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Mlady pacient s objemnym myxomem v pravé sini srdecni

(A young patient with large myxoma in the right atrium)
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ABSTRACT

Myxomy jsou nejcastéjsimi nadory v srdci; vyskytuji se vétSinou v levé sini; jejich pfitomnost je vsak casto
zjisténa opozdéné. V této kazuistice popisujeme pfipad pacienta lé¢eného po dobu ¢tyr let pro asthma bron-
chiale, dokud nebyla stanovena kone¢na diagnéza myxomu a zahajena odpovidajici 1é¢ba.
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Cardiac tumors

Myxomas are the most common cardiac tumors mostly localized in left atrium, but the diagnosis is often de-

Dyspnea layed. This article presents a case of a young patient who had been treated four years for asthma bronchiale
Myxoma before the final diagnosis of myxoma was established and the patient was adequately treated.
Uvod Kazuistika

Myxomy patfi mezi primarni nezhoubné nadory srdce.
Tvofi pfiblizné 50 % viech histologicky benignich nadort
srdce. Nejcastéjsi lokalizace je v levé sini (75 %), déle se
muze vyskytovat v pravé sini (20 %) nebo v srdecnich ko-
morach (5 %).

MUzZe byt ndhodnym nalezem, ale mdze nemocného
ohroZovat alteraci hemodynamiky, arytmiemi, srde¢nim se-
Ihdnim, systémovymi ¢i plicnimi embolizacemi. Zakladni tera-
pie je chirurgicka spolecné s [é¢bou pridruzenych komplikaci.

Kazuistika popisuje pfipad mladého pacienta, u néhoz
byl objemny tumor v relativné méné casté srdecni lokaliza-
ci (prava sin) diagnostikovan po ctyrech letech od zacatku
symptom.

Dvaatficetilety pacient s anamnézou posttraumatické epi-
lepsie na terapii, byl v roce 2013 poprvé vysetfen pneumo-
logem pro ndmahovou dusnost. Pro pozitivni bronchopro-
vokacni test metacholinem se zdvérem asthma bronchiale
mu byla nasazena terapie dlouhodobé pusobicim pB,-ago-
nistou (long-acting beta,-agonist, LABA) a inhalacnimi
kortikosteroidy.

Spirometrie pacienta pfi zavedené terapii zaznamena-
la zlepseni ventila¢nich parametrd, nicméné pro progre-
dujici symptomy byla provedena vypocetni tomografie
s vysokym rozlisenim (HRCT) hrudniku, kde byl nalez bez
vyznamné patologie. Pacient byl odeslan ke kardiologic-
kému vysetreni.
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Objemny myxom v pravé sini

Subjektivné uddval dusnost NYHA I, jinak bez obtizi.
Objektivné normotenzni, lehkd tachykardie (110/min),
saturace krve kyslikem (spO,) 98 %, poslechové dychani
Cisté, bez vedlejsich fenoménu, bez selestu, ndpadna byla
cyandéza rth a palickovité prsty (obr. 1); jinak bez pato-
logického ndlezu. Na EKG byla zjisténa lehka sinusova
tachykardie, vertikalni sklon osy srdecni, jinak bez pozo-
ruhodnosti, laboratorné pouze polyglobulie (hodnota he-
moglobinu 181 g/l), ostatni laboratorni hodnoty v normé.

Echokardiograficky (transthorakalni i jicnovou echo-
kardiografii) byl popsan echogenni mobilni Utvar 74 x
42 mm v pravé sini vychazejici $irsi stopkou z baze pravé
siné, vypliujici vétSinu pravé siné a zplsobujici ¢astecnou
obstrukci toku pres trikuspiddlni usti, velmi suspektni
myxom, dale stfedné vyznamnd trikuspidalni regurgi-
tace sekundarni etiologie pfi dilataci prstence, dilatace
pravostrannych oddilt, aneurysma mezisinového septa,
oteviené foramen ovale (PFO) s bidirekénim proudénim
(obr. 2). Doplnéné CT srdce potvrzuje tumor pravé siné
s prolapsem pres trikuspidalni usti do pravé komory 84 x
59 x 48 mm, bez znamek prorlstani do okolnich struktur,
jinak bez vyznamnéjsiho nalezu (obr. 3).

Nalez nemocného byl predveden na indikacnim semi-
nari Kardiocentra, u pacienta byla indikovana exstirpace
utvaru z pravé siné, plastika trikuspidalni chlopné a uzavér
PFO. Na prani pacienta byl operovan na jiném pracovisti.

Operace provedena z péticentimetrové minithorako-
tomie ze submamarniho fezu vpravo, po otevieni peri-
kardu revidovan obrovsky myxom velikosti 78 x 50 x 58
mm (obr. 4), jehoz stopka byla vytnuta i s ¢asti siné, byla
provedena exstirpace myxomu, sutura PFO a plastika tri-
kuspidalni chlopné. Resekovand sténa siné po myxomu
byla osetfena koagulaci a suturou.

Kontrolni peropera¢ni echokardiografie prokaza-
la pouze trividlni trikuspidalni insuficienci, pacient byl
obéhové stabilni, bez podpory obéhu katecholaminy
s vlastnim sinusovym rytmem. Byla provedena kontrolni
pooperacni transthorakalni echokardiografie (TTE) s pre-
trvavajici dilataci pravostrannych oddilt, dobrym efektem
plastiky trikuspidalni chlopné, pouze s rezidudlni stopo-
vou regurgitaci, v pravé sini popisovan vlajici pentlicovity
Utvar ukotveny pfi bazi siné — velmi suspektni hypertro-
fickd Eustachova chlopen. U pacienta byla zahajena war-
farinizace, pacient byl propustén v dobrém stavu Sesty
pooperacni den do domaciho osetreni.

Dle histologického vysetfeni byl potvrzen myxom pra-
vé siné (obr. 5).

Klinickd a echokardiograficka kontrola pacienta tfi
tydny po operaci u dispenzarizujiciho kardiologa potvr-
zuje dobry efekt po kardiochirurgické operaci, po plastice
trikuspidalni chlopné se stopovou regurgitaci, regresi ve-
likosti pravostrannych oddill a patrnou Eustachovu chlo-
pen v pravé sini (obr. 6).

Diskuse

Primarni nadory srdce se vyskytuji velmi vzacné.! Inciden-
ce primarnich nadord nalezenych v pitevnim ndlezu je
nizsi nez 0,1 %,?> dokonce nékteré prace udavaji vyskyt
pouze u 0,02 % vsech pfipadu.’ Pro srovnani, metastatic-
ké postiZzeni srdce je vice nez 20krat castéjsi a bylo zjisté-

Obr. 2 - Echokardiogram: Apikalni ¢tyfdutinova projekce zachycuje
mobilni intrakardialni hmotu se stopkou pfichycenou k bazalni ¢as-
ti pravé siné a prolabuijici do usti trojcipé chlopné.

Obr. 3 - CT srdce. Nador v pravé sini, nalez se shoduje s vysledkem
echokardiografického vysetreni.

no az u 20 % pacientt umirajicich na onkologické one-
mocnéni.2 Pfes 75 % primdrnich tumord je benignich, vice
nez polovina z nich je tvofena myxomy (50-70 %).2
Myxomy byvaji vétSinou solitérni Utvary vyskytujici se
prevazné v srdecnich sinich (75 % myxomu je lokalizova-
no v levé sini, 15-20 % v pravé sini, zfidka se mohou vysky-
tovat v komorach). Vyskyt myxomu je ve vsech vékovych
skupinach, nejc¢astéji mezi tfeti a Sestou dekadou. Castéji
jsou postizeny Zeny. Velikost myxomu se mlze pohybo-
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Obr. 4 - Makroskopicky vzhled: Tumor po excizi z pravé siné; roz-
méry 78 x 50 x 58 mm, hmotnost 125 g
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Obr. 5 - Histologické vysetreni: Mensi buriky myxomu s pravidelny-
mi jadry bez atypie ve stromalni matrici (A, barveni hematoxylinem
a eosinem, zvétseni 400x). Za (B) (barveni hematoxylinem a eosi-
nem, zvétseni 200x) Ize vidét pomérné dobre ohraniceny okraj na-
doru (pravy horni roh) na rozdil od myokardu levé siné (levy dolni
roh) s malymi izolovanymi ostriivky nadoru ve svalové tkani. Bun-
ky myxomu jsou pfi imunohistologickém barveni typicky pozitivni
na kalretinin (kalretinin, zvétseni 400x, C). Barveni stromalni ma-
trice alcidanovou modfi/PAS bylo pozitivni (D, barveni alcianovou
modfi, zvétseni 200x).

Obr. 6 - Echokardiogram: jeden mésic po operaci; apikalni ¢tyrdu-
tinova projekce

vat v rozpéti od 1 do 15 cm. Pro myxom je typicky rust
na pediklech, jako polyp, zasahujici do postizené dutiny
srdce. V extrémnich pripadech maze byt dutina vyplnéna
nadorovou hmotou.*

Myxomy se nejcastéji vyskytuji v oblasti fossa ovalis,
obcas v subendokardidlni tkani stény siné nebo srde¢nich
chlopnich. Nador ma obecné mékkou Zelatinovou kon-
zistenci; povrch je obvykle zcela hladky a ¢asto pokryty
tromby. Histologicky se jednd o novotvary multipotent-
nich mezenchymalnich bunék v subendokardialni tkani.
Presny histogeneticky plvod nebyl zjistén.> Tzv. myxomo-
vé buriky jsou polygondlni, pfilezitostné mnohojadrové,
maji eozinofilni cytoplazmu a jsou obklopeny myxoidnim
stromatem.®

V imunohistochemickém vysetfeni vykazuji nadorové
bunky pozitivitu calretininu. Klinicky obraz se odviji nej-
Castéji od lokalizace myxomu, ale mGze se jednat i o né-
hodné nalezy u asymptomatickych pacientd. NejcastéjSim
mechanismem vzniku symptomU je embolizace, srdec-
ni selhani pfi obstrukci pratoku zejména pres chlopng,
regurgitace zpUsobena interferenci tumoru se srde¢ni
chlopni. Casto se u pacienti mdzou vyskytovat nespecific-
ké symptomy, jako je vdhovy ubytek, teploty, nebo labo-
ratorni abnormality suspektni z pfitomnosti onemocnéni
pojiva.’

V diferencialni diagnostice intrakardialnich utvarl je
nutné odlisit jiné typy tumordl, trombus nebo vegetaci.
V diferencialni diagnostice myxomu zvazujeme dalsi moz-
né tumory. Druhym nejcastéjsim primarnim benignim tu-
morem je lipom, charakterizovany prevahou benignich
adipocytl, muze se vyskytovat ve viech srdecnich oddi-
lech véetné perikardu, nejcastéji v prvni az druhé dekadé
Zivota, stejnomérné u obou pohlavi. Echokardiograficky
maji lipomy tendenci byt Siroce zaloZené, nepohyblive,
bez pediklu a dobfe ohrani¢ené.® Pro nizkou denzitu je
dobre diagnostikovatelny pomoci magnetické rezonance
(MR) a vypocetni tomografie (CT).

Tretim nejcastéjSim benignim tumorem je papilarni
fibroelastom, vyrustajici nejc¢astéji ze srdec¢nich chlopni
(pfes 80 %), obvykle v levostrannych oddilech (aortal-
ni chlopert 36 %, mitralni chloperi 29 %, trikuspidalni
chlopen 11 % a pulmonalni chlopen 11 %). Prmérny vék
pacientt je 60 let, vyskytuje se stejné casto u obou po-
hlavi.® Makroskopicky jsou charakteristické mnohocetné
papilarni vybézky, které jsou kratkou stopkou pfipojeny
k endokardu, vzhled je pfipodobriovan k morské sasan-
ce.® Nejcastéji se klinicky prezentuje jako cévni mozkova
pfihoda ¢i tranzitorni ischemickd ataka, dalSim sympto-
mem muze byt angina pectoris ¢i infarkt myokardu pfi
embolizaci do koronarni tepny, nahla smrt, srdec¢ni selha-
ni, synkopa, systémova ¢i periferni embolizace."

Dalsi nadory se v dospélé populaci vyskytuji pomérné
vzacné, rhabdomyom je nejbéznéjSim primarnim srdec-
nim nddorem u déti, vyskytuje se obvykle prfed prvnim
rokem,'? podobné dalsi typy nadort, napf. hemangiomy,
nadory atrioventrikularniho uzlu a teratomy, se vyskytuji
velmi vzacné.

Primarné maligni tumory tvofi 15 % srde¢nich tumo-
rd." Typicky je rychly rast, lokdlni invaze a hemoragicky
perikardidlni vypotek.' Nejcastéjsim malignim primarnim
nadorem je sarkom, typicky diagnostikovany kolem 40.
roku véku.'™
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Nediferencované sarkomy se echokardiograficky zob-
razuji jako Siroce zalozend hmota, typicky v levé sini s he-
terogenni echogenicitou, hypoechogenni oblasti mohou
naznacovat nekrézu nddoru. V srdci se mlUze vyvinout
jakykoli typ sarkomu, nejcastéjsi je angiosarkom. Nemaji
stopku, coz je odliSuje od myxomu nebo papilarniho fibro-
elastomu. Tyto nddory maji tendenci mit pfimy vztah k pe-
rikardu, coz vede k perikardidlnim vypotkam. PFiznaky
a symptomy souvisejici se srde¢nim angiosarkomem casto
zahrnuji perikardidlni bolest na hrudi, obstrukci, pretize-
ni, dusnost a Unavu. V dobé stanoveni diagndzy je vsak
Casto jiz pfitomno metastatické postizeni (zejména plic).
Progndza je Spatna a bez resekce umira 90 % pacientt do
jednoho roku od stanoveni diagnézy.

Z dalich primarnich nadorl srdce nutno zminit rhab-
domyosarkomy, které mohou vzniknout z jakékoli srdec-
ni struktury, rostou rychle a rychle napadaji perikard, coz
vede ke Spatné progndze. Leiomyosarkomy, osteosarko-
my, fibrosarkomy a nediferencované sarkomy jsou dalsi
vzacné primarni srde¢ni sarkomy.®

Lymfom piedstavuje 1,3 % vsech srdecnich nadord a 0,5
% vsech extranodalnich lymfomu. Pramérny vék pacientt
je 63 let, pomér muzl a Zen je 2-3 : 1."® Nejcastéji se jedna
o difuzni velkobunécny B-lymfom. Ve zvysené frekvenci jsou
lymfomy pozorovany u imunokompromitovanych pacien-
t0." Pfiznaky jsou vétSinou nespecifické (porucha srde¢niho
rytmu, epizodicka synkopa, syndrom vena cava superior, re-
spiracni potize, nebo dokonce restriktivni kardiomyopatie).
Nejcastéjsimi priznaky jsou vsak dusnost, nespecifické sym-
ptomy (horecka, zimnice, poceni a ztrdta hmotnosti), bolest
na hrudi, srde¢ni selhani a perikardialni vypotek. Terapie je
kombinovan4, chirurgickd a chemoterapie.™

Sekundarni nadory srdce se vyskytuji pfiblizné dvacet-
krat castéji nez primarni tumory.” Metastazy se mohou
Sifit pfimou invazi nadoru, hematogenni nebo lymfogenni
cestou. V literature je popisovano sifeni Grawitzova tumo-
ru per continuitatem cestou dolni duté Zily. Nejc¢astéjsimi
nadory s metastatickym potencidlem pro srdce jsou karci-
nom plic, karcinom prsu, karcinom jicnu, maligni lymfom,
leukemie a maligni melanom.®

Nejcastéji dochdzi k postizeni perikardu.?' Vyskyt kar-
didlnich priznakl u pacienta se zndmou malignitou by
nas meél vést k podezreni z postizeni srdce metastazujicim
procesem. Nezastupitelnou roli ma primarné echokardi-
ografické vysetieni, nasledné doplnéné CT nebo MR. Sr-
dec¢ni metastazy se vyskytuji u pacientd s diseminovanou
chorobou, v dobé identifikace postizeni srdce byva pak jiz
prognéza zpravidla Spatna.

Kromé srdecnich tumort je nutno rozlisit intrakardidlni
trombus ¢i vegetaci. Trombus mivé obvykle nepravidelny
povrch, nejcastéji v levé komore, obvykle spojen s pritom-
nosti aneurysmatu pfri ischemické chorobé srdecni (ICHS)
nebo s dysfunkci levé komory srde¢ni (LKS) pti kardiomyo-
patii ¢i myokarditidé, dale u pacientt s dilatovanou levou
sini ¢i s prfitomnou arytmii typu fibrilace ¢i flutter sini.
Dal3imi vzacnymi pricinami vzniku trombu v levé komore
muUze byt hyperkoagulacni stav, systémovy lupus erythe-
matodes, Behgetova choroba ¢i tako-tsubo (stresova) kar-
diomyopatie.

Trombus mé zvySenou echogenitu a dobfe vymezené
hranice, k podrobnéjsi diagnostice je vhodné doplnéni
transezofagealni echokardiografie.

Infekéni endokarditida maze byt také pfitomna jako in-
trakardialni masa. Vegetace se zobrazuje jako echodenzni,
diskrétni, lobulovand nebo amorfni chaoticky pohybliva
hmota pfilnava k hornimu povrchu cipl chlopni ¢i nastén-
ného endokardu, obvykle byva spojena s postizenim na-
tivni chlopné nebo chlopenni ndhrady.? Byva doprovazena
celkovymi ptiznaky (subfebrilie, Unava, vdhovy uUbytek),
elevaci zanétlivych parametrl a pozitivitou hemokultur.?

Diferencialni diagnostika tumoru je zaloZzena na echo-
kardiografickém vysetieni, doplnéném o CT ¢i MR. Blizsi
potvrzeni typu tumoru pak byva histologické po chirurgic-
kém vykonu. PFi suspekci na myxom je indikovana rychla
resekce kvuli riziku embolizace nebo vzniku kardiovasku-
l[arnich komplikaci véetné rizika nahlé smrti. Vysledky chi-
rurgické resekce jsou obecné velmi dobré, operacni mor-
talita je nizka.?

Recidiva myxomu byla popsana ve 2-5 % pfipadd, cas-
téji v pripadé multicentrickych tumorud.?

Zaveér

V této kazuistice popisujeme pripad mladého pacienta
s nadorem ovalného tvaru o rozmérech 74 x 42 mm, pfi-
sedlého k bazdlni ¢asti pravé siné. Nador byl dobre ohra-
nicen, bez zndmek invaze nebo infiltrace do pravé siné,
nebyl pfitomen perikardialni vypotek. Na zakladé této
charakteristiky utvaru byla vyslovena suspekce na myxom.
Echokardiograficky nalez byl ve shodé s CT vysetfenim,
taktéz bez zndmek infiltrace okoli. Nalez byl potvrzen his-
tologickym vysetrenim.

Pacient je naddle pravidelné echokardiograficky sledo-
van. Casnéjsi screeningové echokardiografické vysetfeni
u pacienta s dusnosti, bez odpovidajiciho pneumologické-
ho nélezu, by v tomto pfipadé bylo vhodné a urychlilo by
diagnostiku a lécbu.

Prohlaseni autorti o mozném stietu zajmu
Autofi neuvadéji zadny stret zajm0.

Financovani
Zadné.

Prohlaseni autorti o etickych aspektech publikace
Autofi se ridili principy etiky v publikacni ¢innosti.

Literatura

1. Reynen K. Frequency of primary tumors of the heart. AmJ
Cardiol 1996;77:107.

2. Lam KY, Dickens P, Chan AC. Tumors of the heart. A 20-year
experience with a review of 12,485 consecutive autopsies. Arch
Pathol Lab Med 1993;117:1027-1031.

3. Hoffmeier A, Sindermann JR, Scheld HH, Martens S. Cardiac
Tumors - Diagnosis and Surgical Treatment. Deutsches
Arzteblatt International 2014;111:205-211.

4. Roever L, Casella-Filho A, Dourado PM, et al. Cardiac tumors:
a brief commentary. Front Public Health 2014;2:264.

5. Rogov KA, Sheremeteva GF, Nechaenko MA. Heart myxoma
histogenesis in the light of its histological and ultrastructural
features. Arkh Patol 2003;65:20-24.

6. McAllister HA. Primary tumors and cysts of the heart and
pericardium. Curr Probl Cardiol 1979;4:1-51.



P. Indruchova et al.

507

Taborsky M, Kautzner J, Linhart A. Kardiologie. Praha: Mlada
fronta, 2017.

Rekha M, Herrmann J. Cardiac tumors: echo assessment. Echo
Res Pract 2016;3:R65-R77.

Sun JP, Asher CR, Yang XS, et al. Clinical and echocardiographic
characteristics of papillary fibroelastomas: a retrospective and
prospective study in 162 patients. Circulation 2001;103:2687.
Klarich KW, Enriquez-Sarano M, Gura GM, et al. Papillary
fibroelastoma: echocardiographic characteristics for diagnosis
and pathologic correlation. J Am Coll Cardiol 1997;30:784-790.
Gowda RM, Khan IA, Nair CK, et al. Cardiac papillary
fibroelastoma: a comprehensive analysis of 725 cases. Am Heart
J2003;146:404-410.

Smythe JF, Dyck JD, Smallhorn JF, Freedom RM. Natural history
of cardiac rhabdomyoma in infancy and childhood. Am J
Cardiol 1990;66:1247-1249.

Molina JE, Edwards JE, Ward HB. Primary cardiac tumors:
experience at the University of Minnesota. Thorac Cardiovasc
Surg 1990;38(Suppl. 2):183-191.

Meng Q, Qian Y, Lai H, et al. Echocardiographic and pathologic
characteristics of primary cardiac tumors: a study of 149 cases.
Int J Cardiol 2002;84:69-75.

Simpson L, Kumar SK, Okuno SH, et al. Malignant primary
cardiac tumors. Cancer 2008;112:2440-2446.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

Jonavicius K, Salcius K, Meskauskas R, et al. Primary cardiac
lymphoma: two cases and a review of literature. J Cardiothorac
Surg 2015;10:138.

Miguel CE, Bestetti RB. Primary cardiac lymphoma. Int J Cardiol
2011;149:358-363.

Chin JY, Chung MH, Kim JJ, et al. Extensive primary cardiac
lymphoma diagnosed by percutaneous endomyocardial biopsy.
J Cardiovasc Ultrasound 2009;17:141-144.

Al-Mamgani A, Baartman L, Baaijens M, et al. Cardiac
metastases. Int J Clin Oncol 2008;13:369-372.

Reynen K, Kéckeritz U, Strasser RH. Metastases to the heart.
Ann Oncol 2004;15:375-381.

Goldberg AD, Blankstein R, Padera RF. Tumors metastatic to
the heart. Circulation 2013;128:1790-1794.

Dinesh Kumar US, Shetty SP, Sujay KR, Wali M. Left ventricular
mass: A tumor or a thrombus diagnostic dilemma. Ann Card
Anaesth 2016;19:728-732.

Keeling IM, Oberwalder P, Anelli-Monti M, et al. Cardiac
myxomas: 24 years of experience in 49 patients. Eur J
Cardiothorac Surg 2002;22:971-977.

D’Alfonso A, Catania S, Pierri MD, et al. Atrial myxoma: a 25-
-year single-institutional follow-up study. J Cardiovasc Med
(Hagerstown) 2008;9:178-181.



