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Sydanpussin mesoteliooma

Sydanpussin mesoteliooma on erittdin harvinainen pahanlaatuinen syopd. Keskimaardinen elinajan
odote taudin toteamisen jdlkeen on tapausselostusten perusteella ollut noin 6-10 kuukautta, ja
toistaiseksi pisimpédan eldnyt potilas oli elossa viisi vuotta kirurgisen hoidon jalkeen. Mesoteliooma
esiintyy tyypillisimmin keuhkopussissa, harvoin vatsakalvolla tai kiveksen tuppikalvossa (tunica vaginalis
testis). Kuvaamme tiettdvasti Suomen ensimmadisen kirurgisesti osittaisella sydanpussin poistolla ja
lagkehoidon yhdistelmalla hoidetun sydanpussin mesotelioomatapauksen. Sairauden kliinisesta kulusta
ja hoidosta on julkaistu ainoastaan yksittaisia tapausselostuksia tai pienia potilassarjoja.

yddnpussin mesoteliooman esiintyvyys

on alle 2/100000, ja potilaiden elinajan

odote on keskimddrin 6-10 kuukautta
diagnoosin jilkeen (1). Sairauden harvinai-
suuden vuoksi tiedot kliinisesta taudinkuvasta,
sairauden kulusta ja hoidosta perustuvat aino-
astaan yksittiisiin potilastapauksiin, pieniin po-
tilasaineistoihin tai ruumiinavausaineistoihin
(2,3). Toisin kuin keuhkopussin ja vatsakalvon
mesotelioomissa, asbestialtistuksen merkitys
on episelvi (3). Mesoteliooman kehittyminen
vaatii vuosikymmenien latenssiajan asbestial-
tistuksesta. Osa potilaista on alle 30-vuotiaita,
mikd viittaa asbestialtistuksen puuttumiseen
(4). Sairauden periytymistaipumusta ei tiedeti.

Oma potilas

Kaksikymmentdseitsemanvuotias terve, asbestille al-
tistumaton nainen, jonka suvussa ei ole sydparasitetta,
hakeutui tutkimuksiin kuumeen ja rintakivun vuoksi.
Kaikukuvauksessa todettiin 4 cm:n paksuinen neste-
kerros sydanpussissa, pretamponaatio sekd pleuranes-
tettd vasemmalla puolella. Sydanpussista dreneerattiin
1300 ml veristd nestettd, keuhkopussista 2000 ml. Syo-
pésoluja ei todettu sytologisissa tutkimuksissa. Tietoko-
netomografiassa (TT) todettiin valikarsinan yldosassa
tiivista kudosta, josta otettiin biopsiat torakoskooppi-
sesti. Ndytteessd todettiin kateenkorvakudosta, B-solu-
hyperplasiaa ja reaktiivisia muutoksia, jotka sopivat tu-

lehduksen jélkitilaan. Lymfoomaepdilyn vuoksi otettiin
luuydinaspiraatti, jossa havaittiin vain myelooinen reak-
tio ja trombosytoosia, sekd kristabiopsia, jossa ei todet-
tu syopaan viittaavaa. Seerumin CA12-5-glykoproteii-
niantigeenin pitoisuus oli lievasti suurentunut (78 kU/1),
eikd 10ydosta arvioitu kliinisesti merkitsevdksi. Kolme
kuukautta myohemmin sydamen seurantakaikukuvauk-
sessa todettiin normaali 10ydds ja seuranta paattyi.
Tyodiagnoosina pidettiin tulehduksen jalkitilaa.
Puolitoista vuotta myéhemmin potilas hakeutui tut-
kimuksiin lisddntyneen yéllisen hengenahdistuksen,
kuumeilun ja yldahengitystieinfektio-oireiden vuoksi.
Keuhkokuvassa sydamen varjo oli kookas (KUVA 1).
Kaikukuvauksen perusteella sydanpussissa epailtiin ole-
van nestettd, ja syddnpussi oli voimakkaasti paksuun-

KUVA 1. Sydamen varjo on keuhkokuvassa suuren-
tunut.
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KUVA 2. A) TT:ssa sydanpussi nakyy paksuuntuneena (nuoli). B) FDG-PET-TT:ssé sydanpussin metabolinen aktii-

visuus on poikkeavasti lisdantynyt (nuoli).

tunut. Syddmen vasemman kammion ejektiofraktio oli
66 %, eikd liikehdirioita tai lappdvikoja todettu. Syda-
men magneettikuvauksessa todettiin sydanpussiin ra-
joittuva solidi, rakkulainen kudosmuutos, joka heratti
syopdepailyn.

Vasemmanpuoleisesta minitorakotomiasta otetun
sydanpussin kudosndytteen rakenne ja immunoprofii-
li sopivat pahanlaatuiseen epiteliaaliseen mesotelioo-
maan. Vartalon TT:ssd todettiin lievdsti suurentuneita
imusolmukkeita valikarsinassa ja vasemman rintakehdn
seindmavaltimon imusolmukeketjussa. Potilas lahetet-
tiin yliopistosairaalaan jatkotutkimuksiin. Fluorideoksi-
glukoosi-positroniemissiotomografia-TT:ssd  (FDG-PET-
TT) syddnpussiin latautui merkkiainetta, mutta viitteita
taudin leviamisesta ei todettu (KUVA 2). Seurannassa
syddnpussin nestemddra lisadntyi hitaasti mutta ei ai-

heuttanut uutta sydantamponaatiota (KUVA 3). Poti-
laan vointi pysyi hyvdna. Moniammatillisessa sydan- ja
rintaelinkirurgisessa ja onkologisessa tyoryhmassa paa-
dyttiin suosittelemaan leikkaushoitoa.

Kaksi kuukautta oireiden uusiutumisesta tehtiin leik-
kaus sternotomiateitse. Sydanpussi oli kova ja noin 3 cm
paksu (KUVA 4). Kasvain infiltroi sydénlihakseen laaja-
alaisesti. Vaikka potilas kytkettiin sydan-keuhkokonee-
seen, ainoastaan syddnpussin anteriorinen osa oli pois-
tettavissa. Sydamen takana kasvain infiltroi ympérgiviin
kudoksiin, ja vasemman kammion péélla kasvainmassaa
oli mahdotonta erottaa syddnlihaksesta. Leikkauksessa
resekoitiin osa palleaa, joka korjattiin haran sydanpus-
silla. Molemmat palleahermot saatiin saastetyksi. Toi-
menpide jdi palliatiiviseksi. Paikallista hypertermista
solunsalpaajahuuhtelua leikkauksen yhteydessa ei kat-

KUVA 3. Kaikukuvauksessa ndkyy nestettd sydanpussissa (tahti) ja paksu sydanpussi (nuoli). Vasemmalla para-
sternaalinen pitkdn akselin kuva ja oikealla parasternaalinen lyhyen akselin kuva.
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sottu perustelluksi, koska jaljelle jaanyt kasvainmassa
oli merkittava.

Potilas siirtyi jatkohoitoon teho-osastolle, josta en-
simmadisend toimenpiteen jélkeisend pdivana edelleen
vuodeosastolle. Han kotiutui yksitoista vuorokautta
my6hemmin hyvévointisena. Seurantakaikukuvaukses-
sa todettiin vdhdinen madard nestettd sydanpussissa.
Lopullinen patologisanatominen diagnoosi sydanpus-
sin kasvainndytteista oli pahanlaatuinen epiteliaalinen
mesoteliooma (KUVA 5).

Kéden ja paan valtimorungon (truncus brachiocepha-
licus) vieresta otetusta (yhdessa kuudesta tutkitusta)
imusolmukendytteestd ja yldonttolaskimon vieresta
otetusta kudoksesta I6ytyi etdapesakkeitd. Jakautumis-
vaiheessa olevien solujen osuutta kuvaava Ki-67-pro-
liferaatioindeksi oli 15 %, mikd viittasi mahdollisesti
aggressiiviseen tautiin. Kasvaimen PD-L1-proteiinin (oh-
jelmoituneen solukuoleman ligandi 1, immunologisten
hoitojen kohdeproteiini) ilmentyminen oli negatiivista.

Leikkauksen jalkeen potilas sai sisplatiinin, peme-
treksedin ja bevasitsumabin yhdistelmdhoitoa kahdek-
san kuuria, minka jélkeen siirryttiin yllapitohoitoon pe-
metreksedin ja bevasitsumabin yhdistelmalld. Sitd an-
nettiin 3-4 viikon vélein yli vuoden ajan, ja potilas sieti
solunsalpaajia hyvin.

Seurannassa uusia etdpesékkeitd ei ole todettu, sy-
danpussin nestemdara on pysynyt vahdisend ja sydan
toimii moitteettomasti. Viimeisimmassa FDG-PET-TT:ssd
havaittiin jéljelle jadneen kasvainmuutoksen metaboli-
sen aktiivisuuden lievasti lisédntyneen (lievd etenemi-
nen). Syddmen osalta potilas on oireeton.

Pohdinta

Sydinpussin primaaristen pahanlaatuisten syo-
pien esiintyvyys toistaiseksi laajimmassa ruu-
miinavausaineistossa on 2/100000, ja niistd
sydvistd vain osa on mesotelioomia (). Sydin-
pussin mesoteliooma on yleisin sydinpussin
primaarinen syop4, ja noin 1 % kaikista mesote-
lioomista on sydinpussin mesotelioomia (4-6).
Muiden kasvainten etipesikkeet sydinpussissa
ovat 40 kertaa todennikoisempid kuin primaa-
riset syovit. Sydimen kasvaimista 75-80 % on
kuitenkin hyvéinlaatuisia ja usein hoidettavissa
(7). Sydanpussin mesoteliooma on yleisempi
miehillg, ja sairastumisikd on keskimidirin 46
vuotta. Suurimmassa aineistossa oli 120 poti-
lasta, ja siind 75 % diagnooseista tehtiin kuole-
man jilkeen (8). Keskimairiinen elinajan odo-
te diagnoosin jilkeen on 6-10 kuukautta (1).
Pahanlaatuinen mesoteliooma on tyypil-
lisesti lahtoisin mesoteelista keuhkopussin,

295

KUVA 4. Leikkauksessa otetussa kuvassa nakyy me-
soteliooman paksuntama sydanpussi (nuoli).

vatsakalvon tai kiveksen tuppikalvon pinnalta
(7). Mesoteliooman histologiset tyypit ovat
yleisyysjarjestyksessi epiteliaalinen, bifaasinen
ja sarkomatoottinen (1). Epiteliaalisen mesote-
liooman ennuste on paras, sarkomatoottisen
huonoin. Toisin kuin keuhkopussin tai vatsa-
kalvon mesoteliooman yhteydessd, asbestial-
tistuksen yhteys sydidnpussin mesotelioomaan
on episelvi. Tauti voi rajoittua syddnpussiin tai
infiltroida sydinlihakseen. Oireina on kuvattu
hengenahdistusta, rintakipua, rytmihairioita,
alaraajojen turvotusta ja yskii (3). Sydanpus-
sin nestekertyma voi aiheuttaa syddntamponaa-
tion, ja tila muistuttaa kliinisesti sydanpussitu-
lehdusta, kuten potilaamme tapauksessa.
Sairauden harvinaisuuden ja epispesifisten
oireiden takia diagnoosi on vaikea ja hidas ja
saattaakin selviti vasta ruumiinavauksessa.
Jotkut potilaat ovatkin paityneet leikkaukseen
diagnoosinaan kurovan sydanpussitulehduksen
jalkitila (constrictio pericardii) (7). Keuhkoku-
vassa syddmen varjo ndyttid suurelta. Magneet-
tikuvaus antaa viitteiti kasvaimen sijainnista,
laajuudesta ja mahdollisesta leikattavuudesta.
Levinneisyyttd voidaan selvittid lisida FDG-
PET-TI"1l4. Yhdessd 28 potilaan sarjassa sydan-
pussissa todettiin effuusio 88 %:lla potilaista,
mutta vain 19 %:n sydinpussi oli poikkeavasti
paksuuntunut (9). Sydanpussinesteen irtosolu-
tutkimus on usein negatiivinen, ja diagnoosi
perustuu kasvaimen histologiseen niyttee-
seen (3). Histologisesta niytteestikin erotus-
diagnostiikka hyvinlaatuisen mesoteliaalisen
hyperplasian, pahanlaatuisen epiteliaalisen

Sydanpussin mesoteliooma
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KUVA 5. A) Hematoksyliini-eosiinivarjdys syddnpussin ndytteestd, jossa on invasiivisesti kasvavaa neoplastis-
ta solukkoa. Solukko kasvaa saarekkeina tai osin jonoina yksittdisind soluina (téhti). Rakenne sopii epiteliaali-
seen mesotelioomaan. B) Ndytteestd tehtyjen immunohistokemiallisten tutkimusten perusteella kasvainsolut
ovat kalretiniinipositiivisia (tahti) ja CK5/6-positiivisia seka EP4- ja TTF-1-negatiivisia, mika sopii pahanlaatuiseen

mesoteliomaan.

mesoteliooman ja metastaattisen adenokarsi-
nooman vililli on vaativaa (7).

Tapausselostuksien ja keuhkopussin mesote-
liooman hoitokdytintojen perusteella paadyt-
tiin leikkaushoitoon, jota on pidetty perusteltu-
na myos kasvaimen aiheuttaman sydéinpussin
konstriktion ja sydiantamponaation ehkiisemi-
seksi (7,10). Koska diagnoosiin paistdin usein
viiveelld, radikaali kirurginen poisto on usein
mahdoton. Yksittiiset potilaat, joiden kasvain
on rajoittunut vain osaan sydédnpussista ja saa-
tu kokonaan poistetuksi, ovat eldneet jopa viisi
vuotta (1). Todennikéisesti osa kasvaimista on
luontaisesti hidaskasvuisempia, mikd vaikuttaa
toteamisvaiheen levinneisyyteen ja elinajan
odotteeseen.

Sadehoidon soveltuvuudesta taudin hoitoon
ei ole ndyttod tai kokemusta. Keuhkopussin
mesoteliooman leikkaukseen yhdistetysti pai-
kallisesta hypertermisestd solunsalpaajahoidos-
ta on julkaistu tutkimuksia (11). Hyksissikin
on kiytetty titd yhdistelmahoitoa. Potilaamme
tapauksessa hypertermiseen kemoperfuusioon
ei kuitenkaan ollut edellytyksid, koska kasvain
ei ollut kokonaan poistettavissa. Leikkauksen
jalkeen pohdittiin paikallisesti levinneen taudin
liakehoitoa.

Luonnollisesti standardoituja hoitokaytinto-
ja ja ladkehoidon hyétya syddnpussin mesote-
liooman hoidossa ei tunneta. Raportoiduista
potilaista vain osa on saanut lidkehoitoja, jotka
ovat perustuneet keuhkopussin mesoteliooman
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hoidon tutkimustuloksiin ja kiytintoihin. Ei
tiedetd, edustavatko nimi mesoteliooman eri
kohde-elinten ilmenemismuodot samankal-
taisesti hoitoihin reagoivia sy6pitauteja. Pe-
metreksedilld on virallinen kiyttdaihe keuh-
kopussin mesoteliooman hoitoon, ja sen onkin
osoitettu yhdessi sisplatiinin kanssa pidentivin
elinaikaa verrattuna pelkkain sisplatiiniin (12).

Leikkauksen jilkeen potilaamme ldikehoito-
na oli sisplatiinin, pemetreksedin ja bevasitsu-
mabin yhdistelma, mika perustui valikoitujen
keuhkopussin mesotelioomaa sairastaneiden
potilaiden tutkimukseen, jossa bevasitsumabin
lisadminen solunsalpaajayhdistelméin toi rei-
lun kahden kuukauden elossaoloaikahyodyn
verrattuna sisplatiinin ja pemetreksedin yhdis-
telmddn (13). Muun muassa immunologisia
ladkkeitd, vasta-aineita ja geenihoitoa tutkitaan,
mutta potilaamme tilanteeseen soveltuvia ko-
keellisia tutkimusasetelmia ei ollut meneilldan.

Lopuksi

Tulevaisuudessa kokonaan uudet lidkeaineryh-
mit tai hoitomuodot toivottavasti parantavat
kaikkien huonoennusteisten mesoteliooman
alaryhmien hoitotuloksia. Nykyisin sydanpus-
sin mesoteliooman keskeisin hoito perustuu ki-
rurgiaan eli mahdollisuuksien mukaan joko sy-
danpussin poistoon kokonaan tai palliatiivisiin
toimenpiteisiin. Diagnostiikka ja hoito vaativat
aina usean eri erikoisalan yhteistyotd. m
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Primary pericardial mesothelioma is an extremely rare malignancy. According to published case reports, median survival
is 6-10 months. The longest survivor has been reported to be alive five years after complete tumor resection. Malignant
mesothelioma is typically found from the pleural cavity, rarely from the peritoneum or tunica vanigalis of the testicle. We
present a case of primary pericardial mesothelioma treated with partial pericardial resection and chemotherapy. So far,
there are only case presentations and a small series of patients published about the clinical presentation and treatment of

this disease.

297

Sydanpussin mesoteliooma



