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Angiosarkom sleziny a jater
Spleen and liver angiosarcoma
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Hlavni stanovisko prace

Cilem prdce je ukazat kazuistiku vzacné ma-
lignity jater a sleziny v rliznych zobrazovacich
modalitdch a jeji vyvoj v Case.

. SOUHRN

Vitovec M, Banéckova M, Mirka H. Angiosar-
¢ kom sleziny a jater

Angiosarkomy jsou vzacné maligni nadory

i vychdzejici z cév, které se mohou objevit

© vriiznych organech. Casto jsou diagnostikova-
ny az v pokrocilé fazi onemocnénf, ve vétsiné
pFipadlii s jiz patrnou generalizaci. Klinické
symptomy jsou nespecifické, diagnostika je
obtizna a finalni diagndzu rozhodne ¢asto az

i histopatologicky nélez. Prognéza pacienti

i jenadale Spatnd a hlavni modalitou lécby je

© chirurgickd resekce. V kazuistice je prezen-

¢ tovdn pripad pacienta s pokrocilou infiltraci

i jatera loziskem ve sleziné s obrazy prakticky

ve vsech dostupnych modalitdch. Prvni biopsie

i byla bohuzel nevytéznd a z pocatku byla siroka
diferencidlni diagnostika. Ndsledné je patrna
progrese onemocnéni s typickymi obrazy
prokrvacenych lozisek s naslednym potvrzenim

Prijato: 15. 10. 2021

Korespondencni adresa: © po opakované biopsii a nasledné i pitvé. Jednd

MUDr. Martin Vitovec i setedy o nazorny ptiklad, jak maze vicelozisko-

Klinika zobrazovacich metod LF UK a FN i vé forma postizeni angiosarkomem vypadat.

alej Svobody 80, 304 60 Plzen :

e-mail: vitovecm@fnplzen.cz i Kli¢ova slova: angiosarkom, PET/CT, magnetic-
¢ ka rezonance, vypocetni tomografie, ultraso-

Konflikt z&jma: zadny. nografie.

uvoD

Angiosarkomy se mohou objevit prak-
ticky kdekoliv v téle a v jakémkoliv véku,
prevalence je vsak vyssi u starsich osob.
Nejcastéji se vyskytuje kozni forma,
kterd tvofi asi polovinu vSech nadord.
Na pokozku hlavy konkrétné pfipadd
priblizné 50 % vsech pfipadll angiosar-
komu. Pouze 10 % vSech angiosarkom{
se vyskytuje v hlubokych mékkych
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Major statement

The aim of this work is to show a case report
of rare liver and spleen malignancy in various
imaging modalities.

SUMMARY

Vitovec M, Banéckova M, Mirka H. Spleen and
liver angiosarcoma

Angiosarcomas are rare malignancies arising
from blood vessels and can occur in different
organs. They are often diagnosed at an ad-
vanced stage of the disease, in most cases with
apparent generalisation. The clinical symptoms
are non-specific, diagnosis is difficult and final
diagnosis is often determined by a histopatho-
logical finding. Patient prognosis remains poor
and the main modality of treatment is surgical
resection. In our case report, we present

a patient with advanced liver infiltration

and a spleen lesion with images in almost all
modalities available. Unfortunately, the first
biopsy was insufficient, and initially there was
a wide differential diagnostic. Subsequently,
disease progression is seen with typical images
of bleeding foci followed by confirmation after
repeated biopsy and subsequent autopsy. This
is anillustrative example of what a multifocal
form of angiosarcoma disability can look like.

Key words: angiosarcoma, PET/CT, MRI, com-
puted tomography, ultrasonography.

tkanich, zbyla procenta postihuji
parenchymatdzni organy, jako jsou prs,
kost, slezina ajatra (1, 2). Primdrni ja-
terni ¢i slezinny angiosarkom je vzacna
forma malignity. Ze vSech primdrnich
nadord jater tvofi pouze od 0,1 do 2%
(3), presto se jednad o tfeti nejcastéjsi
malignitu jater po hepatoceluldarnim

a cholangiogennim karcinomu. Obvykle
se vyskytuje u starSich muzl nejcastéji
v Sesté nebo sedmé dekddé zivota, muzi



jsou postizeni obvykle Castéji nez zeny,
atovpoméru 3-4: 1. Angiosarkom sle-
ziny je nejvzacnéjsi typ angiosarkomd,
zaroven je ale nejcastéjsi ne-lymfoidni
primdrni maligni novotvar sleziny (4).
Prognéza pacient( je Spatna. Medidn
preziti pacientd u angiosarkomu jater
je bez lécby okolo 6 mésicl, u sleziny
okolo 24 az 36 mésicil (5-7). Jelikoz

je angiosarkom natolik vzdcna entita,
vétsina znalosti o tomto typu nadoru
je odvozena z kazuistik nebo malych
kohortovych studif, které jsou vsak
omezeny nedostatecnym mnozstvim
vzorkd, netiplnymi (daji a také rozmani-
tymi pristupy lécby (6). Ve skutecnosti
bylo publikovano pouze nékolik malo
studii, které pracovaly s vice nez 100
pacienty.

KAZUISTIKA

Pacient, 78 let, zatazeny do perito-
nealné dialyzacniho programu z ddvodu
chronického renalniho selhani na pod-
kladé chronické tubulointersticidlni
nefritidy, byl pfijat k hospitalizaci pro
suspektni infekci nejasného origa.
Vstupné byla klinicky patrnd pouze

bez dalsi organové specifické sympto-
matologie ¢i klinickych znamek infekce.
Laboratorné mimo pfitomnou elevaci
zanétlivych parametr( nebyly patrné
Zadné jiné pozoruhodnosti. Dialyzat
charakteru transudatu, mikrobiologické
odbéry také bez priikazu patogenu.
Vstupné provedené USG bficha objas-
nilo abscesovou kolekci v bfisni sténé,
kterd byla pravdépodobné zdrojem
pritomného infektu a zminéné elevace
zanétlivych parametr(. Vedlejsim néle-
zem na USG (obr. 1) byla viak difuzné
rozesetd drobnd hyperechogenni lozZiska
v jaternim parenchymu velikosti kolem
6-8 mm, ktera na USG provedeném

6 mésicl pred vyse zminénym vysetre-
nim nebyla patrna. CT vySetfeni trupu
(obr. 2) ozfejmilo mnohoéetnd hypo-
denzni loZiska v jaternim parenchymu
bez znamek syceni, bez hepatomegalie
a soucasné je patrna slezina normalni
velikosti s pfitomnym hypodenznim
loZiskem v jejim dolnim pélu s patrnym
sycenim v periferii. LoZisko ve sleziné
bylo v korelaci s CT provedenym 2 roky
nazpét bez progrese velikosti, benig-
niho charakteru. Vzhledem k ne zcela
jasnému nélezu na jatrech byla provede-
na také magneticka rezonance (obr. 3)
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Ultrazvukové vysetreni sleziny - slezina vykazuje heterogenni strukturu s okrsky hyper-

echogenni tkané a soucasné tekutinu kolem konvexity sleziny

Ultrasound of spleen - the heterogeneous structure of the spleen with multiple hyper-

echogenic lesions

Vypocetni tomografie epigastria: (a) zobrazeniv arteridlni fazi v axialni roviné, ddle obrazy
ve veno6zni fazi; (b) axidlni obraz; (c) korondrni obraz; (d) sagitdlni obraz. Ve sleziné a jatrech
jsou mnohocetné, prevdazné hypodenzni dtvary, kolem jater a sleziny tekutina.

Computed tomography of epigastrium: (a) arterial phase in axial plane, than venous phase
images; (b) axial plane; (c) coronary plane; (d) sagittal plane, multiple, mainly hypo-dense

lesions in spleen and liver, fluid in peritoneal cavity
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s poddnim hepatospecifické kontrastni
latky (PRIMOVIST), kde byly oba jater-

ni laloky prostoupeny mnohocetnymi
drobnymi loZisky do velikosti 9 mm, v T2
vazenych obrazech projevujici se jako hy-
persignalnia v T1 vazenych obrazech jako
hyposignalni. LoZiska byla dobfe ohra-
nicend, s facilitaci difuze a bez postkon-
trastniho syceni hepatospecifickou kon-
trastnf latkou. Ve sleziné je patrné loZisko,
které je v T1 vazenych obrazech témér
izointenzni, v T2 vazenych obrazech je
nehomogennis hyperintenznimi okrsky.
Po podani kontrastni latky se loZisko syt
zejména periferné v portalnia pozdni
fazi. Pro nadale nejasnou etiologii loZisek
byla doporucena biopsie pod CT kontro-
lou, kterd byla provedena po 2 mésicich.
V bioptickém vzorku jater nebyly zastizeny
maligni nadoroveé struktury, nicméné
material nebyl zcela reprezentativni.
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Magneticka rezonance epigastria s poda-
nim hepatospecifické k.L.: (a) T2 HASTE;

(b) T1 VIBE opposed phase; (c) VIBE arteridl-
nifaze; (d) VIBE portdlni faze; (e) opozdéna
faze po podani kontrastni latky. Vjatrech
mnohocetna loZiska shodné charakteristiky
signalu a syceni s loZiskem ve sleziné.

Magnetic resonance imaging of epigastri-
um with the application of hepato-specific
contrast agent: (a) T2 HASTE; (b) T1 VIBE
opposed phase; (c) T1 VIBE in arterial phase;
(d) portal-venous phase; (e) late hepato-
specific phase. Multiple liver lesions of iden-
tical characteristics like a lesion in spleen.

V ramci dalSiho pétrani po etiologii
patologického procesu - iz divodu zjis-
téné progrese loziska na CT pfi prove-
dené biopsii - bylo doplnéno vysetfeni
PET/CT s podanim ®F-fluorodeoxyglu-
kézy (FDG) (obr. 4), kde byla progrese
poctu i velikosti jaternich loZisek i lo-
Ziska ve sleziné potvrzena. Metabolicka
aktivita jaternich ézi vyrazné zvysena
nebyla, pouze ojedinéle néktera drobna
loZiska vykazovala mirné zvysenou aku-
mulaci FDG. LozZisko ve sleziné prokazo-
valo okrsky zvyseni metabolické aktivity
SUV__ 5,2. Béhem dal3i hospitalizace se
pokus o biopsii opakoval, vykon byl vsak
znacné obtizny z dlivodu piitomného
vyrazného ascitu a soucasné znamé koa-
gulopatii pfi progredujicim jaternim se-
lhani. V bioptickém vzorku byly popsany
vaskularni struktury s nestejné velkymi
vaskularnimi prostory s vystelkou

tvofenou CD31 a ERG pozitivnimi
kubickymi elementy infiltrujici jaterni
parenchym, které by mohly odpovidat
diagndze angiosarkomu. Na dalsim
kontrolnim MR vysetfeni (obr. 5) je
patrna progrese poctu i velikosti loZisek
ve sleziné i jatrech. Nové jsou patrna
nové i mnohocetna teckovitd, drobnd,
ostfe konturovana lozZiska prokrvaceni
s hepatomegalii.

U pacienta doslo klinicky i labora-
torné postupné ke zhorsenfjaternich
funkci. Dochazi k dalsi elevaci jaternich
test( a klinicky byla pfitomna ence-
falopatie, somnolence a progredujici
hypotenze. Exitus letalis poté nastal
z dGivodu terminalni faze jaterniho
selhdni's nemoznosti zvratit pFicinu
onemocnéni.

PITEVNI NALEZ

Na indikované klinicko-anatomické
pitvé byla zjevna hepatomegalie, jatra
mékci konzistence. Na fezu lobuly byly
patrné struktury s ¢etnymi dutinami,
pseudocystami s pravdépodobnymi fo-
kusy krvaceni. Slezina byla na fezu ob-
dobného vzhledu jako jatra, tedy stra-
katé barvy s prokrvdcenymi loZiskovymi
okrsky vzhledu infarktd. V parenchymu
Cetna loZiska infiltrace angiosarkomem
s jednim objemnéjsim cervenofialovym
uzlem charakteru trombu. Pitevni ndlez
prokazal dobte diferencovany angiosar-
kom s infiltracijater a sleziny (obr. 6).
LoZiska diseminace mimo tyto organy
oziejména nebyla. Vedlejsim ndlezem
byl acindrni prostaticky adenokarcinom
bez generalizace.

HISTOLOGIE

Vétsina angiosarkomd jsou high-gra-
de nadory s nuklearnimi atypiemi,
vyraznou mitotickou aktivitou a cetnymi
koagulacnimi nekrézami. V ramci jedno-
ho tumoru se vsak lze setkat i s prekry-
vem riiznych histologickych fenotypl
od dobfe diferencovanych s anastomoé-
zujicimi cévami az po solidné rostouci
Spatné diferencované epiteloidni ¢i
vietenobunécné nadory s primitivnimi

a hare vytvofenymi cévnimi luminy.
Vaskularni prostory jsou obvykle Spatné
formované, mohou byt stlacené solid-
centni vétvici se prostory. Tyto bunécné
prostory jsou vystlané endotelidlnimi
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° PET/CT s podanim *8F-fluoro-
deoxyglukozy: (a, b) lozZiska
ve sleziné vykazuji zvysenou
glykolytickou aktivitu, v jaternim
parenchymu metabolicka aktivi-
ta lozisek vyssi nez ve vlastnim
jaternim parenchymu

PET/CT with the application of
8F-fluorodeoxyglucose: (a, b)
CT and fusion images of spleen
and liver showing the hyper-
metabolic nature of the splenic
lesion and higher than liver level
of metabolism in liver lesions
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bunkami, které jsou vietenité &i epite-
loidni a mohou miti cvockovity charakter
Ci vytvaret drobné papilarni projekce.

V jaternim parenchymu nadorové bunky

sinusoidy. Méné casto jsou angiosarkomy
low-grade nadory s dobfe vytvorenymi
cévnimi luminy, které jsou vystlané mini-
malné atypickymi vietenitymi bunkami.
Imunohistochemicky, nadorové bunky
exprimuji membranézné CD31 a jaderné

pak ERG markery. Variabilné exprimuji
(D34, FLI1, faktor VIII a cytokeratiny.
Primarni angiosarkomy jater by mély byt
odliseny od metastatickych angiosar-
komd (véetné slezinnych angiosarkomil
metastazujicich do jater), coZ ovsem
nenivzdy jednoduché obzvlasté proto, Ze
vétsina pfipad( je diagnostikovana v po-
krocilych stadiich onemocnéni a mlze
organy postihovat difuzné jiz v dobé
diagnézy (8).

Magneticka rezonance epigastria, kont-
rolni vySetreni s podanim hepatospeci-
fické k.L. patrna progrese nalezu ve sle-
ziné i vjatrech: (a) T2 HASTE; (b) VIBE
nativni vySetfent; (c) VIBE arteridlni faze;
(d) VIBE portalni faze; (e) opozdénd faze
po podani kontrastni latky. V jatrech
mnohocetnd loziska shodné charakteris-
tiky signalu a syceni s loziskem ve slezinég,
loZisko ve sleziné zvétseno se znamkami
pfitomnosti methemoglobinu.

Magnetic resonance imaging of epigas-
trium with the application of hepato-
-specific contrast agent: (a) T2 HASTE;
(b) T1 VIBE opposed phase; (c) T1 VIBE in
arterial phase; (d) portal-venous phase;
(e) late hepato-specific phase. Multiple li-
ver lesions of identical characteristics like
a lesion in spleen, follow-up with disease
progression, splenic lesion enlarged with
the content of methemoglobin.

Makroskopicky nalez pitevniho preparatu jater a sleziny prostoupeného nadorovymi lozisky: (a) jatra; (b) slezina (foto MUDr. Pavla Veseld)

Macroscopic finding of pathologic dissection, sample of liver and spleen: (a) liver; (b) spleen (with courtesy of Dr. Pavla Veseld)
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DISKUSE

Priblizné u 75 % angiosarkom(i jater
neni mozné zjistit vyvoldvajici faktor,
nicméné v etiologii angiosarkom
jater a sleziny patfi mezi nejcastéjsi
spoustéce maligniho procesu expozi-
ce monomeru vinylchloridu a dal$im
pramyslovym materialdm, iatrogenni
expozice koloidnimu oxidu thoric¢itému
(Thorotrast), pouzivani androgennich
steroidd, chronické poziti arzenu ¢
expozice radiu (3). Anijednomu z téch-
to faktord nebyl dle anamnézy a do-
stupnych (dajt vyse uvedeny pacient
vystaven. Casté&js vyskyt angiosarkomu
jater byl téZ zaznamendn u pacient(
s Recklinghausenovou chorobou. Udava
se, Ze benigni nadory sleziny, jako jsou
hemangiomy ¢i hemangioendoteliomy,
mohou byt prekurzory angiosarkomu
sleziny (9). Vzhledem k patrnému lo-
Zisku charakteru hemagiomu ve sleziné
u 2 roky starsiho vysetfeni nelze zcela
vyloucit jeho maligni transformaci.
Angiosarkomy jater a sleziny se
obvykle projevuji nespecifickymi pfizna-
ky, mezi které patfi bolesti v epigastriu,
Gbytek hmotnosti, Gnava. Pri fyzikalnim
vysetreni mizeme odhalit Zloutenku, as-
cites, hepatomegalii i splenomegalii (3).
Angiosarkom vsak jako cela fada jinych
nadorovych onemocnéni mdze byt také
asymptomaticky a mlize byt zachycen
zobrazovacimi metodami zcela nahodné.
Angiosarkomy casné metastazujia uan-
giosarkomu jater jsou patrné metastazy
u priblizné 60% pacient( jiz pfi prvni
manifestaci. Nejcasté&jsim mistem vyskytu
metastdzjsou plice. Dale jsou uvedeny
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post-mortem. V diferencialni diagnostice
je zejména u difuzni formy infiltrace
velmi obtizné odlisit onemocnént, jako
je hepatoceluldrni karcinom, metastazy,
primarni jaterni lymfom, jaterni cysta-
denokarcinom & hemangioblastom.
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nékolik. Kompletni chirurgicka resekce

s adjuvantni chemoterapii se jevi jako

zatim nejslibné&jsi postup v piipadé, Ze je

nador solitarni a je diagnostikovan vcas.
Transplantace jater prokdzala

pfinos pro preziti v [écbé dvou nejcas-

té&jsich primarnich jaternich nador,

nicméné transplantace jater jako

forma lécby u angiosarkomu z divodu

vysoké miry recidivy a Spatného preziti

po transplantaci je nadéle kontroverz-

nive srovnani s chirurgickou resekci

v hldsenych studiich (11-13). Jednou

z moznych komplikaci u angiosarkomu

jater a sleziny je krvaceni, nékdy se

jednai o prvni z klinickych symptomda.

V téchto pfipadech mize byt uplatnéna

transarterialni chemoembolizace (TACE)

jako paliativni lécba pfi smrticich intra-

abdominalnich krvacenich.

ZAVER

Angiosarkom jater ¢i sleziny je vzacny
tumor, ktery je vétSinou zachycen az

v pokrocilém stadiu a k jeho diagnos-
tice je rozhodujici histologicky nalez.
Bohuzel i pfi spravné a véasné diagndze
je prognoza velmi Spatna. V pripadé,
Ze nenfjasné ziejmé primdrni loZisko

a loziskové postizeni sleziny i jater je
difuzni, nelze jasné definovat primarni
origo postizeni. U naseho pacienta se
[ze spiSe priklonit k teorii, Ze loZisko
ve sleziné je primarni origo. Vzhledem
k neménné velikosti loZiska po 2 roky
mohlo dokonce dojit k transformaci
plvodné benigniho lozZiska v angiosar-
kom sleziny. ®
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