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INFORMACE O CLANKU SOUHRN

Historie clanku: Primarni tumory srdce a dolni duté Zily jsou pomérné vzacné. Incidence primarnich tumord srdce je 0,001-0,030
Dosel do redakce: 28. 6. 2015 %, zatimco u metastazujicich tumord je to 20krat az 40krat vice. Z celkového poctu zaznamenanych primarnich
Prepracovan: 24. 7. 2015 tumor( je jen 10 % malignich. U dolni duté Zily je situace podobna, i zde je vétsina tumord pouze sekundarnich.
Pfijat: 26. 7. 2015 Predkladana kasuistika popisuje pfipad 70letého muze s cerstvou anamnézou pobytu v rovnikové Africe
Dostupny online: 28. 8. 2015 pfijatého pro dusnost a srdecni selhani, jemuz byla diagnostikovana expanze v oblasti pravé siné a dolni

duté Zily. Pro podezieni na trombus byla zapocata antikoagulacni Iécba, nicméné vzhledem k dalsimu zhor-
seni pacientova stavu predevsim v dusledku pravostranného srde¢niho selhani byla provedena chirurgickd
excize tumordzni hmoty. Navzdory Uspésnému odstranéni tumoru viak pacient na nasledky pravostranného
srde¢niho selhani zemrel.

V diskusi jsou rozebrany na zékladé soudobé literatury ¢etnosti vyskytu, moznosti lécby a prognézy uvedené
diagnozy.
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ABSTRACT

Primary tumors of the heart and the inferior vena cava are relatively rare. The incidence of the former is
0.001-0.030%, while the frequency of metastatic tumors is 20-40 times higher. Out of the total number of
primary cardiac tumors recorded, only about 10% are malignant, and a similar statement can be made about
the inferior vena cava, i.e. most of these tumors are of secondary origin.

This paper reports the case of a Caucasian male, aged 70, with a recent history of visiting equatorial Africa,
who was originally admitted for dyspnea due to cardiac failure, and was subsequently diagnosed with ex-
pansion in the region of the inferior vena cava and the right atrium. Due to a presumed thrombus, anticoa-

Keywords: gulative treatment was initiated. As the hemodynamic condition of the patient deteriorated further, predo-
Inferior vena cava minantly in terms of right-sided heart failure, a surgical excision of the tumorous mass had to be performed.
Primary cardiac tumors Despite the surgery, the patient died as a result of refractory right-sided heart failure.

Right atrium leiomyosarcoma The discussion herein contains an analysis of the incidence of and current treatment options for primary
Surgical resection tumors of the inferior vena cava and the heart, including prognosis, based on up-to-date literature.
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Uvod

Incidence srde¢nich tumord - at uz primarnich, ¢i sekun-
darnich - je velmi nizkd (incidence zaloZena na analyzach
pitevnich nalezt je udavana v rozmezi 0,001-0,030 %;
hodnoty zalozené na vysledcich echokardiografickych vy-
Setfeni udavaji az 0,15 %) [1-5]. Incidence metastazujicich
tumoru je 20krat az 40krat vys$si nez primarnich [6-9]. Po-
dle histologickych nédlezd pak je témér 90 % primarnich
tumorl srdce benignich, z ¢ehoz nejvétsi ¢ast (80 %) tvo-
i myxomy [10,11]. Pouze 10-25 % primarnich tumord je
tedy malignich. Pokud se tykd metastatického postizeni
srdce, je pfitomno u pfiblizné 10 % onkologickych pa-
cientl a toto Cislo se vzhledem k lepsicim se terapeutic-
kym moznostem, a tim i delSimu prezivani téchto pacien-
t0 v poslednich letech dale zvy3uje [12].

U tumort dolni duté zily (VCI) je situace podobna. Ob-
vykle byvaji diagnostikovany jako metastazy jiného primar-
niho loZiska a primdrni tumory VClI jsou velmi vzacné [13].

Kasuistika

V nasi praci popisujeme pfipad 70letého muze, ktery byl
odeslan na nase kardiologické oddéleni z kliniky infek¢-
niho Iékafstvi, kde byl vySetfovan pro dusnost vzhledem
k neddvnému navratu ze subtropické a tropické Afriky
(v dobé pfijmu byl zpét v Ceské republice pét dni). Na kli-
nice infek¢niho Iékafstvi mu byl proveden screeningovy
test na maldarii, ktery byl negativni. Vzhledem k dusnosti
a otoku dolnich koncetin pak byl pacient odeslan na nase
oddéleni pro dalsi vysetreni. K jeho dalsim pfiznakdm pa-
tfil i nardst hmotnosti z 80 na 95 kg spojeny s progresi
otokt dolnich kon¢etin. Pfi pfijmu na nase oddéleni mél
pacient sinusovy rytmus s normalnimi pfevodnimi interva-
ly s frekvenci 90 tepd za minutu a krevnim tlakem 100/60
mm Hg. Z paraklinickych vy3etfeni byl proveden pouze
prosty skiagram hrudniku, kde byly jedinou abnormalitou
znamky zesilené plicni kresby. Na poslechovém nélezu
byly patrné ojedinélé bazalni chripky.

V laboratornim nalezu byly pfitomny normalni hod-
noty krevniho obrazu i iontogramu, lehce zvysend byla
hodnota kreatininu (137 pmol/l). V hemokoagula¢nim vy-
Setieni byla detekovana lehce zvysend hodnota Quickova
testu/INR (1,34) a zvysend hodnota D-dimer0 - 4,85 pg/
ml, ostatni vysledky byly bez vyznamnéjsich odchylek od
normalu. Jedinou vyjimkou byla vstupni hodnota N-ter-
minalniho konce prohormonu natriuretického peptidu B
(NT-proBNP) 846 ng/l (norma 0-180 ng/l).

Pacient byl hospitalizovan pro dalsi vysetieni a terapii sr-
decniho selhdvani. Nejprve byla standardné zahajena tera-
pie intravendznimi diuretiky. Ve druhém dnu hospitalizace
bylo provedeno echokardiografické vysetreni, pfi kterém
byl odhalen mobilni utvar v pravé sini o velikosti 58 x 25
mm, déle progredujici do VCI (obr. 1). Dale pak byla dete-
kovana dilatace pravé komory 39 mm (diastolicky rozmér
pravé komory [RVDD], projekce v parasternalni dlouhé
ose [PLAX]) a hrani¢ni funkce pravé komory dle tkariového
dopplerovského zobrazeni (TDI): systolicka rychlost mitralni-
ho anulu (Sm) 0,10 m/s. Dopplerovské vysetfeni neodhalilo
na trikuspidalni chlopni zvyseny gradient a i zbytek echokar-
diografickych ndlezd byl v normé, s vyjimkou hrani¢ni funk-
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Obr. 1 - Echokardiografie - A4C projekce — masa v pravé sini 60 x
30 mm

ce levé komory (55 %), bez regiondlnich poruch kinetiky.
Jako vedlejsi nalez bylo vysloveno podezfeni na perzistujici
foramen ovale (PFO), trikuspidalni regurgitace viak byla dle
vySetfeni jen lehkd. Vzhledem k ndlezu mobilni masy ve VCI
a podezreni na trombdzu byla zahajena plna antikoagulac-
ni lécba nizkomolekuldrnim heparinem (nadroparin s.c. 0,9
ml s titraci vzhledem k renalni insuficienci dle AntiXa/ml).
Provedeni kontrolniho echokardiografického vysetfeni bylo
naplanovano za 7-10 dni.

Nasledujici den bylo doplnéno vysetfeni CT angiografii
plic a CT bficha. Dle nalezu CT vy3etfeni nebyla potvrzena
embolizace do plicnice, v CT obraze vsak byl verifikovan
masivni Utvar o velikosti 60 x 25 mm vyplnujici pravou sifi
(obr. 2), dolni dutou Zilu v celém suprarendlnim useku
(dle CT obrazu suspekce na trombus dolni duté Zily) a za-
sahuijici pres usti trikuspidalni chlopné i do pravé komory.
Nalezend hmota byla obtékana kontrastni latkou v Sifi 1
mm, dolni duta Zila byla subrenélné vakovité rozsifena (5
mm) s pfitomnosti trombu. Vedlejsim ndlezem byla také

Obr. 2 - CT rekonstrukce - sagitalni fez - masa v pravé sini a VCl 60
x 106 mm
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Obr. 3 - Echokardiografie - A4C projekce - zvétSena masa v pravé
sini 80 x 30 mm

suspekce na kulovité metastatické lozisko neznamého pu-
vodu o velikosti 9 mm v oblasti plic (pravy lalok bazalng,
segment S10) a dale zvétsené lymfatické uzliny v retrope-
ritoneu. CT nalez u ostatnich orgdnt dutiny bfisni (jatra,
slezina a ledviny) byl normaini.

Navzdory terapii nizkomolekuldrnim heparinem a diu-
retické terapii se dusnost zhorSovala a objevily se bolesti
bficha. Ve spolupraci s dalSimi oddélenimi byla provedena
dopliujici vysetrfeni s cilem najit suspektni primarni ma-
ligni onemocnéni. Byla odebrana laboratorni vysetfeni

Obr. 5 - Extrahovana tumordzni masa - v méfitku k porovnani ve-
likosti

v€etné onkomarkertd (odebrano AFP 3,6 pg/l — negativni,
CAE 1,75 pg/l - negativni, Ca19-9 3,6 U/ml — negativni,
CA125 163,0 U/ml - lehce pozitivni, PSA1,37 ug/l — ne-
gativni), tyto vysledky vsak hypotézu o nadoru v bfisni
oblasti nepotvrzovaly, stejné jako vysledky gastroskopic-
kého a kolonoskopického vysetreni. Pro vylou¢eni moz-
nosti, Ze primarnim tumorem je lymfom, bylo provedeno
i hematologické vy3etfeni, nicméné dle jeho zavérd, byl
lymfom jako primarni maligni onemocnéni nepravdépo-
dobny. Vzhledem k podezfeni na trombus byla provede-
na i analyza na vylouceni trombofilnich stavd (FV Leiden,
protrombin G20210A, APC-rezistenci, protein C, volny
protein S, testy na lupus antikoagulans, ACLA, anti-B2G-
PI, FVIII a homocystein); vysledky vsak ani zde neodhalily
z4dné abnormality.

Sedmy den hospitalizace se stav pacienta dale zhorsil,
bolesti v bfise progradovaly a objevila se nevolnost. Kont-
rolni vazeni odhalilo dalsi nardst hmotnosti na 100 kg, vy-
Setfeni pak narust tepové frekvence na 110-115 tepd/min
pfi sinusové tachykardii a krevni tlak 85-90/55 mm Hg se
sklony k hypotenzi. Pacient jevil znamky srde¢niho selha-
ni, coz vedlo k nasazeni inotropni podpory dobutaminem
a doplnéni kontrolniho echokardiografického vysetreni.
To odhalilo progresi nalezu, véetné mozné trikuspidalni
obstrukce a mobilni masy v pravé sini 80 x 30 mm (obr.
3), pokles funkce pravé komory a rychlosti pohybu triku-
spidalniho anulu (TDI) na 0,07 m/s pti zachované funkci
levé komory. Nasledovala dalsi progrese stavu pacienta
s nutnosti zavedeni vasopresorické i inotropni podpory.
Po konzultaci s kardiochirurgickym oddélenim pak bylo
indikovdno operacni feseni za ucelem odstranéni trom-
botické masy z pravé siné a VCI. Byla napldnovana pred-
operacni koronarografie, nicméné vzhledem k dalSimu
rychlému zhorseni pacientova stavu (hemodynamicka
nestabilita) byla s vitdlni indikaci provedena operace bez
predchozi koronarografie. Operace byla provddéna na
mimotélnim obéhu (perioperac¢né dysfunkce pravé komo-
ry, levd komora se zachovanou systolickou funkci). Cestou
incize do pravé siné (obr. 4) byl postupné extrahovan ma-
sivni trombus (obr. 5), nejprve z pravé siné, nasledné pak
z VCI do vzdalenosti cca 8 cm pod branici, kde jiz masa
v oblasti hepatdlnich Zil pevné Ipéla a nedafilo se ji od-
stranit. Veskery odebrany materidl byl odeslan k histolo-
gickému a genetickému vysetieni. Béhem chirurgického
vykonu byla provedena i sutura perzistujictho foramen
ovale. Po uzavreni atria a odpojeni od mimotélniho obé-
hu bylo provedeno transezofagedlni echokardiografické
vysetieni, které odhalilo trikuspiddlni regurgitaci stupné
4/4 (obr. 6). Nasledné byla provedena anuloplastika tri-
kuspiddlni chlopné flexibilnim prstencem Tailor No. 31
(C-ring) a dalsi odpojeni od mimotélniho obéhu. Celko-
vy ¢as mimotélniho obéhu béhem operace byl 45 minut,
aortalni svorka byla aplikovdna 30 minut. Pacient byl
poté preloZen na kardiochirurgickou JIP, kde se navzdory
pokracujici vasopresorické a inotropni podpofe jeho stav
déle zhorSoval a nakonec pro refrakterni pravostranné
srde¢ni selhani s rozvojem syndromu multiorganového
selhani zemrel. Vzhledem k pfedpokladané maligni etio-
logii problému nebyla indikovdna mechanickd podpora
srdecniho obéhu.

Histologické a imunohistochemické vysetreni identifi-
kovalo hmotu odstranénou z pravé siné a VCI jako leio-
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Obr. 6 - Jicnova echokardiografie - trikuspidalni regurgitace stupné
a/4

myosarkom (obr. 7 a 8). Béhem pitvy byla identifikovana
progrese tumoru do stény renalni Zily, jak bylo potvrzeno
i na CT. Pokud se tyka 9mm kulového loziska detekované-
ho na CT, jednalo se pouze o perivazalni antrakofibrézu
bez pfitomnosti malignich bunék.

Diskuse

Tento ¢lanek popisuje pfipad leiomyosarkomu VCI, pro-
trudujiciho do pravé siné a blokujiciho jeji vytokovy trakt.
Vzhledem k tomu, Ze primarni tumory srdce i VCI jsou po-
dobné vzacné a jejich lécba je zaloZena na podobnych prin-
cipech, tato diskuse je vénovana obéma skupindm nador.
Jak jiz bylo zminéno, tyto nadory jsou velmi vzacné. V li-
terature se udava, ze témér 90 % vsech primarnich srdec-
nich tumord je benignich, z ¢ehoZ nejvétsi ¢ast tvori myxo-
my (80 %) [10]. Elbardissi a spol. ve své praci popsali 323
pacientu, ktefi byli |é¢eni pro primarni tumory srdce na kli-
nice Mayo v obdobi 48 let mezi lety 1956-2007. V 94 % pfi-

padu se jednalo u téchto pacientl o benigni nadory, z ce-
hoz 50 % byly myxomy a 26 % papilarni fibroelastomy [14].
Jiné zdroje v3ak udavaji zastoupeni fibroelastomU pouze
7,9 % [3]. Myxomy jsou Castéjsi u Zen a obvykle jsou dia-
gnostikovany mezi 50. a 70. rokem Zivota. 90 % myxomu
je lokalizovano v levé sini a jsou solitarni [7]. Fibroelasto-
my se oproti tomu vyskytuji ve viech vékovych kategoriich
(s maximem v osmé dekadé Zivota) [15] a jsou nejcasté&jsim
typem nadoru postihujicim chlopenni aparat [3].

Jen pfiblizné 10-25 % primarnich srde¢nich tumort je
malignich [9,16,17], z nichzZ nejcastéjsi jsou sarkomy (95 %
pfipadu primarnich zhoubnych nadorl srdce) [16]; zbyva-
jicich 5 % tvofi primarni lymfomy a mezoteliomy [17]. Sr-
decni sarkomy jsou maligni tumory s pdvodem v mezen-
chymadlni tkani, obvykle diagnostikované ve treti az paté
dekadé Zivota [7] s pFiblizné stejnym zastoupenim u obou
pohlavi [17]. Vzacné se vSak mohou objevit i u déti ¢i ba-
tolat [12]. Klinicky prabéh byva rychly (medidn preziti je
pfiblizné jeden rok), a to predevsim kvlli expanzi nado-
ru, lokdlIni infiltraci, intrakardidlni obstrukci ¢i metasta-
zam [17], které Casto pfimo zasahuji do perikardu, v pfi-
padé hematogenniho sifeni pak zasahuji plicni zily nebo
dolni dutou Zilu. Vzdalené metastazy se tvofi prfedevsim
v plicich, lymfatickych uzlinach, kostech, jatrech a/nebo
v centrdInim nervovém systému [12]. Srdecni sarkomy
maji obvykle predilekci k vyskytu v levé sini. Perioperacné
jsou casto pokladany za myxom a spravné klasifikovany
az pozdéji na zakladé histologického vysetrfeni [18]. Nej-
CastéjSim sarkomem je angiosarkom s pfiblizné 25-40%
zastoupenim, vyssi prevalenci u muzd nez u zen (2 : 1)
[3,19-21] a predilekci k vyskytu v pravé sini [19,20]. Dru-
hym nejcastéjSim typem je rhabdomyosarkom (nejcastéjsi
u déti, druhy nejcastéjsi u muzu), jehoz celkové zastou-
peni mezi srde¢nimi sarkomy je asi 20 % [7,22]. Dal$imi
typy sarkomu srdce jsou naptiklad leiomyosarkom, fibro-
sarkom, fibromyxosarkom nebo osteosarkom [7,9].

Jedinym nesarkomovym typem zhoubného nédoru,
ktery stoji za zminku v tomto ¢lanku, je primarni lym-
fom. Jeho incidence je sice velmi nizka (mnohem niZzsi
nez u systémového lymfomu), nicméné jeho zastoupeni

Obr. 7 - Sténa dolni duté Zily je prostoupena skupinami vieteno-
vitych bunék s atypickymi mitézami prominujicimi do lumen cévy.
Hematoxylin-eosin, zvétSeni 20x. Imunohistochemicky nasledné
potvrzen intimalni leiomyosarkom.

Obr. 8 - Detail nadorové masy v pravé sini, ktera je tvofena nadoro-
vymi burikami s vyraznou bunécénou pleomorfii a lalo¢natymi jadry.
Hematoxylin-eosin, zvétseni 40x.



P. Kukla et al.

529

v poslednich letech roste — pravdépodobné v souvislosti
s lymfoproliferativnimi poruchami spojenymi s pUsobe-
nim vir Epsteina-Barrové u imunodeficientnich pacientq,
obzvlasté pacientu s AIDS [5,9,23].

V nasem pripadé byl tumor klasifikovan jako leiomyo-
sarkom, coz je velmi vzacnd, ale velmi agresivni a inva-
zivni forma tumoru, jeZz se obvykle objevuje v levé sini,
odkud se mUze rozsifit do plicnich Zil nebo na mitralni
chlopent [24]. U naseho pacienta vsak byl lokalizovan
v pravé sini a VCl, coZ napovida spiSe tomu, Ze puvod na-
doru byl v dolni duté zZile a nasledné proruistal do pravého
atria, nez tomu, Ze by se jednalo o primdrni tumor srdce.

Primarni leiomyosarkom VCI byl poprvé popsan Per-
lem [25]. Vaskularni leiomyosarkomy tvofi pfiblizné 1-2
% sarkomU mékké tkané a prognéza téchto pfipadu je
bohuzel velmi $patna [26]. Mezi primarnimi sarkomy VCI
je vsak leiomyosarkom dominantnim typem nadoru; na-
priklad Narata a spol. ve svém ¢lanku uvadéji, Zze 85 z 86
sarkomU dolni duté Zily, které béhem svého vyzkumu po-
psali, byly leiomyosarkomy [13]. | kdyzZ se jednotlivi autofi
lisi v detailech, obecné se da fici, Ze leiomyosarkom se vy-
skytuje Castéji u Zen a nejcastéji je diagnostikovan v Sesté
dekadé zivota [27-29].

Pacienti se sarkomem VCI obvykle pfichazeji s nespe-
cifickymi symptomy, mezi nimiz jsou nejc¢astéjsi dusnost,
nevolnost, zvraceni, bolest v bfiSe a v pravém boku (sym-
ptom pfitomny u 96 % pacientl), ubytek na hmotnosti
a zvysena teplota [30-33]. Obecné se da fici, ze dle sou-
Casné literatury je lécba individualizovana a prognéza
primarnich srdecnich sarkomU je Spatnd. | proto, Ze tyto
sarkomy jsou velmi vzacné (méné nez 1 % celkového po-
Ctu sarkomd), jsou lécebné procedury zalozeny z vétsi
Casti na jednotlivych kasuistikach nebo studiich s malym
poctem pacientt [34-36]. Zakladem lécby byva tradi¢cné
radikalni chirurgické reseni (tabulka 1) [21,36]. Dle ¢lanku
Truonga a spol. byly jedinymi proménnymi ovliviiujicimi
Uspésnost terapie pfitomnost metastaz v dobé diagndézy
a moznost provést radikdlni chirurgickou resekci tumoru.
Dalsi faktory jako chemo- ¢i radioterapie, pohlavi, vék,
stupen malignity, histologicky ndlez nebo misto vyskytu
tumoru nemély na vysledek terapie signifikantni vliv [36].
Zhang a spol. na druhé strané zaznamenali i vliv stupné
diferenciace nadoru na vysledek lécby [37].

Chirurgické teseni je v kazdém priipadé nejucinnéj-
$i, dnes dostupnou metodou lécby srdec¢nich sarkomu
[5,18,34,35,37-45]. Pacienti, ktefi podstoupili radikalni
chirurgickou resekci, maji delsi median preziti nez pa-
cienti, jimz bylo mozné provést jen castecnou resekci
nebo ktefi nebyli schopni podstoupit chirurgické reseni
vlbec [18,35,42]. VySe uvedend prace Truonga a spol.
uvadi median preziti 25 mésict u pacientd s radikdlnim
chirurgickym feSenim vs. $est mésici u téch, ktefi tako-
vouto lécbu nepodstoupili [36], coz koresponduje s vy-
sledky publikovanymi Gustave Roussy Institutem (22 vs. 7
mésica) [42] a klinikou Mayo (17 vs. 4-6 mésicu) [37].

Novou metodu chirurgického fedeni popsali Reardon
a spol. U osmi pacientd se sarkomem levé siné proved-
li explantacni techniku, pFi niz bylo srdce explantovano,
tumor resekovan ex vivo, srdce rekonstruovadno a tepr-
ve poté replantovano pacientovi. Nebyla zaznamendna
z4dna perioperacni mortalita a median preziti po aplikaci
této techniky bylo 18 mésict [46].

Tabulka 1 - Pravdépodobnost rekurence pfi chirurgickém

odstranéni s rliznymi okraji

Predpokladana
Typ excize pravdépodobnost
rekurence
Neuplnd excize 100 %
Excize s ostrym ohrani¢enim
(enukleace s pseudoobalem) 70-90 %
Excize se Sirokym okrajem G1 20-30 %
Excize se Sirokym okrajem G2, G3 50 %

Excize celého svalového kompartmentu 5 %

| kdyz je radikdlni chirurgicka lé¢ba nepostradatelna
pro prodlouzZeni pacientova Zivota, kompletni destruk-
ce nadorovych lozisek zlstava vyzvou pro onkologickou
lécbu, jelikoz jednou z hlavnich pficin Spatné progné-
zy srdecnich nadoru je pravé invaze do okolnich tkani.
Kromé toho jsou casto nalézany i vzdalené metastazy,
které preckaji uspésnou terapii primarniho loziska [36].
Role chemoterapie a radioterapie je viak bohuzel vzhle-
dem k malému poctu ¢lankl publikovanych na toto téma
malo definovana. Jedna z méla dostupnych studii popi-
suje zkudenosti s terapii 15 pacientld béhem 16 let, jimz
byl diagnostikovan nemetastazujici sarkom srdce. Po
primarni chirurgické lé¢bé nasledovala chemoterapie za
pouziti doxorubicinu. U 13 pacientd byl zaznamenan re-
laps onemocnéni, z toho u 5 pacientt jiz béhem probiha-
jici chemoterapie, s medidnem progrese 10 mésic. Dva
pacienti vsak byli kompletné vyléceni [42]. Burke a spol.
uverejnili studii na 40 pacientech, ktefi podstoupili chirur-
gickou resekci bud nasledovanou, nebo nendsledovanou
adjuvantni chemo- nebo radioterapii. Median preziti byl
17 mésicu vs. 6 mésicu (p = 0,03) ve prospéch adjuvantni
terapie [41]. Je vsak tfeba fici, Ze pocty pacientl v publi-
kovanych studiich, kterym byla poskytnuta chemoterapie,
jsou pfilis malé na to, aby z téchto studii byly vyvozovany
jakékoli zavéry. Totéz se pak da Fici o radioterapii, kterd
s sebou navic nese riziko radioterapii indukované kardi-
alni toxicity vcetné perikarditidy a kardiomyopatie. Navic
se radioterapie vzhledem k obecné nizké radiosenzitivité
sarkomU nejevi jako ucinna [36].

Jak jiz bylo zminéno vyse, sarkomy VCI jsou obvykle
sekundarni povahy, jen asi 1 % z nich jsou primarni tumo-
ry VCI. Podle soucasné literatury se leiomyosarkomy VCI
daji rozdélit do tfi skupin dle jejich lokalizace vzhledem
k jaternim a renalnim zZilam. Tato klasifikace rozlisuje lo-
kalizaci nad jaternimi Zilami (horni segment), mezi jater-
nimi a renalnimi zilami (stfedni segment) a pod rendlnimi
zilami (dolni segment). Tato klasifikace pak urcuje mozné
operadni pristupy a resektabilitu tumoru [47]. Nejrozsah-
lejSi praci na toto téma je prace Wachtela a spol., ktefi
retrospektivné shrnuli data z 377 pfipadl publikovanych
v databazi PubMed a provedli statistickou analyzu. Nejvi-
ce tumorl VCI (cca 51 %) bylo lokalizovano ve stfednim
segmentu, 21,3 % se nalézalo ve dvou nebo vice segmen-
tech a do pravé siné pronikl nador pouze v 6,2 % pfipadu
[48]. Nalez nadoru v pravé sini obvykle byl vysledkem pfi-
mé invaze tumoru nebo tumordzniho trombu [48]. Mezi
pacienty s leiomyosarkomem VCI je vyssi zastoupeni Zen
(pomér zeny : muzi priblizné 3 : 1) [48].



530

Leiomyosarkom pravé siné s tumordzni masou dolni duté Zily

Podobné jako u sarkomU srdce jsou publikované [éceb-
né postupy vzhledem k vzacnému vyskytu onemocnéni
spiSe kasuistikami nez doporucenimi [13,49]. Vysledky
publikovanych studii jasné ukazuji, Zze Ié¢bou prvni vol-
by je podobné jako u srde¢nich nadorl radikalni resek-
ce tumoru [48]. Bohuzel jen asi u dvou tretin pacientt je
tumor lokalizovdn natolik, Ze je mozné resekci Uspésné
provést [47]. Podle udajd mezinarodniho registru zaloze-
ného Mingolim, jehoZ vyuziti pomohlo objasnit pfirozené
chovani nadoru a rozpoznat proménné vedouci k dlouho-
dobému prezivani pacientd [33], je vétSina pripadu, které
zasahly horni segment, témér neoperabilnich a median
preziti u téchto pripadl byl pouze pfiblizné jeden mésic
[33,48]. Dle analyzy dat je dosazeno pétileté remise jen
u pfiblizné 6-7 % pacientu [48,50].

Shrnuti

V tomto ¢lanku jsme popsali pfipad 70letého muze s leio-
myosarkomem dolni duté Zily prorustajicim do pravé sing,
coz je velmi vzacna diagndza se $patnou prognézou a me-
didnem preziti jeden mésic [33,48,51]. Dlouhodobé preziti
u pacientd s primarnimi nadory srdce nebo dolni duté Zily je
mozné pouze pfi Uspé&sné kurativni resekci tumoru. Uspéch
takovéhoto chirurgického feSeni zavisi na presné lokali-
té primarni malignity a jeji chirurgické pfistupnosti. Tento
vzacny tumor ¢asto relapsuje a v takovém pripadé je mozné
zvazit opétovné chirurgické reseni v zavislosti na velikosti
malignity a celkovém klinickém stavu pacienta [51].

Prohlaseni autorti o mozném stfetu zajmu
Zadny.

Financovani
Zadné.

Prohlaseni autort o etickych aspektech publikace
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