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Hlavni stanovisko

V diagnostice hemangiosarkomu hraje dlezi-
i touroliCTaMR.

. SOUHRN

Plskova K, JGiza T, Hricko S, Sprldkova-Puko-

. va A. Diseminovany hemangiosarkom imitu-
i jici mnohocetny myelom

Hemangiosarkom je vzacny a agresivni tumor

: se Spatnou prognézou, jelikoz ma vysokou
. tendenci k recidivdm a vzniku metastdz.

Nejcastéji se vyskytuje na kizi, v mékkych

tkanich a parenchymovych orgdnech, jako jsou

prsa, jatra a slezina. M(ze postihovat jedince

© v kterémkoliv véku, ale nejastéji je diagnos-
: tikovan u starsich pacientd. Diagnostika je
¢ zaloZena na histologickém a imunohistoche-

mickém vySetfeni a zobrazovacich metoddch,

jako jsou MR a CT. Moznosti Léchy je chirurgické

odstranéni, radioterapie a chemoterapie,

avsak v dobé diagnézy je obvykle jiz postizent

multiorganové, coz omezuje lé¢ebné moznosti.

V této kazuistice predstavujeme p¥ipad disemi-

novaného hemangiosarkomu u muze stfedniho

i véku, pavodné povazovaného za mnohoéetny

myelom.

Klicova slova: angiosarkom, CT, hemangio-

© sarkom, mnohocetny myelom, MR.

uvoD

Hemangiosarkom je vzacny agresivni
sarkom endotelidlniho plivodu (1, 2).
Mdze se vyskytovat kdekoliv v téle, ale
nejcastéjsi misto postizeni je kize. Ze-
jména postihuje oblast hlavy a krku, kde
se vyskytuje asi 50 % pFipadd. Pouze
10% nador( se vyskytuje v hlubokych
mékkych tkdnich, zbytek ve skeletu

a parenchymovych organech, jako jsou
prsa, jatra a slezina (1). Jeho incidence

Major statement
CTand MR play an important role in the dia-
gnosis of hemangiosarcoma.

SUMMARY

Plskova K, JGiza T, Hricko S, Sprldkova-Puko-
va A. Disseminated angiosarcoma imitating
multiple myeloma

Hemangiosarcoma is a rare and aggressive
tumor with a poor prognosis, as it has a high
rate of local recurrence and metastasis. It most
commonly occurs on the skin, in soft tissues
and in parenchymal organs such as breasts,
liver, and spleen. It can affect individuals of
any age, but it is usually diagnosed in older
patients. Diagnosis is based on histologic

and immunohistochemical examination, and
on imaging modalities such as MRT and CT.
Treatment options include surgical removal,
radiotherapy and chemotherapy, however at
the time of diagnosis the disease has usually
already spread to multiple organs, limiting tre-
atment options. In this case report, we present
a case of disseminated hemangiosarcoma in

a middle-aged male patient initially suspected
to have multiple myeloma.

Key words: angiosarcoma, hemangiosarcoma,
CT, multiple myeloma, MRL.

roste s vékem s maximem vyskytu kolem
Sesté az sedmé dekddy (3).

Vétsina nador( vznikd spontdnné,
avsak byly popsdny i pfipady malignf
transformace preexistujici benigni vas-
kuldrni léze a rovnéz pfipady asociace
s urcitymi familidrnimi syndromy.

Mezi hlavni rizikové faktory vzniku
patfi chronicky lymfedém a radiace
vanamnéze (2, 4).

Hemangiosarkom ma vysokou ten-
denci k lokalni recidivé a metastazam,
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Vstupni CT vySetreni hlavy: Mozkové (a) a kostn (b) okno ukazuje osteolytické lozisko kalvy frontoparietdlné vpravo proristajici do podkozi

iintrakranialné.

Initial head CT: Brain (a) and bone (b) window shows osteolytic lesion of right frontoparietal region with extraosseal soft tissue propagation.

obvykle v dobé diagnézy je jiz disemino-
vany (4).

Diferencidlni diagnostika zahrnuje
Sirokou skupinu vaskularnich nadord -
jako hemangiomy ¢i Kaposiho sarkom.

Diagnostika hemangiosarkomu se
opird zejména o histologické a imuno-
histochemické vysetreni, MR pro urceni
rozsahu primarni léze a pfinejmensim
CT hrudniku k vylouceni metastdz.

K vylouceni vzdalenych metastaz trupu
pfed operacije s vyhodou provést PET
vySetfeni (2).

Volba terapie zavisi zejména na ve-
likosti primdrni léze a pFitomnosti
metastdz. V pfipadé nediseminovaného
onemocnéni se voli chirurgicka resekce
s Sirokymi okraji a adjuvantni radiotera-
pie, pfipadné i chemoterapie. V piipadé
metastatického postiZzenije metodou
volby chemoterapie (5).

KAZUISTIKA

Muz, 47 let, bylinicidlné hospitalizovédn

v prosinci v okresni nemocnici pro bo-

lesti na hrudniku, bolesti zad, pareste-

zie a slabost levostrannych koncetin.
Pro neurologickou symptomatiku

provedeno CT mozku (obr. 1), kde

bylo zjisténo osteolytické loZisko

kalvy frontoparietdlné s extraosealnf
mékkotkdnovou slozkou a parcidlnim
Gtlakem pravého frontalniho laloku,
ve srovnani s CT (provedenym pred
3 mésici pro pad) bylo loZisko nové.
Ndsledovalo doSetfeni na MR (obr. 2),
kde bylo potvrzeno patologické
extramedularn loZisko parietalnf
kosti vpravo prorlstajici do podkozi
iintrakranidlné. Druhy den provedené
CT vySetreni hrudniku a bficha (obr. 3)
prokazalo vicecetnd osteolytickd loZiska
skeletu, konkrétné obratlovych tél
hrudni a bederni patefe a dale nékoli-
ka Zeber a kosti kycCelnich. Vysloveno
podezfeni na mnohocetny myelom ¢i
metastaticky rozsev, aviak bez nalezu
jednoznacného primdrniho tumoru.
Soucasné v pravém jaternim laloku
patrnd vicecetna splyvajici loZiska,
ve zhotovenych postkontrastnich
fazich vysetfeni s postupnym sycenim
charakteru hemangiomd.

Hodnoty v krevnim obraze byly
v normé, paraprotein byl negativni
stejné jako tumorové markery véetné
PSA. Z toho dlvodu byla zvazovdna
na prvnim misté diagnéza nesekrecniho
myelomu. Pacient byl nasledné k do-
Setfeni prelozen na Interni hematolo-
gickou a onkologickou kliniku Fakultn{
nemocnice Brno.

Zde vstupné pacient udavd bolesti
bederni patefe, nocni poceni, mensi
chut k jidlu a ztratu hmotnosti 5 kg
za mésic. Rovnéz priznavd asi rok
zduteni na hlavé vpravo. Provedeno
RTG vysetfeni bedernf patefe, kde
ve srovnani s predeslym CT byla nové
patrnd komprese obratlového téla L1.
Provedena sterndlni punkce, myelogram
neprokdzalinfiltraci kostni dfené.

Napldanovana biopsie loZiska kalvy,
nicméné pro progresi zdnétlivych pa-
rametrd a subfebrilie zakrok odloZen
a nasazena empiricky antibiotika. Pro
Gporny singultus nereagujici na me-
dikaci indikovano akutné ultrazvu-
kové vySetfeni bricha, kde v nalezu
dominuje objemnd nehomogenni
expanze v oblasti epigastria a levého
hypochondria navazujici na konvexitu
sleziny a odtlacujici Zaludek a levy
jaternf lalok - obraz pravdépodobné
hematomu (obr. 4). Nasledné akutni
CT vySetfeni (obr. 5) potvrzuje objem-
ny intraperitonedlni hematom epi-
gastria a levého hypochondria, ktery
navazuje na subkapsuldrni hematom
sleziny. V oblasti dolniho pélu sleziny
sledovatelny leak kontrastnf latky
v arteridlni fazi, ktery se v pozdéjsich
postkontrastnich fazich zvétsuje,
tedy obraz aktivniho krvdceni. Mimo
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Prvni MR vySetieni hlavy: Nativni T2 (a) a postkontrastni T1 (b) vdzend sekvence potvrzuji patologické extrameduldrnf loZisko frontoparietdlné

vpravo pror(stajiciiintrakranidlné.

Initial MRI of head: Native T2 (a) and postcontrast T1 (b) weighted axial scans confirm osteolytic extramedular lesion of right frontoparietal

region with intracranial propagation.
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Prvni CT vySetteni trupu:

V kostnim okné (a) jsou
patrnd vicecetnd osteolytic-
kd loziska obratlovych tél:
arteridlni (b) a portovendz-
ni (c) faze. Vjatrech v S6
splyvajici lozZiska s nodu-
l[drnim perifernim sycenim
charakteru hemangiom.
Initial trunk CT: Bone

(a) window reveals multiple
osteolytic lesions of ver-
tebral bodies and pelvis.
Postcontrastimages of
abdomen in arterial (b) and
portovenous (c) pahse show
merging lesions in hepatic
segment 6 with nodular
peripheral enhancement
suggestive of hemangiomas.



vlastni hematom patrné i masivni
hemoperitoneum.

Ve srovnani s predeslym CT vySetre-
nim bficha (provedenym pred mésicem
a pal) byla zjisténa velikostnii pocetni
progrese osteolytickych loZisek skeletu,
s patologickou frakturou obratlového
télaTh1laLl.

Vjatrech nadéle patrnd vicecetna
loZiska s perifernim noduldrnim sycenim

Akutni CT vysSetieni bficha:
Na arteridlni (a) i porto-
venozni (b) fazi v oblasti
dolniho pélu sleziny je
patrny leak kontrastni latky
a hematom v epigastriu

az levém hypochondriu
navazujici na subkapsuldrni
hematom sleziny, perihepa-
talné lem hemoperitonea.
Kostnf okno (c) v sagitalni
roviné - vyrazna progrese
velikosti i poctu osteolytic-
kych loZisek obratlovych tél.

Acute abdominal CT: Arte-
rial (a) and portovenous

(b) postcontrast phase
shows contrast media
leak in caudal part of the
spleen and intraperitoneal
hematoma in epigastrium

a left hypochondrium linked
to subcapsular hematoma of
spleen, perihepatic hemop-
eritoneum. Sagittal recon-
struction in bone window
(c) reveals numeric and size
progression of osteolytic
vertebral body lesions.

Akutni ultrazvu-
kové vysetreni
bficha ukazuje
nehomogenni
expanzi v oblasti
epigastria a levé-
ho hypochondria,
obraz pravdépo-
dobné hematomu

Urgent abdomi-
nal ultrasound
shows a hetero-
geneous mass in
the epigastric
and left hypo-
chondriac region,
suggestive of

a hematoma

a postupnym dosycovanim, vzhledu
hemangiom(.

Vzhledem k rozsdhlému vnitinimu
krvdceni provedena urgentni sple-
nektomie, krevni ztrdta pres 3 litry
s nutnosti masivni substituce a kom-
penzace soucasné probihajici kon-
zumpéni koagulopatie. Pooperacné byl
pacient na jednotce intenzivni péce
stabilizovdn.
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Histologické vy3etrent ze sleziny bez
znamek primdrni ¢i sekunddrni maligni-
ty, pouze nespecifické reaktivni zmény.

Ndsledovalo stagingové celotélové
MR vy3etrent (obr. 6), kde byla zjisténa
vicecetnd osteolytickd loZiska skeletu
s vysokym STIR a nizkym T1 signalem,
vykazujici restrikci difuze: patolo-
gické loZisko parietdlni kosti vpravo
ve srovnani s predeslym MR vysetfenim
ve velikostni progresi, ddle vicecetna
osteolyticka loziska osového skeletu —
patefe s maximem postizeniv hrudnim
a bedernim dseku s viceetdzovymi kom-
presemi obratlovych tél, dale loziska
Zeber, lopatek, sterna i panevnich kosti.

Mnohocetna T2 hyperintenzni loZiska
jater rovnéz v mezidobf ve velikostni
progresi, a to i ve srovndni s poslednim
akutnim CT provedenym pred nékoli-
ka dny. Vzhledem k dynamice nalezu
vysloveno podezfeni spiSe na souvislost
se zdkladni pracovni diagnézou, tedy
diseminovanym malignim onemocnénim
nez na hemangiomy.

Béhem dalsSiho tydne pro trvajici
intermitentni febrilie indikovano UZ
vySetfeni bricha k vylouéent infeke-
niho fokusu. Na ultrazvuku popséna
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Celotélové MR: STIR vdzeny obraz hlavy (a) v korondrni roviné ukazuje
lozZisko kalvy vpravo ve velikostnf progresi. STIR vazeny obraz bficha
(b) - loZiska jater s vysokym T2 signdlem rovnéz ve velikostni progre-
si. Mnohocetna patologicka lozZiska skeletu s vysokym STIR signdlem.
Loziska jater i skeletu vykazuji vysoky signdlina DWI (c).

Whole-body MRI: STIR weighted coronary scan of head (a) shows the
lesion in the right frontoparietal region with size progression. STIR
weighted coronary scan of abdomen (b) - Hyperintense liver and
skeletal lesions are also progressing, showing increased signal also in

DWI (c).

Ultrazvukové
vysetieni bricha
k vylouceni in-
fekcniho fokusu:
Izoechogenni
loZiska jater s hy-
poechogennim
lemem jiz nemaji
typicky obraz
hemangiom(.
Abdominal ultra-
sound to exclude
an infectious fo-
cus: Isoechogenic
liver lesions with
a hypoechogenic
rim no longer
have the typical
apperance of
hemangiomas.

izoechogenni loziska jater s hypoecho-
gennim lemem, kterd jiZ nemaji typicky
obraz hemangiom(, a rovnéz tedy
zvazovdna spise souvislost s disemino-
vanym procesem (obr. 7). Infekéni fokus
nebyl detekovdn.

Jelikoz pres komplikovany klinicky
pribéh a splenektomii nebyla stale
identifikovdna etiologie diseminované-
ho procesu, byla béhem ndsledujiciho
tydne cestou neurochirurgie provedena
biopsie loZiska kalvy. Zavér histolo-
gického vySetreni: hemangiosarkom
stfedné az nizce diferencovany.

Vzhledem k rozsahu postizeni

a histotypu je prognéza infaustnf,
v fadu tydnd, bez moznosti kurativniho
terapeutického ovlivnéni. Veskera dalsi
lécba tedy paliativni. Pacient v horizon-
tu 2 mésicd umira.



DISKUSE

Hemangiosarkom je vzdcny agresivni
tumor vznikajici maligni transformaci
endotelidlnich krevnich bunék. Pred-
stavuje méné nez 2 % sarkom( mékkych
tkdni (3).

Etiopatogeneze vzniku nadoru nenf
presné znama, ale je zndmo nékolik
rizikovych faktord.

Hlavnim je chronicky lymfedém,
bez zavislosti na pficiné vzniku (napf.
po lécbé nddoru prsu, v rdmci parazitar-
niinfekce), fenomén vzniku tumoru se
pak nazyva Stewart(v-Treves(iv syndrom
(3, 6). Radioterapie vanamnéze je
dalsim vyznamnym rizikovym faktorem,
souvisejicim asi se Ctvrtinou pripadd.
Byly popsény i mutace nékterych gend
predisponujici ke vzniku nadoru, napf.
BRCA1, BRCA2, a familidrni syndromy,
napt. neurofibromatéza 1, Maffucciho
syndrom nebo Klippellv-Trénaunaylv
syndrom. Ddle je popsdna spojitost
s expozici vinylchloridu & oxidu thori-
¢itému, zde se zejména uddva spojitost
s lézemi jater (3, 9, 10). Je potvrzeno,
Ze chovani tumoru mdZze zdviset na pri-
marnim misté postizeni (2).

Klinicky se prezentuje hemangio-
sarkom casto nespecifickymi pfiznaky
jako abdominalni diskomfort, nauzea,
zvraceni. Kozni forma hemangiosar-
komu zpocatku mivd vzhled modFiny
nebo cervené papuly, typicky je léze
multifokdlni a mdzZe byt zpocatku mylné
povaZovdna za benigni, avsak pfi ristu
tumoru ma tendenci k infiltraci tkanf,
ulceracim a krvacenf (5, 9).

Jaterni hemangiosarkom se obvykle
prezentuje klinicky jako bolest v pra-
vém hornim btisSnim kvadrantu, Ginava
aikterus (6). Hemangiosarkom pri-
marné metastazuje hematogenné, a to
nejcastéji do plic, coZ se mdze projevit
postizenim pleury, hemoragickym
pleurdlnim vypotkem ¢i pneumothora-
xem. Ddle obvykle metastazuje do jater,
skeletu, mékkych tkant a lymfatickych
uzlin (4, 5, 11).

Asi 60 % hemangiosarkom( postihu-
je primdrné oblast hlavy a krku, ¢asto
multifokdlné. Vznikaji spiSe u starsich
pacient( s vrcholem vyskytu kolem sed-
mé dekdady, s predilekci u muzd (3, 11).

Ddle se vyskytuje hemangiosarkom
v mékkych tkanich koncetin, hrudni
a bFisni sténé, peritoneu, retroperito-
neu ¢i mediastinu. Pokud neni léCen,
m(Ze dordst 20 cm i vice, s Castymi
ulceracemi, krvacenim a edémem.

V magnetické rezonanci jsou loZiska
povrchovych mékkych tkani obvykle v T1
obraze stfednfintenzity signalu, s moz-
nym podilem hypersigndlnich okrskd pfi
zakrvdaceni. V T2 obraze jsou nehomo-
genné hypersigndlni. Dilezity diagnos-
ticky znak je prikaz serpiginéznich
cév s rychlym tokem (hypointenznich
vT1iT2 obraze) v jinak solidni mase.
Postkontrastné se léze syti, mohou se
zvyraznit nesytici se okrsky nekrézy (1,
4).

Na postkontrastnim CT mékkotkanovy
hemangiosarkom mivd vzhled nepra-
videlné, sytici se mékkotkdnové masy,

v pozdé&jsim stadiu s infiltraci prilehlého
skeletu nebo parenchymovych orgdni
(2).

Jaterni hemangiosarkom sice pfed-
stavuje pouze 2 % primdrnich jaternich
tumor(, ale je to nejcastéjsi mezenchy-
mdlni malignita jater. Je asociovan se
$patnou prognézou s medidnem preziti
6 mésicli, pokud nenf lécen (4). Na zob-
razovacich modalitdéch md variabilnf
vzhled, nejcastéji se vyskytuje ve formé
multifokdlnich noduld ¢ dominantni
solitarni masy, méné casto ve formé
kombinace dominantni masy s mensimi
noduly, a vzdcné jako difuzné infiltrujic
mikronodularni proces (1, 6).

Na nativnim CT je dominantni masa
povétsiné hypodenzni, mlze obsahovat
hyperdenzni okrsky pfi zakrvdceni.
Postkontrastné vykazuje heterogennt
syceni s nesytici se centralni nekrézou
a fibrotickymi zménami. Malé noduldrni
léze obvykle maji vzhled hypodenznich,
Castecné se syticich okrsk(, nékdy
m(zZeme sledovat nepravidelné nebo
prstencité syceni (1). Na multifazic-
kém postkontrastnim CT & MR je Casto
patrné postupné progresivni dosycovani
z periferie, coz mlze napodobovat ka-
vern6zni hemangiom, avsak typicky se
hemangiosarkom v asné fazi syti méné
nez aorta a sycenf je vice nepravidelné
(4, 6).

Na magnetické rezonanci je heman-
giosarkom v pfipadé dominantni masy
v T2 obraze heterogenné hyperintenzni
s hypointenznimi septy, v T1 nativnim
obraze je hypointenzni s fokdlnimi
okrsky vyssiho signdlu pfi hemoragii.
Na ADC mapdch mizZe byt signél varia-
bilni v zdvislosti na jeho kompozici,

v pfipadé obsahu hematomu je nizkého
signdlu, naopak pfi centrdlni nekréze
vysokého. V pfipadé vicecetnych lézi
mohou byt rlizného signalu na ADC
mapdch i u stejného pacienta (1, 4).
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Hemangiosarkom vykazuje **F-FDG
aviditu, a s vyhodou se tak m{ize provést
PET k detekci vzdalenych metastaz,
kterd jsou obvykle pfitomnd jiz v dobé
diagnézy (2).

Mezi dalsi organy, které hemangio-
sarkom primdrné postihuje, patfi prsa,
vzacné slezina a skelet (2, 7).

Bez ohledu na primdrni misto vyskytu
ma hemangiosarkom vysokou tendenci
ke vzniku vzdalenych metastdz (3). Di-
seminuje predominantné hematogenné,
a to casné a progresivné. Nejcastéjsim
mistem metastaz jsou plice, déle jatra,
skelet a lymfatické uzliny (3, 11).

Diagnostika a management heman-
giosarkomu vyzaduje multidisciplindrni
spoluprdci. JelikoZ klinické pFiznaky
i ndlezy na zobrazovacich metoddch
jsou nespecifické, je nutné provést bio-
psii a histologické vySetfeni (2, 5).

MoZnostmi lécby je v dnesni dobé
operace, radioterapie a chemoterapie
(5).

Primarni metodou volby je radikdlni
resekce s Sirokymi okraji, avSak pozitiv-
ni ndlez nddorovych bunék v okrajich
je Casty. Po operaci se doporucuje
adjuvantni radioterapie pro vysoké
riziko lokalnT recidivy. Role adjuvantni
chemoterapie z(stava zatim diskutabil-
ni (2, 3).

Pokud je nador lokalizovany, ale
neresekabilni, coZ je zejména v oblasti
hlavy a krku, voli se radioterapie v prvni
linii (3).

V pripadé metastatického onemoc-
nénfje primarni volbou chemoterapie
(napf. taxany, antracykliny & gemcita-
bin). Vétsina pacient( je vSak vyssiho
véku, kdy komorbidity a rizika toxicity
lécby omezuji pouZiti cytostatik (1, 3).
V posledni dobé se studuje i role imu-
noterapie, ukazuje se pozitivni efekt
checkpointinhibitord v lé¢bé koznich
hemangiosarkomd (4, 5).

Prognéza hemangiosarkomu je ne-
pFiznivd, s pétiletym medidnem preZiti
12-35%, horsi je zejména u kozni formy
(1).

V této kazuistice prezentujeme
pfipad hemangiosarkomu u pacienta
stfedniho véku bez zndmych rizikovych
faktor(, ktery se dosud s nicim nelécil.
Nejprve se diagnostikovalo patolo-
gické osteolytické loZisko v oblasti
hlavy, tedy v oblasti, kde se primdrni
hemangiosarkom relativné nejcasté&ji
vyskytuje. Pfi ndlezu dalSich vicecet-
nych osteolytickych loZisek se zpocatku
zvazovala na prvnim misté diagnéza
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mnohocetného myelomu &i jiného
metastatického maligniho onemoc-
néni, aviak paraprotein i tumorové
markery byly negativni. Do Gvahy tedy
prichdzela diagn6za nesekre¢niho typu
myelomu. Ndsledné provedend vySetfeni
kostni dfené vSak nepotvrdila malignf
hematologické onemocnéni véetné
myelomu.

LozZiska v jatrech se zpocatku
neddvala do souvislosti s osteolytic-
kymi loZisky, na postkontrastnim CT se
postkontrastné dosycovala z periferie,
a byla tak povaZovdna za hemangiomy.
Nicméné pri dalSich vySetfenich vykazo-
vala zménu charakteru a agresivni rlist,
tedy vzniklo podezfeni na souvislost
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