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Fatalny incidentalny nador srdca
— angiosarkom pravej predsiene
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DUBRAVA J, FISCHER V, HAVLINOVA K, KOVACKOVA J, PAULOVICOVA M, MARTANOVIC P, BABAL P, SIEBEROVA G, REMISOVA S, BUCEKOVA E. Fatdiny
incidentdlny nddor srdca - angiosarkém pravej predsiene. Cardiol 2006;15(2):106-112

Kazuistika 56-rocného muza, primdrne hospitalizovaného pre bilidme koliky. Dédvodom kardiologického vysetrenia bol perikardidiny vypotok, ndhodne
zisteny pri USG abddmenu. Echokardiografia (TTE, TEE) detegovala rozsiahly fluidoperikard s kolapsom pravej komory a velky incidentdine stanoveny
fumor bdzy pravej predsiene so zdvaznou stendzou superior vena cava. Pacient bol kardiologicky asymptomaticky, bez klinickych znakov tamponddy,
syndromu hornej dutej Zily a bez verifikovanej disemindcie nddoru. Pacient absolvoval fenestraciu perikardu s negativnym cytologickym ndlezom. Pri
ndslednej operdcii sa vykonala resekcia nddoru. Histologicky ndlez bol kapildrny variant hemangiému. Uz o $tyri mesiace po operdcii vznikla inoperabilnd
recidiva tumoru. Pripadnd rdadioterapia bola podmienend prehodnotenim diagndzy v zmysle angiosarkému. Preto sa vykonala probatérna sternotémia.
Histolégia z povrchovej vzorky nddoru bola opdt bez bunkovych atypii a liec¢ba bola preto paliativna. V dalsom priebehu vznikla rozsiahla metastatickd
disemindcia (pldca, pecen, skelet). Stav komplikovali hemoragické prejavy dokdzanych alebo vysoko pravdepodobnych metastdz - rozsiahle krvdcanie
do mozgu, gastrointestindineho fraktu a recidivujice hemoptyzy. Pre z&vaznd junkénd bradykardiu, v. s. v désledku infilfrdcie sinoatridineho uzla, bola
potrebnd implantdcia trvalého kardiostimuldtora. Pacient exitoval 14 mesiacov od prvotného incidentdineho ndlezu tumoru srdca. Histoldgia sekéného
ndlezu verifikovala adenosarkdm pravej predsiene.

Prevalencia incidentdine stanovenych nddorov srdca nie je zndma. Primdrne maligne nddory srdca su velmi zriedkavé. NajCastejsie si angiosarkomy.
Prezentovand kazuistika potvrdila velmi rychly priebeh ochorenia a velmi zIG progndzu. Negativna cytoldgia z perikardidineho vypotku a opakovane
negativna histoldgia z tumoru nevyluéujd malignitu. Podozrenie na maligny nddor vyvoldvajd jeho rast zo zadnej steny predsieni, absencia postihnutia
septa a rychla progresia.
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DUBRAVA J, FISCHER V, HAVLINOVA K, KOVACKOVA J, PAULOVICOVA M, MARTANOVIC P, BABAL P, SIEBEROVA G, REMISOVA S, BUCEKOVA E. Fatal incidental
cardiac tumor - right atrial angiosarcoma. Cardiol 2006;15(2):106-112

The authors report the case of a 56-year-old man, primarily admitted with biliary colic. An indication for cardiologic examination was pericardial
effusion, accidentally detected by abdominal ultrasonography. Echocardiography (TTE, TEE) showed a large hydropericardium with right ventricular
collapse and alarge, incidentally found, tumor that arose from the posterior wall of the right atrium, with significant stenosis of the superior vena cava. The
patient was cardiologically asymptomatic without clinical signs of tamponade, superior vena cava syndrome, and without verified dissemination of the
fumor. He underwent pericardial fenestration with negative cytology of the effusion. During the subsequent surgery the fumor was removed. Histological
examination showed the capillary variant of hemangioma. Four months after the surgery an inoperable local recidive of the tumor was found. Potential
radiotherapy was conditioned by reappraisal of the diagnosis as angiosarcoma. Therefore, repeated sternotomy was performed. Histological examination
from a superficial sample of the tumor was free of cellular atypia again and hence was the reason for palliative therapy. In a short time extensive
metastatic dissemination developed (lungs, liver, skeleton). The course was complicated by hemorrhagic symptoms of proved or very probable metastasis
- vast cerebral hemorrhage, gastrointestinal hemorrhage and repeated hemoptysis. Because of serious junctional bradycardia, most likely due to tumorous
infiltration of the sinoatrial node, implantation of a pacemaker was needed. The patient died 14 months after the primary incidental finding of the cardiac
fumor. Histology of the autoptic material verified right afrium angiosarcoma.

The prevalence of incidentally found cardiac tumors is not known. Primary malignant tumors of the heart show a very rare occurence. Angiosarcoma
is the most common form of them. The presented case report confirmed the very rapid progress of the disease and very poor prognosis. Pericardial
effusion, negative for tumor cells, as well as repeatedly negative histology, does not exclude a malignant cardiac tumor. Lack of atfachment to the
interatrial septum, mass originating from the posterior wall of the afrium and rapidity of progression raise the suspicion of malignity.
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nych nadorov srdca 0,02 - 0,28 %, ktora je ovela nizSia
ako prevalencia metastatickych tumorov (1, 2). Maligni-
ty predstavuji 25 % vsetkych primarnych nadorov srdca
(1), ale viac ako polovica tumorov lokalizovanych len
v pravostrannych dutinich ma maligny charakter (2).

V kazuistike prezentujeme neobvykly pripad ndhod-
ne stanoveného nadoru pravej predsiene (PP) u pacienta
primérne hospitalizovaného pre bilidrnu patolégiu.

Opis pripadu

Ide o pripad 56-ro¢ného muza, ktory okrem prekona-
ného peptického vredu zalidka (ante annos multos) nebol
doposial vdznejSie chory. Pacienta v juni 2004 hospitalizo-
vali na Gastroenterologickej klinike pre recidivujice biliar-
ne koliky a akutnu exacerbiciu chronickej akalkuldznej
cholecystitidy. Pri USG abdémenu sa ako vedlaj$i nélez
zobrazil perikardidlny vypotok, pre ktory ho odoslali na
kardiologické vySetrenie. Pacient bol anamnesticky bez kar-
didlnych symptomov, fyzikalny kardiologicky nilez a EKG
boli normélne. Transtorakalnou echokardiografiou (TTE)
sme detegovali velky perikardidlny vypotok cirkularne oko-
lo vSetkych dutin srdca (odhad 1 000 ml), s diastolickym
kolapsom pravej komory (PK) (obrazok 1), bez klinickych
znakov tamponddy srdca. Na baze pravej predsiene (PP)
sme zistili incidentalny nélez lalo¢natého hypoechogénne-
ho tumordzneho ttvaru s velkostou 40 x 24 mm, bez ob-
Strukcie trikuspidélnej chlopne, bez prerastania do vena

Cald Fyd

Obrazok 1 Transtorakalna echokardiografia v subxifoidalnej
projekcii s enddiastolickym kolapsom steny pravej komory (*). Velky

perikardialny vypotok cirkularne okolo vsetkych dutin srdca.
Figure 1 Transthoracic echocardiography in subcostal view showing right ventricular
enddiastolic collapse (*). Large circular pericardial effusion around all heart chambers.

LP — lava predsien (Left atrium), LK — fava komora (Left ventricle), PP —
prava predsien (Rightatrium), PV — perikardialny vypotok (pericardial effusion)

cava inferior (VCI) a bez postihnutia predsiefiového sep-
ta. Diferencidlne diagnosticky prichadzal do tvahy velky
trombus PP, ale vzhladom na rozsiahly perikardiélny vypo-
tok sme prepokladali maligny nador. V oboch pleuralnych
dutindch bolo asi 200 ml vypotku. Pacient absolvoval fe-
nestréciu perikardu s evakuéciou 1 200 ml hemoragického
vypotku. Cytoldgia vypotku bola bez malignych buniek a
histoldgia perikardu dokazovala normélny nalez. Pét dni
po fenestricii sme transezofidgovou echokardiografiou
(TEE) verifikovali velky hypoechogénny tumor v oblasti
zadnej a bocnej steny PP a najmi v oblasti vstupu vena
cava superior (VCS). V nédore boli drobné anechogénne
oblasti. Jeho maximalny rozmer bol 40 x 30 x 28 mm. Vstup
VCS do PP bol stenotizovany na 4 mm (obrazok 2). Pa-
cient napriek tomu nemal klinické znaky syndrému horne;j
dutej Zily. Vistenie VCI ani vtok PK neboli tangované. Tu-
mor prerastal do perikardidlnej dutiny v hribke 18 mm
(obrazok 3). V perikarde bolo po fenestrécii asi 200 ml
vypotku. ;

Pacienta v juli 2004 hospitalizovali v SUSCH. Povod-
nd Gvaha o transvendznej biopsii nddoru pod TEE kon-
trolou bola vzhladom na vysoké riziko vykonu zamietnu-
td a pacienta indikovali na opera¢né rieSenie. Pri
predoperacnej koronarografii sa zistila diskrétna koro-
narna artériovd choroba bez hemodynamicky v§znamnych
stendz a bohatd vaskularizdcia nddoru. Pacient absolvo-
val resekciu nadoru s rekonstrukciou steny PP. Perope-

Obrazok 2 TEE s nalezom velkého gulovitého nadoru (*) v oblasti
posterolateralnej steny pravej predsiene a jej uska s vyraznou

sten6zou vstupu vena cava superior (VCS) do PP

Figure 2 TEE revealing a large spherical tumor (*) originating from the posterolateral wall
of the right atrium and its appendage, with a significant stenosis of superior vena cava
entrance to the right atrium

TEE - transezofagova echokardiografia (Transoesophageal
echocardiography), PV — perikardialny vypotok (Pericardial effusion), F —
fluidothorax |. sin (Fluidothorax), LP — lava predsien (Left atrium), PP — prava
predsien (Right atrium)
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Obrazok 3 Sedlovy tvar tumoru (*) pravej predsiene s prerastanim
do perikardialnej dutiny

Figure 3 Saddle-shaped tumor (*) of the right atrium growing over into the pericardial
cavity

PV — perikardialny vypotok (Pericardial effusion), LP — lava predsien (Left
atrium), PP — prava predsien (Right atrium)

racne sa makroskopicky zistil lalo¢naty makky tumor PP
s trombami a kolikvaénymi nekrdzami. Priebeh operacie
a hospitalizacie bol bez komplikécii. Patoldg zhodnotil
histologicky nélez ako kapilérny variant hemangiomu.
V novembri 2004, t. j. uz Styri mesiace po operaci,
sme na TTE zistili recidivu tumoru PP v povodnej lokali-
zacii v rozsahu 12 x 7 mm. Pacienta v tom obdobi sledo-
vali na inom pracovisku a najblizsi kontakt s nim sme mali
v marci 2005, kedy sme vykonali kontrolné TEE. Nédoro-
va masa vyplfala PP v rozsahu 65 % (projekcia 90°) az
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Obrazok 4 TEE obraz masivnej recidivy tumoru pravej predsiene
osem mesiacov po resekcii primarneho nadoru (projekcia 0°)
Figure 4 TEE finding of massive recurrence of right atrial tumor 8 months after the
removal of the primary tumor (0° view)

TEE - transezofagova echokardiografia (Transoesophageal echocardiogra-
phy), LP —lava predsien (Left atrium), AO — ascendentnd aorta (Ascending
aorta), TU —tumor
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Obrazok 5 TEE v projekcii 90°. Casovanie vysetrenia ako na obrazku 4.
Figure 5 TEE in 90° view at the same time as shown on Figure 4

TEE - transezofagova echokardiografia (Transoesophageal
echocardiography), PP — prava predsien (Right atrium), LP — lava predsien
(Left atrium), TU — tumor

95 % (projekcia 0°) (obrazky 4, 5). Vstup VCS bol obli-
terovany na 5 mm. Z povrchu nddoru odstupovali do du-
tiny PP kratke filiformné mobilné utvary. Masa nepre-
rastala extrakardidlne a ani do inych dutin srdca. Trikuspi-
dalna chlopna a VCI boli intaktné. Perikardidlny vypo-
tok nebol pritomny. Na CT hrudnika bol rozsah nddoru
84 x 54 mm, kaudalne siahal po branicu a kranidlne po
vstup VCS do PP. Nezistili sme mediastinalnu lymfade-
nopatiu ani iné formy metastatického Sirenia do hrudni-
ka ani abdomenu. Velmi rychla recidiva nadoru do vécsej
velkosti ako pred operdciou bola v rozpore s histologickou
diagndézou benigneho nadoru (hemangiomu).

V aprili 2005 sme pacienta odoslali na reoperaciu
nadoru. Pre vyznamnu junk¢nu bradykardiu bolo potreb-
né predoperacne zaviest docasnu kardiostimuléciu. Kar-
diochirurg hodnotil nélez ako inoperabilny. Konzulto-
vany onkolog podmienioval pripadnud radioterapiu
prehodnotenim povodnej histologickej diagndzy heman-
giomu v zmysle angiosarkdmu. Pacient preto absolvo-
val probatdrnu sternotémiu s odberom povrchovej vzor-
ky tkaniva vysokovaskularizovaného nddoru na
histologické vySetrenie. Peroperacna histoldgia bola bez
bunkovych atypii, pritomné bolo tukové tkanivo, vézi-
vo, cievy a loziskova zdpalova celulizdcia. Na druhy po-
operacny den stav skomplikovala ndhla cievna mozgo-
va prihoda (NCMP) s expresivnou afaziou. CT ndlez
poukazoval na rozsiahlu intracerebrdlnu hemorégiu s
priemerom 45 mm temporoparietélne vlavo. Neurochi-
rurg indikoval konzervativny postup. Na §tvrty poope-
racny denl pacient absolvoval implantaciu trvalého kar-
diostimulatora typu VVI. Nésledne ho preloZili na
neurologické oddelenie, kde sa reStituovala klinika
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NCMP ad integrum okrem lahkej dysartrie napriek pre-
trvavaniu parenchymovej hemoragie s velkostou 40 x 33
x 27 mm s perifokalnym edémom.

Pri naslednych ambulantnych kardiologickych kontro-
lach bol subjektivny stav pacienta paradoxne ,,vynikajtici“
az do augusta 2005, kedy ho akttne hospitalizovali na chi-
rurgickej klinike pre dalSiu komplikdciu — krvacanie do
gastrointestinalneho traktu s melénou. Zdroj krvdcania sa
gastrofibroskopicky ani kolonoskopicky nezistil. Po kon-
zervativnej stabilizdcii stavu pacienta hospitalizovali na in-
ternej klinike. Pri kontrolnom CT vySetreni sme zistili
mnohopocetn paratrachedlnu a retrokavalnu mediastinal-
nu lymfadenopatiu. Lalo¢natd tumordzna masa PP
s rozmerom 89 x 46 x 130 mm sa opacifikovala po podani|i.
v. kontrastu (obrazok 6). Nador vyplial vacSinu PP, infil-
troval prilahly perikard a mediastinum a ¢iasto¢ne infiltro-
val VCS. Metastazy (MTS) nadoru boli pritomné v 1. reb-
re vpravo (osteolytickd MTS), mnohopocetne v oboch
plicnych kridlach (typu hematogénneho rozsevu,
s velkostou 3 - 15 mm, (obrazok 7) a v lavom laloku hepa-
ru. Stav komplikovali recidivujiice hemoptyzy na podkla-
de MTS postihnutia plic, ktoré vyzadovali opakovant he-
mosubstiticiu. Pri TTE a TEE sme zistili okrem progresie
velkosti nddoru PP novy ndlez troch vejucich hypoecho-

Obrazok 6 CT nalez recidivy nddoru 14 mesiacov po operacii
(mediastinalne okno). Nador (*) postihuje cell zadnd a bo¢nu stenu
pravej predsiene.

Figure 6 CT finding of a tumor recurrence 14 months after the surgery (mediastinal window).
Tumor (*) affects the whole lateral and posterior right atrial wall.

CT - pocitatova tomografia (Computer tomography), LP — lava predsien
(Left atrium), PK — prava komora (Right ventricle®), LK — favd komora (Left
ventricle), F — fluidothorax |. dx (Fiuidothorax), ~ elektréoda
kardiostimulatora (pacemaker electrode), PP — prava predsien (Right atrium)

génnych Struktir s vysokym embolickym potencidlom, kto-
ré uzsim rozmerom prilnuli na elektrodu kardiostimulato-
ra (obrazok 8). Dve masy boli na predsiefiovom tiseku elek-
trody (vicsia 20 x 7 mm) a jedna na komorovom tseku (10
x 4 mm). Diferencidlne diagnosticky prichadzali do Gvahy
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Obrazok 7 CT nalez rozsiahlych metastatickych nodularnych
infiltratov oboch plicnych kridel typu hematogénneho rozsevu
(plicne okno)

Figure 7 CT finding of extensive metastatic nodular infiltrates in both lungs revealing the
type of hematogenic dissemination (pulmonary window)

CT - pocitacova tomografia (computer tomography), * fluidothorax I.dx.
(Fluidothorax)
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Obrazok 8 TEE nélez hypoechogénnej mobilnej Struktary (*) na

predsiefiovom Useku stimulac¢nej elektrédy (EL)
Figure 8 TEE finding of hypoechogenic mobile structure (*) located on the atrial segment
of pacemaker electrode (EL). Left atrium. An examination 10 days before death.

TEE - transezofagova echokardiografia (Transoesophageal
echocardiography), T —tumor, PP — prava predsien (Right atrium), LP — lava
predsien (Left atrium), vySetrenie 10 dni pred exitom (An examination 10
days before death)
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tromby, vegetacie alebo implantdcia nadorovych més. Kli-
nicky obraz vratane opakovane negativnych hemokultir
nesvedcil pre endokarditidu. Nadorové masy sme povazo-
vali za menej pravdepodobné vzhladom na odli$ni echo-
genitu od nddoru PP. Za najpravdepodobnejsiu sme po-
kladali trombozu stimulacnej elektrédy. Vzhladom na
aktualne hemoptyzy, neddvnu melénu a stav po intrace-
rebralnej hemorégii nebola mozna antikoagulacna ani an-
tiagregacnd liecba. Chirurgické rieSenie sme vzhladom na
celkovo zly stav a infaustni prognézu neindikovali. Pacient
exitoval 14 mesiacov od prvotného echokardiografického
stanovenia diagn6zy nddoru PP.

Sekcia potvrdila velky nddor PP, lokalizovany domi-
nantne na jej zadnej a bo¢nej stene. Tumor cirkularne
obrastal VCS pred vstupom do PP (obrazok 9) a c¢iastoc-
ne infiltroval aj medzikomorové septum. Na elektrode
kardiostimulatora boli rozsiahle masy s rovnakym mak-
roskopickym vzhladom ako sdm nédor. Sekcia potvrdila
CT nalez extenzivneho MTS postihnutia oboch plicnych
kridel (obrazok 10) a favého laloka pecene. Histologicky
nélez tumordznych cievnych ttvarov s vystelkou atypic-
kymi endotelovymi bunkami s imunohistochemicky do-
kumentovanou granuldrnou pozitivitou von Willebran-
dovho proteinu (FVIII-Rag) v cytoplazme nadorovych
buniek verifikoval angiosarkom.

Diskusia

88 % vsetkych primarnych malignych nddorov srdca
st sarkomy. Najcastejsi je angiosarkom — 28 %. Nasledu-
ju rabdomyosarkémy — 11 %, iné sarkdmy (liposarkomy,
synovidlne a neurogénne sarkdmy) — 14 %, nediferenco-
vané sarkomy — 12 %. Zriedkavejsie su fibrosarkdmy —
8 %, osteosarkomy — 7 %, leiomyosarkémy - 5 %, myxo-
sarkdmy - 3 %. Z inych primdrnych malignit srdca si
najcastejsie lymfomy a maligne histiocytomy, sporadicky
sa vyskytuji mezoteliomy (3, 4). Sarkdmy predstavuju asi
polovicu vietkych nddorov PP (1) a st to najagresivnejsie
malignity postihujice srdce (4).

Angiosarkoémy sa vyskytuju trikrdt castejSie u muzov
ako u zien a predilekéne postihuji PP. Maximum vysky-
tu je vo veku 20 — 50 rokov (2). Vzhladom na prevazne
pravostrannu lokalizaciu ostavaju dlho klinicky nemé, a
preto pri stanoveni diagndzy maju obvykle uz zna¢né roz-
mery, ¢asto bez moznosti kompletnej resekcie a/alebo su
uz pritomné MTS (95).

Podozrenie na maligny nddor srdca vyvoldva rast
nadoru z oblasti bazalnej steny predsieni, absencia vzta-
hu tumoru k predsieniovému septu (,,udetrenie septa“) a
najmé vysokd rychlost rastu (4). U n4sho pacienta boli

Obrazok 9 Sekény nalez dokumentuje cirkularne obrastanie vena
cava superior nadorom (*). Nadorové hmoty prerastaju cez
endokard do dutiny pravej predsiene. Rozsiahle tumorézne masy
sU aj na elektrode kardiostimulatora, ktord je na predsiefiovom Useku

prestrihnuta.

Figure 9 An autoptic finding demonstrates a tumor (*) circularly encasing superior vena
cava. Tumorous masses grow over the endocardium into the cavity of the right atrium.
Extensive tumorous masses attached to the pacemaker electrode which was cut in the
atrial segment.

VCS - v. cava sup. (superior vena cava), PP — prava predsien (Right

atrium), EL — elektréda kardiostimulatora (Pacemaker electrode), * — tumor

Obrazok 10 Histologicky obraz plicnej metastazy angiosarkému.

Farbenie hematoxylin-eozin. Zvaésenie 400-krat.
Figure 10 Haematoxyllin and eosin stain of lung metastasis of angiosarcoma, original
magnification x 400

pritomné vietky uvedené atributy. Spolahlivou modali-
tou pre diagnostiku nadorov srdca st echokardiografia
(najmd TEE), CT a MR. TEE umoziiuje vykonat trans-
vendznu biopsiu nddoru pod echokardiografickou kon-
trolou. Treba v§ak zdoraznif, Ze takto ziskand biopticka
vzorka maligneho nddoru moze byt faloSne negativna (6,
7). Rovnako falo$ne negativne moze byt cytologické vy-
Setrenie asociovaného perikardidlneho vypotku (8), ako
to bolo aj u nasho pacienta.
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Prvou histologickou diagndzou v prezentovanej ka-
zuistike bola kavernézna forma hemangiomu. Heman-
giémy srdca st pritom extrémne zriedkavé (9). Predsta-
vuja len 3 % vsetkych primarnych benignych niddorov
srdca (2). V literatdre bolo do roku 2004 publikovanych
len 75 pripadov hemangiomu srdca (1). NajcastejSie sa
vyskytuji na bo¢nej stene lavej komory, prednej stene PK
a na medzikomorovom septe (10). Tieto lokality nezod-
povedali postihnutiu srdca naSho pacienta. V rozpore
s benignym typom nadoru bol predovsetkym klinicky ob-
raz s velmi rychlou recidivou nédoru a neskor$im vzni-
kom MTS.

NajcastejSou klinickou manifestaciou sarkomov srdca
je dyspnoe a srdcové zlyhanie (50 % pripadov). 25 % pa-
cientov ma bolesti na hrudniku a rovnako 25 % pacientov
ma perikardidlny vypotok az tamponddu. Prvou manifes-
taciou moZu byt prejavy generalizacie nddoru, najma he-
moptyzy pri MTS do pliic a cievne mozgové prihody pri
MTS do mozgu. Pomerne Castd je embdlia nadorovych
hmot do a. pulmonalis. Menej ¢asté si symptomy
z obStrukcie chlopni, VCS alebo VCI. Pri intramyo-
kardialnom raste sarkdmu sa vyskytuju dysrytmie a néhla
srdcova smrt (4). Nddor moze byz ndhodnym nélezom pri
echokardiografickom vySetreni indikovanom pre systolic-
ky alebo diastolicky Selest. Pri malignych nadoroch srdca
sa popisuju aj neSpecifiké prejavy, ako anémia, subfebrili-
ty, kachektizécia alebo palickovité prsty (4, 8). V literattre
sa pri angiosarkomoch PP opisuje aj moznost spontdnnej
ruptury nadoru a néslednej tamponady (11).

Prvou manifestaciou u naSho pacienta bol perikar-
didlny vypotok s v§znamnym diastolickym kolapsom PK,
ktory si vyziadal fenestréciu perikardu. Druhou manifes-
taciou bola zdvazna junkcna bradyarytmia, vyzadujica
implantéciu kardiostimuldtora. Vzhlfadom na velky roz-
sah postihnutia PP s prerastanim do VCS predpoklada-
me, Ze dysrytmia bola dosledkom infiltrécie sinoatridlne-
ho uzla s jeho dysfunkciou. DalSie priznaky nédoru
zodpovedali metastatickej generalizécii ochorenia. Prvou
bola intracerebrilna hemorégia, s vysokou pravdepodob-
nostou spdsobené zakrvacanim parenchymovej MTS
mozgu. V literature sa opisuju kazuistiky angiosarkomu
PP tak s nehemoragickou MTS (4), ako aj hemoragickou
MTS do mozgu (12, 13) a vznikom hemiparézy. Nasledo-
vala hemordgia do gastrointestindlneho traktu s melénou
bez gastroskopického a kolonoskopického zdroja krva-
cania. V literattre sa uvadza MTS postihnutie traviace-
ho systému pri angiosarkdme len sporadicky. DalSou MTS
komplikaciou boli opakované hemoptyzy pri rozsiahlom
hematogénnom rozseve do pliic.

75 % pacientov so sarkdémom srdca ma sekcne veri-
fikované MTS postihnutie. V Case stanovenia diagndzy
sarkdmu srdca mé dokazatelné MTS 25 — 50 % pacien-
tov (1). U ndsho pacienta sme v Case stanovenia tumoru
PP nezistili MTS. Extenzivny M TS rozsev do plic, pece-
ne a skeletu vSak vznikol v priebehu kratkeho obdobia
14 mesiacov. Sarkomy srdca progreduju velmi rychlo a
pacient zomiera v rozmedzi niekolkych tyzdnov az dvoch
rokov od stanovenia diagndzy nadoru. Smrt vznika
v dosledku rozsiahlej infiltracie myokardu, obStrukcie
ciev/chlopiiovych usti alebo vzdialenych MTS, ¢o bol pri-
pad nésho pacienta. U vacSiny pacientov nie je operacné
rieSenie maligneho nddoru srdca dostatocne efektivnou
liecbou. Pacienti, u ktorych je mozna kompletnd excizia
nadoru, maja lepSiu prognézu (medidn prezivania 12 —
24 mesiacov) oproti pacientom s len inkompletnou re-
sekciou (3 — 10 mesiacov) (14). Kompletna resekcia je
vSak moznd len u menej ako polovice pacientov. Efekt
chemoterapie nie je jednoznacne stanoveny, ale obvykle
sa indikuje chemoterapia antracyklinmi a/alebo radiote-
rapia (5). Teoreticky prichddza do tvahy ortotopicka
transplantacia srdca, avSak aj po nej umieraja dve tretiny
pacientov do jedného roka (15, 16, 17). Uspech trans-
plantacie zniZuje rekurencia nadoru v dosledku nevyhnut-
nej imunosupresie (4). Vynimocne sa opisuje autotrans-
planticia srdca - t. j. explantécia vlastného srdca s nado-
rom, resekcia tumoru ex vivo, rekonstrukcia srdca a jeho
reimplantécia (18).

Velmi zaujimavou kazuistikou, ktord dokumentuje
tristnd perspektivu pacienta s angiosarkomom srdca, je
extenzivne ale neuspe$né usilie o0 maximalnu liecbu u 27-
rocnej Zeny, u ktore;j zistili nddor PP v 23. tyZdni gravidi-
ty. Biopsia nddoru pod TEE kontrolou bola bez znakov
malignity. V 25. tyZdni absolvovala emergentni komplet-
nu resekciu nadoru pre progredujice srdcové zlyhanie
v dosledku obstrukcie trikuspidalnej chlopne. Po opera-
cii doslo k intrauterinnému tmrtiu plodu. Pacientka pod-
stupila adjuvantnu chemoterapiu. O osem mesiacov
vznikla recidiva nddoru a pacientka absolvovala transplan-
taciu srdca. O dva mesiace po nej sa objavili MTS do pliic
a pacientka zomrela 20 mesiacov od prvotného stanove-
nia diagndzy (7).

Prezentovana kazuistika potvrdila velmi rychly prie-
beh angiosarkdmu PP a velmi zla prognézu. Negativny
cytologicky nélez z perikardidlneho vypotku a negativny
histologicky nélez z tumoru nevylucuju malignitu. Podo-
zrenie na maligny nddor vzbudzuje jeho rast zo zadne;j
steny predsient, absencia postihnutia septa a rychla prog-
resia.
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