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SOUHRN

Lastovickova J, Peregrin J. Chemoemboli-
zace epiteloidniho hemangioendoteliomu
jater

Autori uvadéji kazuistiku pacienta s epi-
teloidnim hemangioendoteliomem jater
(HEHE), ktery byl 1é¢en chemoembolizaci
(TACE). Pfi dlouhodobém sledovani 9 let
od stanoveni diagnozy je klinicky bez obti-
71 a bez progrese onemocnéni pti vySetfeni
zobrazovacimi metodami.

Soudasti prace je shrnuti charakteristiky
HEHE jako vzacného maligniho nadoru,
jeho diagnostika i moznosti 1é¢by.

Kli¢ova slova: epiteloidni hemangioen-
doteliom, chemoembolizace.

SUMMARY

Lastovickova J, Peregrin ]J. Chemoemboli-
zation of hepatic epitelioid hemangioen-
dothelioma

Authors present a case report of a patient
with epithelioid hemangioendothelioma
(HEHE) treated by chemoembolization
(TACE). The patient is without clinical man-
ifestations and without tumour progression
on imaging methods during long term fol-
low-up of 9 years after diagnosis of HEHE.
Characteristics of HEHE as a rare malignant
tumour as well as diagnostic and treating
options are discussed in the paper.

Key words: epithelioid hemangioendo-
thelioma, chemoembolization.

uvoD

Epiteloidni hemangioendoteliom (EHE) je vzdcny primar-
ni maligni nddor vaskularnitho ptuvodu. Byl poprvé popsan
v roce 1982 na souboru pacientl s mékkotkanovymi vasku-
larnimi tumory, které byly svym biologickym chovanim mezi
benignimi hemangiomy a malignimi hemangioendoteliosar-
komy (1). EHE vychézi z cévniho endotelu, je tvofen primi-
tivnimi retikuloendotelidlnimi bunkami. Obvykle postihuje
mékké tkané koncetin, ale objevuje se i v jinych organech,
nejcastéji v plicich a jatrech, dale v kostech, mozku, srdci,
slinnych zlazach, na pleufe. Mtize vytvaret lokdlni i vzdalené
metastazy, zejména do plic, sleziny, mezenteria, lymfatickych
uzlin a kosti. Incidence EHE nedosahuje ani jednoho ptipadu
onemocnéni na milion obyvatel (2).

Epiteloidni hemangioendoteliom jater (HEHE) byl poprvé
popsan v roce 1984 (3). Incidence a etiologie onemocnéni je
neznama, jako rizikovy faktor je udavana hormonalni anti-
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koncepce, trauma, expozice vinyl chloridu, azbestu, poly-
uretanu, silikonu, kontrastni latky Thorotrastu (2). Cast&jii je
u Zzen (pomér Zen a muzi je 1,5 : 1,0) (4). Nador je vétsinou
dlouhodobé klinicky némy a miize byt ndhodnym nalezem
pri vySetfovani zobrazovacimi metodami. Pti stanoveni dia-
gnozy je asymptomatickych 25-42 % nemocnych (4). Klinicky
se HEHE manifestuje nespecifickymi symptomy, zejména va-
hovym abytkem, hmatnou rezistenci nebo bolestmi v pravém
podzebti, Zloutenkou, vzacnéji ascitem, Buddovym-Chiariho
syndromem, portélni hypertenzi az selhanim jater. Typické je
multicentrické postiZeni jaterniho parenchymu obou lalokd,
Casto s generalizaci (36,6 % nemocnych) (5). Metastazy se vy-
skytuji zejména v plicich, lymfatickych uzlinach, peritoneu,
kostech, sleziné a branici.

Nejéastéji uzivanou vysetfovaci modalitou je vypocetni
tomografie. V CT obraze nachazime mnohocetnad, splyvajici
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Obr. 1. CT vysetieni 2006: hypodenzni lozisko HEHE pravého laloku jater v arteridlni fazi (A), Zilni fdzi (B) a CTA a. hepatica (C), odstupujici typicky
z truncus coeliacus
Fig. 1. CT 2006: hypodense lesion corresponding to HEHE of right liver lobe in the arterial (A) and venous (B) phase of examination, CTA of hepatic
artery (C) which is typically arising from coeliac trunk

nadorova loziska s prevahou v periferii. Maji typicky hypo-
vaskularni stfed a hypervaskularni lem pti okrajich. Mtize byt
patrna retrakce kapsuly nad loziskem. Pfi nativnim vy$etfeni
byvaji loziska nehomogenné hypodenzni, s prstencitym le-
mem. V arteridlni fazi vySetfeni se loziska mirné syti, mohou
byt izodenzni s okolnim jaternim parenchymem. V arterialni
a zejména v zilni fazi vySetfeni se na periferii tumoru vyrazné
syti pouzdro, nékdy jesté s hypodenznim lemem. Ptitomny
mohou byt kalcifikace.

V sonografickém obraze je EHE vét$inou hypoechogenni,
méné Casto jsou patrna heterogenni loziska, vzacny je nalez
izo- az hyperechogenniho tumoru.

Magneticka rezonance prokaze nehomogenni hypointenz-
niléze v T1 vazenych obrazech a nehomogenni hyperintenzni
1éze v T2-vazenych obrazech.

K verifikaci nélezu zobrazovacich metod je nutna biopsie.
Diagndza je stanovena na zdkladé histologického obrazu
a pozitivity imunohistochemickych markerti - F VIIIAg, CD
34 a/nebo CD 31 antigenu.

HEHE je nador s nizkym az stfednim malignim poten-
cidlem, jeho klinické chovani je vsak nepredvidatelné. Pro-
gnoza nékterych nemocnych je velmi dobrd, s dlouhodobym
prezitim, nékdy dokonce i bez 1é¢by. Na druhé strané jsou
pacienti, u kterych dochézi k rychlé progresi s fatalnim se-
lhanim jater (6).

KAZUISTIKA

V lednu 2006 byl 53lety muz vy$etfovan pro nechutenstvi, tra-
vici obtiZze a hubnuti. Sonograficky bylo nalezeno tumordz-
ni lozisko v pravém laloku jaternim. Nemocny byl diabetik
na inzulinoterapii, exkurdk, s diagnézou chronické pankrea-
titidy a cholecystolitidzy v anamnéze. Nasledné PET CT ve-
rifikovalo lozisko o velikosti 60 x 30 x 50 mm v S V pravého
laloku jater, nejspise odpovidajici epiteloidnimu hemangio-

endoteliomu. Pacientovi byla provedena probatorni laparoto-
mie (na jiném pracovisti) s nalezem tumoru metastazujiciho
do omenta a lymfatickych uzlin. Histologické vysetfeni po-
tvrdilo diagnézu HEHE, nélez byl uzavfen jako inoperabilni
vzhledem k rozsahu a generalizaci. Nemocny poté absolvoval
tfi cykly chemoterapie Doxorubicinem.

V fijnu 2006 byl pacient ptijat do IKEM ke zvazeni
transplantace jater. Provedené CT prokazalo loZisko nadoru
v S V s perifernim sycenim po podani kontrastni latky, re-
giondlni lymfadenopatii. CTA zobrazilo odstup a. hepatica
communis z truncus coeliacus, akcesorni jaterni tepna ne-
byla prokazéna (obr. 1). Byla indikovdna chemoembolizace
jako neoadjuvantni terapie. Pacient byl po vykonu v dobrém
klinickém stavu, moznost transplantace neakceptoval, proto
byla v lednu 2008 provedena druha etapa chemoembolizace.

Ob¢ etapy TACE byly provedeny pfistupem z pravé spo-
le¢né femordlni tepny, do které byl zaveden 5 French sheath.
Katetrem Simmons byl nasondovan odstup truncus coeliacus,
poté byl katétr zaveden az do a. hepatica propria. Mikroka-
tétrem Progreat (Terumo) byla nasondovana segmentarni
vétev pravé jaterni tepny zasobujici lozisko tumoru (obr. 2).
Jedna etapa TACE byla provedena jako konven¢ni (c-TA-
CE) s aplikaci suspenze cytostatika Doxorubicinu (50 mg)
s olejovou kontrastni latkou lipiodolem (Lipiodol Ultrafluide
Guerbet). Druha etapa byla provedena jako drug-eluting bed
TACE (DEB TACE) s aplikaci jedné lahvi¢ky obsahujici 2 ml
DC Bead (Biocompatibles) 300-500 pum s navazanymi 50 mg
Doxorubicinu.

Po dvou etapach TACE byl pacient bez obtizi, pravidelné
ambulantné sledovan. Sonografické kontroly, pripadné vyset-
feni vypocetni tomografii bylo provadéno zpocatku v inter-
valu 3-6 mésict, pozdéji v ro¢nich kontrolach. Posledni CT
z roku 2014 prokazuje hypodenzni lalo¢naté lozisko tumoru
v pravém jaternim laloku v SV bez znamek syceni po poda-
ni kontrastni latky, je patrnd regrese velikosti loziska béhem
kontrol. Jina loziska v jaternim parenchymu nalezena nejsou
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A Obr.2

Obr. 2. Chemoembolizace HEHE: angiografie a. hepatica (A), periferie vétve a. hepatica zdsobujici tumor se po TACE neplni (B)

Fig. 2. Chemoembolization of HEHE: angiography of hepatic artery (A), hepatic artery branch supplying tumour is occluded after TACE (B)

A Obr. 3

Obr. 3. CT vysetreni 2014: lozisko HEHE v arteridlni (A) i Zilni (B) fazi vysetfeni bez zndmek progrese
Fig. 3. CT 2014: HEHE of the arterial (A) and venous (B) phase of examination without progression
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(obr. 3). V hilu jater je pouze ojedinéld mizni uzlina hrani¢-
ni velikosti, lymfadenopatie neni patrna. V leto$nim roce byl
pacient kontrolovan sonograficky, hypoechogenni loZisko
HEHE je bez znamek progrese.

DISKUSE

V 1é¢bé epiteloidniho hemangioendoteliomu jater se dnes
nejcastéji uplatiuje transplantace jater, resekce a chemoem-
bolizace, méné Casto je provadéna chemoterapie, radioterapie
a radiofrekven¢ni ablace (7). Nékdy je TACE uzivana jako ne-
oadjuvantni terapie pred transplantaci jater. V literatufe jsou
publikovany kazuistiky nebo mensi soubory pacienti. Vybér
nejlepsi 1é¢ebné metody je vzhledem k malé cetnosti nadoru
i jeho nepredvidatelnému klinickému chovani obtizny. Rarit-
ni vyskyt nddoru pravdépodobné vylu¢uje provedeni kontro-
lované klinické studie (8).

Transplantace jater je dnes nejcastéjsi metodou lécby
HEHE s piiznivymi vysledky. Na rozdil od jinych malig-
nich nadort neni extrahepatalni $iteni u HEHE povazovano
za kontraindikaci transplantace. V IKEM bylo za celou dobu
trvani transplanta¢niho programu transplantovano 12 ne-
mocnych s HEHE. Pacienti méli mnohoéetné postizeni obou
jaternich lalokd, u poloviny nemocnych byly pfitomny me-
tastazy v plicich. Pétileté preziti téchto pacientt je 100%, je-
den nemocny byl ¢asné po transplantaci retransplantovan pro
afunkci $tépu. U zadného nemocného nedoslo k prokazané
recidivé ani k progresi plicnich metastaz (9).

Chirurgicka resekce prichazi v ivahu u pacienttl s mens$im
loziskem nadoru, v sou¢asné dobé nebyva pro multicentrické
postizeni indikovéna. Pti resekci dochazi navic k vyplaveni
vaskularnich endotelidlnich faktort, které maji zajistit hyper-
trofii zbylého parenchymu jater, zdroven je ale stimulovana
i produkce endotelu, odkud nador pochazi.

Chemoembolizaci HEHE lze povazovat za alternativu
k transplantaci jater zejména u pacientt s extrahepatickym
$ifenim tumoru (6).

Cardinal prezentuje ve svém souboru 25 pacienttt s HEHE
¢tyfi nemocné lé¢ené chemoembolizaci. VSichni méli extrahepa-
tické metastazy. Pacienti byli monitorovani CT vy$etfenim v in-
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bylo lé¢eno resekci, 12 chemoembolizaci. Jeden nemocny
s rozsahlym multinodularnim tumorem obou jaternich lalo-
ki zemfel na jaterni selhani po TACE, ttileté preziti pacientt
po TACE bylo 81,6%. Nebyl patrny statisticky vyznamny roz-
dil v preziti nemocnych po resekci a TACE (4).

Mehrabi prezentuje metaanalyzu 402 pacientit s HEHE,
z toho 206 s dostupnymi vysledky 1é¢by. Transplantace jater
byla provedena u 45 % pacientti (pétileté preziti 55 %), 21 %
bylo 1é¢eno radioterapii, chemoterapii nebo TACE (pétileté
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bez 1é¢by, jejich jednoleté preziti bylo méné nez 50%, pétileté
méné nez 5%. Autor na zdkladé vysledkd metaanalyzy dopo-
rucuje algoritmus lé¢ebnych metod: resekci, pokud je mozna,
transplantaci pfi bilobarnim postiZzeni bez extrahepatického
$iteni a TACE, chemoterapii a radioterapii pfi extrahepatic-
kém $ifeni tumoru (5).

Nés pacient s HEHE, ktery byl pro rozsah a generalizaci
shledan inoperabilnim, je po inicialni chemoterapii a dvou
etapach TACE 9 let od stanoveni diagnézy klinicky bez obtizi,
bez progrese tumoru a prokazatelnych metastaz. Zvazovand
transplantace jater nebyla provedena.

ZAVER

Epiteloidni hemangioendoteliom jater je vzacny maligni tu-
mor s nepredvidatelnou klinickou prognézou. V 1é¢bé se
v soucasné dobé uplatiuje zejména transplantace jater s priz-
nivymi vysledky. U pacientt, kde transplantace neni indiko-
vana, nejcastéji pro komorbidity nebo rozsahlé extrahepatické

$ifeni tumoru, Ize dobrych klinickych vysledku srovnatelnych
s transplantaci jater dosahnout chemoembolizaci.
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