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SOUHRN

Masek M, Vanéckova M, Burgetova A,
Palec¢ek T, Lindner J. Angiosarkom pravé
siné

Angiosarkom srdce je vzdcny maligni
tumor, postihujici zpravidla pravou sin.
V naSem piipadé je popsan diagnosticky
a terapeuticky postup u 74leté pacientky
s angiosarkomem Vv jeho typické lokalizaci.
Léc¢ba angiosarkom je chirurgicka. Progno-
za vSech sarkomu srdce je v8ak i pfi jejich
uplné resekci $patnd.
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SUMMARY

Masek M, Vanéckova M, Burgetova A,
Palecek T, Lindner J. Right atrium angio-
sarcoma

Angiosarcoma of the heart is a rare malig-
nant tumor that most often affects the right
atrium. In the presented case, the diagnos-
tic and therapeutic methods used to treat
a 74-year-old patient with angiosarcoma in
its typical location are described. The treat-
ment of angiosarcomas is surgical. The pro-
gnosis of sarcomas is poor even in the case
of its complete resection.
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uvoD

Nejéastéj$imi tumory srdce jsou metastazy, které se v srd-
ci vyskytuji 50-100krat ¢astéji neZ primdarni tumory. Udava
se, Ze aZz u 10 % pacientd, ktef{ zemrou na maligni nadorové
onemocnéni, pitva odhali metastatické postiZeni srdce, které
bylo klinicky némé. Primarni tumory srdce jsou ze 75-90 %
benigni a jen z 10-25% maligni (1). Nejcastéj$i primdrni
maligni nadory srdce predstavuji sarkomy (2), vzacnéji se
jedna o nadory z hemopoetickych bunék (primarni lymfo-
my). Pfestoze hlavni soucdsti srdce je pfi¢né pruhovand sva-
lovina, rabdomyosarkomy jsou vzacné a sarkomy srdce vzni-
kaji hlavné z jinych typu tkani. Patfi mezi né angiosarkom,
osteosarkom, leiomyosarkom, fibrosarkom, synovidlni ¢i
nediferencovany sarkom - jejich rozli$eni umozni vét$inou az
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graphy, magnetic resonance.

imunohistochemie (3). Angiosarkomy srdce vychazeji histo-
logicky z endotelidlnich bunék a tvori asi tfetinu primdrnich
malignich tumort srdce (4).

KAZUISTIKA

Popis pripadu

Sedmdesatictytleta pacientka byla v prosinci 2009 hospitali-
zovana na regionalnim internim oddéleni pro flebotrombézu
levé dolni koncetiny, ktera se komplikovala plicni embolii.



Ces Radiol 2010; 64(3): 226-229

DSIPa0 1 AE1E

1.0 MHuTA MH:
110505900
M3
Dwpth: 170 cm

A Obr. 1

14.0/90.00% 80,7

Depih: 16.2 =

A Obr.2

Obr. 1 a 2. Transthorakdlni echokardiografie: patologickd echogenni masa v oblasti stény pravé siné (apikdlni ctyFdutinovd projekce)
Fig. 1 and 2. Transthoracic echocardiography: pathological echogenic mass in the right atrium wall (apical four-chamber view)

Pfi CT angiografickém vysetfeni hrudniku byl kromé plicni
embolie prokdzan i velky perikardidlni vypotek se zndimkami
pocinajici tamponady. Nasledné byla provedena evakuaéni
punkce vypotku, jenz mél sanguinolentni charakter (cytolo-
gicky rozbor punktatu nebyl proveden). Pti kontrolnim CT
vy$etien{ byl jako prekvapivy nalez zobrazen expanzivné se
chovajici tumordzni proces perikardu a pravé siné. Pacientka
byla odeslana ke kardiochirurgickému fe$eni do Kardiocen-
tra VSeobecné fakultni nemocnice, kam byla ptijata k pre-
dopera¢ni diagnostické hospitalizaci poc¢atkem tnora 2010.
Jedinou odchylkou od normy ve fyzikdlnim nalezu pfi pfi-
jeti byl mirny oboustranny perimaleoladrni otok. Na EKG byl
ptitomen klidny sinusovy rytmus s normalnimi pfevodnimi
intervaly, bez zjevné patologie v depolarizaci ¢i repolarizaci.
Transthorakalni echokardiografické vysetfeni potvrdilo nalez
patologické masy ve sténé pravé siné o $ifi 10-12mm (obr.
1, 2). Za ucelem presnéjsi morfologické a predevsim tkano-

vé specifikace této masy bylo indikovano provedeni srdeéni
magnetické rezonance (CMR).

CMR vysetteni, které probéhlo na ptistroji Gyroscan 1,5T,
bylo zahajeno sérii scantt v BTFE CINE v horizontalni a ver-
tikalni dlouhé ose a v kratké ose (obr. 3, 4, 5). Dale byly zho-
toveny scany v T2 STIR (obr. 6), nativni scany v T1-vaZeném
obrazu (T1 SE /EPI) a nakonec v téZe sekvenci doplnéno post-
kontrastni vySetfeni s aplikaci 15 ml kontrastni latky Magne-
vist (obr. 7, 8). Hlavni patologicky nalez se v souladu s pted-
chozimi vysetfovacimi modalitami zobrazil v oblasti pravé
siné, jejiz sténa byla expandovand tumordznim loZiskem
velikosti cca 44 x 29 mm. Lozisko bylo izosignalni v BTFE
CINE, T1 SE /EPI, hypersignélni v T2 SPIR a po aplikaci
kontrastni latky vyrazné enhancovalo (T1 SE /EPI). Nebylo
mozné jej oddiferencovat od perikardu. V BTFE CINE byla
ztetelnd hypokineza stény v misté tumoru. V perikardu byl
nevelky lem perikardidlniho vypotku. Nélez byl uzavien

A Obr.3
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Obr. 3 a 4. MRl scan v BTFE CINE v krdtké ose: hyposigndlni patologickd tumordézni masa odpovidajici angiosarkomu, infiltrace stény pravé siné
Fig. 3 and 4. MRI scan in BTFE CINE, short axis view: low-signal intensity mass of angiosarcoma infiltrating myocardium of the right atrium

Obr. 5. MRI scan v BTFE CINE: angiosarkom pravé siné ve ctyrdutinové roviné zobrazeni
Fig. 5. MRI scan in BTFE CINE image: right atrium angiosarcoma in four-chamber view
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Obr. 6. MRI scan v T2 STIR ve ctyrdutinové roviné zobrazeni: angiosarkom stény pravé siné se zobrazuje jako loZisko zvyseného signdlu
Fig. 6. MRI scan, the right atrium angiosarcoma with a homogeneously bright signal on T2-weighted image with fatt supresssion, four-chamber view

Obr. 7 a 8. Nativni a postkontrastni vystereni v T1-vdZeném obrazu (black-blood sekvence), po aplikaci gadoliniové kontrastni Idtky je patrny
vyrazny enhancement tumorézniho loziska, které Ize dobre odlisit od okolniho myokardu

Fig. 7 and 8. Pre- and postcontrast T1-weighted black-blood sequence. After application of gadolinium-containing contrast agents, the tissue of the
tumor shows an increase of the enhancement and can be clearly differentiated from surrounding myocardium

jako tumordzni lozisko ve sténé pravé siné se suspektni inva-
z{ do perikardu. V diferencidlni diagnéze jsme vzhledem
k MR charakteristikim tumoru na prvnim misté zvazovali
angiosarkom, nebylo v§ak mozno téz vyloucit metastatickou
etiologii procesu.

Peropera¢né byl nalezen tumor pravé siné spotiebovavajici
celou jeji volnou ¢4ast a prorustajici do perikardu a nésténné
pleury, bez zndmek prorustani do plicniho parenchymu (obr.
9, 10). Po otevfeni pravé siné byl excidovan tumor velikosti
8 x 6 x 5cm a do defektu volné siné byla nasita zaplata bovin-
niho perikardu. Nemocna snesla vykon dobfe.

V resekétu byl pfi histologickém vysteteni v nddorovych
endotelidlnich bunkach pozitivni pritkaz CD31 a CD34,
ve sténé cév prokazan alfa aktin a prolifera¢ni marker MIB1
byl pozitivni misty az v 10% nddorovych bunék. Tumor byl
histologicky klasifikovan jako angiosarkom.

Nasledné onkologické konzlium vzhledem k véku pacient-
ky a radikalité vykonu doporucilo pouze dispenzarizaci.

DISKUSE

Angiosarkomy srdce jsou stejné jako ostatni primarni maligni
tumory srdce vzacné a v odborné literatute se tudiz setkdvame
nejcastéji s kazuistickymi sdélenimi. Raritnost vyskytu tohoto
typu nddoru dokumentuje i jediny publikovany vétsi soubor
nemocnych s angiosarkomy autort z Mayo kliniky (4), kte-
¥ v databdzi nemocnych podstoupivsich kardiochirurgicky
vykon v letech 1939-1988 nalezli pouze $est nemocnych s his-
tologicky verifikovanym angiosarkomem srdce.
Angiosarkomy v 90 % pripadti vychdzeji ze stény pra-
vé srde¢ni siné (5). Tato predilekéni lokalizace predstavuje
jeden z nejdtlezitéjsich diferencidlné diagnostickych znaka,
nebot vétsina ostatnich sarkomu srdce postihuje predilekéné
levou srdeéni sin (6, 7). Operatér ¢i patolog nachazi v pripa-
dé angiosarkomu ¢asto objemny, nezfidka prokrviceny ¢i
nekroticky tumor, ktery infiltruje ptilehly zdravy myokard.
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Nédory vétsich rozméritt vedou k utlaku srde¢nich oddila,
klinicky se manifestujicim zndmkami pravostranného srde¢-
niho selhavani. Castd je invaze angiosarkomu do perikardu,
ktera vede k vyvoji hemoragického vypotku, jehoz klinic-
kym projevem muze byt i tamponada srde¢ni. V literatute
je popsana fada pripadti, kdy hemoperikard, ¢asto recidivu-
jici, byl prvnim ptiznakem angiosarkomu (8-10). Vzacnéjsi
komplikaci pokro¢ilejsich angiosarkomit muZe byt i ruptura
stény srde¢ni (11).

Metastaticky rozsev angiosarkomu do plic a do jater je
pomeérné Casty, a to zejména pri pozdnim zachytu tumoru.

Patologicka srde¢ni masa byva vétsinou inicidlné diagnos-
tikovana transthorakélni echokardiografii. Ta je ale u fady
pacientd — obéznich, s plicnim emfyzémem, abnormalitami
hrudniku ¢i jen s dzkymi meziZzebernimi prostory — limito-
vana $patnou vySetfitelnosti (12). Byva proto nékdy dopl-
néna transezofagedlni echokardiografii. Echokardiografic-
ké vySetfeni se vSak i pfi pouziti jak transthorakdlniho, tak
transezofagealniho pristupu dokdze jen velmi omezené vyja-
drit k tkanovym charakteristikim patologické masy. Echo-
kardiograficky lze stanovit viceméné jistou diagnézu pouze
u srde¢niho myxomu ¢i trombu, jestlize se nachazeji v pro né
typickych lokalizacich. Pokud je echokardiograficky vyslove-
na suspekce na patologickou srde¢ni masu nejasné povahy,
nésleduje vétsinou vySetfeni srdce magnetickou rezonanci,
ktera se diky technickému rozvoji a stale rychlejsi akvizici sca-
nu pfi vysokém prostorovém a ¢asovém rozli$eni stava meto-
dou volby, ¢asto navic zobrazi i patologii, kterd byla echokar-
diograficky prehlédnuta (13, 14).

V zobrazovacim protokolu tumor srdce magnetickou rezo-
nanci se obecné pouzivaji tii typy sekvenci, které jsou synchro-
nizované s EKG: spin-echo, gradient-echo a phase-contrast
sekvence. Pfi pouziti spin-echo sekvenci je dulezity tzv. inverzni
prepulz, ktery vede ke ,,z¢ernani“ protékajici krve (odtud nazev
black-blood technique). Tkanova charakteriska tumoru je pak
stanovena na zakladé jeho signélu v T1- a v T2-véZenych obra-
zech s moznym potla¢enim tuku (black-blood T1 SPIR, black-
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A Obr. 10

Obr. 9 a 10. Angiosarkom pravé siné zachyceny in situ na peroperacnim snimku a jeho patologicky resekdt
Fig. 9 and 10. In situ and pathologic appearance of the right atrium angiosarcoma shown in Figure 1-8

blood T2 SPIR) a po aplikaci kontrastni latky (black-blood
T1-vazeny obraz). Ziskame tak informace o homogenité tumo-
ru, eventualni pfitomnosti tuku, kalcifikaci ¢i podilu nekrotické
nebo cystické komponenty. Hodnoceni vaskularizace tumoru
je mozné postkontrastné pouzitim gradient-echo sekvence
T1-TFE/EPI ¢i spin-echo sekvence T1 SE/EPI, eventudlné uzi-
tim phase-contrast sekvence s aplikaci inverzniho prepulzu
(T1 IR prepulse) (15). Angiosarkomy jsou nativné typicky
izointenzni v T1-vazenych obrazech. V ptipadé prokviceni
tumoru ale mohou v T1-vaZenych obrazech obsahovat i okrsky
hypersignalu, ktery jim proptjéuje typicky mozaikovity (nékdy
se uvadi kvétakovity) vzhled, ke kterému pfispiva i nodular-
ni architektonika tumoru (1, 15). Po aplikaci kontrastni latky
angiosarkomy vyrazné zvy$uji sviij enhancement, coZ umoz-
fuje jejich odliseni od okolni zdravé tkané. Postkontrastné se

zvy$uje enhancement i tumor6zné infiltrovaného perikardu.
V T1-vézenych obrazech a v T2-vazenych obrazech s potlace-
nim tuku byvaji angiosarkomy hypersignalni.

Pfi pouziti gradient-echo sekvenci se proudici krev zobra-
zuje jako hypersignalni (odtud nazev white-blood technique).
Za zminku zde stoji predev$im pouziti sekvence CINE-SS-
FP (steady-state free-precession), kterd pfi velmi dobrém
prostorovém rozliSeni zobrazi pulzujici srdce a umozni tim
posouzeni funkce srde¢nich oddili a jejich morfologie véetné
uloZeni tumoru. Diky této sekvenci lze dokonale posoudit vliv
tumoru na kinetiku srde¢nich oddilti béhem srde¢niho cyklu
a jejich pripadnou obstrukci.

Lécba tumort je chirurgickd, ojedinéle prichazi v uvahu
i transplantace srdce. Progndza sarkomt je i pti jejich tplné
resekei $patnd.
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