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Naczyniakomiesak krwionosny serca

Angiosarcoma (Haemangiosarcoma) cordis

Opisano 32 letniego chorego mez-
czyzne, u ktérego rozpoznano pierwot-
nego naczyniakomiesaka krwionosne-
go serca (angiosarcoma cordis), ma-
nifestujgcego sie klinicznie szybko
narastajacg tamponadg serca bez
obecnosci przerzutéw. Chorego ope-
rowano nie radykalnie z powodu miej-
scowego nacieczenia miesnia serca
tkankg nowotworowa. W ciggu 3 lat
obserwacji od rozpoznania i zabiegu
operacyjnego nie stwierdzono wzno-
wy procesu nowotworowego. Angio-
sarcoma nalezy do rzadkich nowotwo-
réow ztosliwych tkanek miekkich. Roz-
poznanie przyzyciowe pierwotnego
miesaka naczyniowego serca mimo
znacznych postepéw medycyny wigze
sie zwykle z niepomysinym rokowa-
niem. Znane powszechnie czynniki ry-
zyka dla tej grupy nowotworéw (naczy-
niaki skory, przewlekly obrzek limfa-
tyczny, przewlekte pogruzlicze zapale-
nie optucnej, promieniowanie RTG,
dwutlenek toru) rzadko znajdujg po-
twierdzenie w przypadku pierwotnego
naczyniakomiesaka serca. Trwajg po-
szukiwania podioza genetycznego
jako predyspozycji dla tego nowotwo-
ru. Duze nadzieje wigze sie ze stwier-
dzong mutacjg genu p53.

Naczyniakomiesak krwionosny (angio-
sarcoma) nalezy do mezenchymalnych no-
wotworéw ztosliwych tkanek miekkich wy-
wodzacych sie z tkanki naczyniotwdrczej.
Potwierdzonym podiozem jego wystepowa-
nia sg: naczyniaki skéry (gtéwnie gtowy
i szyi), przewlekly obrzek limfatyczny, prze-
wlekte pogruzlicze ropne zapalenie optuc-
nej, narazenie na promieniowanie Roentge-
na, narazenie na dwutlenk toru (ktéry byt sto-
sowany np. jako koloidalny roztwér do kon-
trastowych badan naczyniowych w radio-
logii).

Podejrzanymi o podioze przyczynowe
rozwoju naczyniakomiesaka ale bez jedno-
znacznych dowodéw a zatem wymagaja-
cymi potwierdzenia na szerszym materiale
satakze: narazenie na kontakt z polichlor-
kiem winylu, nieorganiczne zwigzki arsenu,
urazy tkanek miekkich, hormonalne lecze-
nie androgenami, infekcje wirusem herpes
zoster, dakronowe protezy naczyniowe.

Poszukuje sie nadal poditoza genetycz-
nego dla jego rozwoju.

Duze zainteresowanie tym nowotworem
0 pierwotnej lokalizacji w sercu wynika nie
tylko z jego duzej rzadkosci ale gtéwnie z

The case of a young 32 year old
male with a primary cardiac angiosar-
coma is reported.The neoplasm mani-
fested itself by a quickly increasing
cardiac tamponade but without
metastases. The nonradical resection
of the tumor was made because of
local invasion with tumor tissue. The
patient was followed-up for 3 years
after the surgery and no recurrence of
the malignant process was observed.
Cardiac angiosarcoma is a very rare
malignant tumor of soft tissues. In
spite of significant progress in clini-
cal treatment, for a patient diagnosed
antemortem with cardiac angiosar-
coma, the long-term expectations are
usually very poor. Commonly known
risk factors for this group of neo-
plasms (haemangioma of skin,
chroniclymphedema, chronic post-tu-
berculosis pleurisy, X-ray, thorium di-
oxide) cannot be easily associated
with the primary cardiac angiosarcoma
cases.The search for chromosomal
anomalies and gene mutations lead-
ing to cardiac angiosarcoma is ongo-
ing. There is hope that recently ob-
tained evidence for mutation of the
p53gen, will provide a better under-
standing of this heart neoplasia.

nadal ciggtego poszukiwania optymalnych
sposoboéw leczenia, zwlaszcza, ze Sredni
wiek zachorowan przypada na lata najwiek-
szej wydajnosci produkcyjnej.

Z powyzszych przestanek przedstawia-
my ponizej opis obserwowanego przez nas
chorego.

Opis przypadku

32 letni mezczyzna, z zawodu niewykwalifikowany
pracownik fizyczny przyjety zostat do | Kliniki Choréb
Wewnetrznych CM UJ dnia 04.03.1998 r. (Nr. Hist. Chor.
236/98) z powodu utrzymujgcych sie od miesiaca (po
przebytej grypie stanéw podgoraczkowych, znacznie
ograniczonej tolerancji wysitku fizycznego, duszno$ci
typu spoczynkowego, oraz przyspieszonej do ok. 160 na
minute akcji, przy cidnieniu tetniczym 110/70 mmHg. Ba-
daniem fizykalnym przy przyjeciu stwierdzono nadmier-
ne wypetnienie zyl szyjnych, szmer skurczowo-rozkur-
czowy przy lewym brzegu mostka o gto$nosci 2/6 w ska-
li Levina oraz powigkszenie sylwetki serca.

Nie stwierdzano jawnych objawéw niewydolnosci
krazenia (prawo lub lewokomorowej). Badaniem radio-
logicznym klatki piersiowej, poza znacznym powigksze-
niem sylwetki serca w catosci, nie stwierdzono zmian
naciekowych w ptucach ani tez zastoju w krazeniu ma-
tym (rycina 1).

Badanie echokardiograficzne serca ujawnito na
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Rycina 2

Obraz echokardiograficzny chorego serca w
projekcji przymostkowej dtugiej (A), w projekcji
koniuszkowej 4-jamowej (B).

Echocardography of the heart tumor: parestarnal long
axis (A); apical 4-chamber (B).

Rycina 3
Obraz histologiczny preparatu z tkanki guza.
Histopathology of the heart tumor.
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wysokosci zastawki tréjdzielnej zaokraglona, dobrze
ograniczona strukture o wymiarach 56 x 55 mm, wycho-
dzaca z wolnej ciany przedsionka prawego, uciskajaca
komore prawg, oraz pogrubienie przyleglego platka za-
slawki lréjdzielnej. W worku osierdziowym stwierdzono
znaczna ilos¢ plynu (rycina 2).

Chory z podejrzeniem guza serca oraz rozpoczy-
najacq si¢ tamponada serca w drugim dniu pobytu w |
Klinice Choréb Wewnetrznych CM UJ zoslal przeniesio-
ny do Kliniki Choréb Serca i Naczyn CM UJ (Nr Hist.
Chor. 2022/98), gdzie wykonano naklucie osierdzia ewa-
kuujac ok. 400 ml krwislego plynu. Poglebiona o tomo-
grafie komputerowa glowy, klatki piersiowe;ji brzucha dia-
gnostyka nie wykazala zadnych innych, istotnych zmian
chorobowych, a w szczegolnosci ognisk podejrzanych o
przerzulowe zmiany nowotworowe.

Wykonane badanie tomograficzne klatki piersiowej
potwierdzilo jedynie obecno$c¢ na poziomie ujscia przed-
sionkowo komorowego prawego expansywnego guza
wielkosci 55/70 mm o policyklicznych obrysach i niejed-
norodnym cieniowaniu z drobnymi zwapnieniami na
brzegu, pozostajacego w Scistym zwiazku z sercem oraz
ubytek zakontrastownia w obrebie serca prawego.

Badanie tomograficzne jamy brzusznej wykazalo
pogrubienie i obnizenie ggstosci obrazu krezkijelita cien-
kiego sugerujace ich obrzek.

W koncu drugiego tygodnia leczenia zachowawcze-
go, tuz przed planowym zabiegiem operacyjnym na ser-
cu u tegoz chorego wystapily niespodziewanie objawy
ostrego zapalenia otrzewnej. Laparotomia wykonana w
Szpitalu im. Jana Grandego w Krakowie w dniu
18.03.1998 r. (Nr. Hist. Chor. 827/98) ujawnila martwice
zstepnicy i esicy, klore to odcinki jelita grubego reseko-
wano z wylonieniem sztucznego odbytu. Badanie histo-
patologiczne resekowanego fragmentu jelita nie wyka-
zalo obecnosci nacieku nowotworowego, a jedynie stan
zapalny.

Przebieg pooperacyjny byt pomysiny w zwiazku z
powyzszym pacjent po krotkim czasie powtérnie zostat
przeniesiony do Kliniki Choréb Serca i Naczyn CM UJ.
W dniu 07.04.1998 w Klinice Kardiochirurgii Serca i Na-
czyn zostat poddany zabiegowi kardichirurgicznemu.
Zabieg polegat na usunieciu opisywanego guza wycho-
dzacego ze Sciany prawego przedsionka, naciekajace-
go sciang komory prawej. Loze po guzie w obrebie ser-
ca prawego wylyzeczkowano. Guz byl ruchomy i bloko-
wal okresowo prawe ujscie Zylne.

Weczesny okres pooperacyjny byt powiklany lewo-
stronnym niedowtadem polowiczym, ktorego stopien
nasilenia pod wplywem leczenia zachowawczego znacz-
nie sie zmniejszyl (gléwnie w zakresie koriczyny dolej
lewej).

Badanie histopatologiczne wykonane w Katedrze
Patomorfologii CM UJ (kierownik: prof. dr hab. med. Je-
rzy Stachura) ustalilo rozpoznanie angiosarcoma (ryci-
na 3).

Konsultujacy onkolog zalecil dalsze postepowanie
objawowe. Z tego tez powodu wdrozono jedynie lecze-
nie rehabilitacyjne i regularng kontrole kardiologiczng
(RTG Klatki piersiowej, USG Jamy brzusznej i badanie
echokardiograficzne). W dniu 23.04.1998 r. po 52 dniach
hospitalizacjii opisywanych wyzej dwoch zabiegach ope-
racyjnych zostal wypisany do szpitala rejonowego ce-
lem dalszego leczenia i rehabilitacji. Po okresie ok. 12
miesiecy od operacji kardiochirurgicznej nie stwierdza-
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no wznowy procesu nowotwrorowego ani obecnosci
ognisk przerzutowych. Obecnie chory jest samodzielny
2 niewielkim niedowladem lewostronnym w zakresie kon-
czyny gornej lewej, bez cech niewydolnosci krazenia..

Omoéwienie

Nowotwory serca zaréwno pierwotne jak
i przerzutowe naleza do rzadkosci. W au-
topsji czgstosé wystepowania guzéw serca
wynosi ok. 0,0017- 0,28% [16]. Wsrod nich
guzy pierwotne stanowig ok. 3-6%. Naj-
czestszym nowotworem serca (w 75%) jest
myksoma umiejscowiony zazwyczaj w
przedsionku lewym (w okolicy przegrody
miedzyprzedsionkowej). Drugi co do czesto-
$ci tagodny nowotwor serca to fibroelasto-
ma najczesciej obejmujacy zastawke aorty.
Natomiast pozostate 94-97% to przerzuty
raka pluca, raka sutka, nieziarniczych chto-
niakow i czerniaka ztosliwego.

Angiosarcoma (naczyniakomiesak, mie-
sak naczyniowy) zwany tez haemangiosar-
coma (naczyniakomiesak krwionosny) na-
lezy do najczesciej spotykanych pierwotnych
ztosliwych nowotworéw serca (1% wszyst-
kich migsakow). Stanowi 25-40% wszyst-
kich ziosliwych guzéw o pierwotnej lokali-
zacji w sercu. Okolo 2,5 x czesciej spotyka-
ny jest u mezczyzn niz u kobiet [15]. Prze-
cietny wiek wystepowania przypada na
czwartg dekade zycia. Najczestsza lokali-
zacja w sercu to $ciana prawego przedsion-
ka (60%) i osierdzie. Przy pierwotnej loka-
lizacji w sercu w 66-89% stwierdza sie licz-
ne przerzuty odlegte, giéwnie do ptuc, ko-
$ci, watroby, gruczotéw nadnerczowych
i $ledziony. Opisywano réwniez przerzuty
do médzgu. Przecietne przezycie nie prze-
kracza kilku miesiecy od rozpoznania. Naj-
nowsze badania genetyczne wykazaty duzg
zgodnosé wystepowania angiosarcoma
tacznie z mutacjq genu p53 co w niedale-
kiej przysztosci moze utatwi¢ wczesna dia-
gnostyke i wskaza¢ nowe mozliwosci lecze-
nia [10].

Dotychczasowe doniesienia o onkolo-
gicznym wyleczeniu chorych z angiosarco-
ma primaria cordis dotyczg przypadkow w
ktorych guz tego typu miat pierwotna lokali-
zacje w prawym przedsionku i nie stwier-
dzano przerzutéw poza sercowych. Zasto-
sowana metoda leczenia polegata na prze-
prowadzeniu zabiegu kardiochirurgicznego
z nastepowa  chemioterapig [12]. Jeden z
przypadkow dotyczyt udanego przeszczepu
serca z nastepowa chemioterapia (4]. W in-
nym z kolei po niecatkowitym wytuszczeniu
guza zastosowano radioterapie . Najdiuzszy
okres obserwacji po radykalnym wieloprofi-
lowym leczeniu pierwotnego naczyniakomieg-

saka u kilkunastoletniej dziewczynki w Ja-
ponii wynosi nieco ponad 53 miesigce [11].
W przypadkach wznowy angiosarcoma cor-
dis nie podejmuje sie ponownego zabiegu
kardiochirurgicznego a jedynie chemiote-
rapie.

Przedstawiony przypadek ztosliwej cho-
roby nowotworowej serca w postaci naczy-
niakomiesaka krwionosnego, stosunkowo
wczesnie rozpoznanego bez uchwytnych
ognisk przerzutowych (jedynie z powikia-
niem o charakterze paranowotworowym),
leczony kardiochirurgicznie, jest obserwo-
wany przez nas 5 lat. Dotychczas nowotwér
ten nie zamanifestowat wznowy.
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