidu a doxo-
rubicinu, metódou voľby je aj samostatná terpia doxo-
rubicinom. U mladých pacientov s agresívnou formou 
nádoru je najčastejšou voľbou vysoká dávka ifosfamidu 

Tabuľka 2 – Porovnanie charakteristík PAS a pľúcnej embólie [17,19]

PAS Pľúcna embólia

Lokalizácia defektu kontrastnej látky Jednostranne/centrálne Periférne, obojstranne

Charakteristika defektu kontrastnej látky Kontinuálne z kmeňa pulmonálnej artérie Prudko zakončená

Celkový unilaterálny ventilačno-perfúzny defekt Typicky Veľmi zriedka

Transmurálna invázia Typicky Nikdy

Invázia do pleury Typicky Nikdy

Obr. 7 – Peroperačná fotografi a. Pulmonálna artéria a výtokový trakt 
pravej komory srdca suturovaný pomocou perikardiálnej záplaty.
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s doxorubicinom, pričom však sú adekvátne výsledky 
tejto terapie dosiahnuté len u 50–60 % pacientov [15]. 
U nádorov refraktérnych na túto konvenčnú terapiu 
boli kombináciou trabektidínu a selektívneho inhibítora 
transkripcie DNA vo fáze I/II klinických štúdii dosiahnuté 
výsledky síce s nízkou incidenciou remisie, ale s vysokou 
úspešnosťou zamedzenia progresie procesu [27,28]. Ďa-
lej je v štádiu štúdia cielená molekulárna terapia proti 
proonkogénu c-Kit receptoru epidermálneho rastového 
faktora (EGRF) a receptoru vaskulárneho endoteliálneho 
rastového faktora (VEGFR) [15,29].

Vzhľadom na neskorú diagnostiku je prognóza pacien-
tov s PASs väčšinou zlá. Častejšie ako mimohrudné me-
tastazovanie je priame šírenie malígneho procesu do oko-
lia, zasahujúc pľúca, srdce, pleuru a mediastínum. V čase 
určenia diagnózy sú u polovice pacientov už prítomné 
pľúcne a mediastinálne metastázy [6]. V porovnaní s pa-
cientmi s neresekabilným procesom a stredným prežíva-
ním 11 mesiacov majú pacienti podstupujúci komplet-
nú chirurgickú excíziu stredné prežívanie 36,5 mesiaca. 
Kombinovaná terapia vykazuje predlženie prežívania 
pacientov v porovnaní so samostatnou chirurgickou ale-
bo onkologickou liečbou [30]. Ďalej je prežívanie pa-
cientov závislé od histologického subtypu nádoru, pričom 
pacienti s leiomyosarkómom majú lepšiu prognózu ako 
pacienti s diagnózou nediferencovaného sarkómu alebo 
rabdomyosarkómu ktorý vykazuje najhoršiu prognózu 
prežitia [31]. Pacienti, u ktorých nie je možná chirurgická 
intervencia alebo u ktorých nádor zle odpovedá na che-
moterapiu, vykazujú zlú prognózu vývoja ochorenia. [32].

V literatúre je však popísaný aj prípad spontánnej re-
gresie PAS. Uematsu a spol. prezentujú kazuistiku 76-roč-
ného muža s neresekabilným PAS a inváziou ochorenia 
do ľavej predsiene a ľavých pľúc. Kazuistika prezentuje 
kompletnú regresiu ochorenia počas 22 mesiacov. Na dru-
hej strane regresie primárneho procesu boli metastatické 
ložiská dôvodom smrti pacienta. Autori vysvetľujú regre-
siu primárneho nádoru nedostatočnou neoangiogenézou 
pri enormne rýchlom raste novotvaru [33].

Záver

Práca zdôrazňuje, že nozologická jednotka sarkómu pul-
monálnej artérie by mala byť vždy súčasťou diferencialnej 
diagnostiky u pacientov s podozrením na pľúcnu embó-
liu, najmä pri nedostatočnej odpovedi na antikoagulač-
nú terapiu a absencii rizikových faktorov hlbokej žilovej 
trombózy. Vzhľadom na neskorú diagnostiku sarkómov 
pulmonálnej artérie je prognóza ochorenia nepotešujúca. 
Najmä prognóza pacientov s neresekabilným primárnym 
procesom, alebo s nedostatočnou odpoveďou nádoru na 
chemoterapiu je hrozivá.

Prehlásenia autorov o možnom stretu záujmov
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