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ABSTRACT

Primary cardiac tumors are very rare in the population. About 20% of it are malignant. The most common type

of cardiac malignant tumor is angiosarcoma. This tumor has the ability to infiltrate surrounding tissues and form

distant metastases. Angiosarcoma is most often located in the right atrium and it mostly attacks men. This

neoplasm is difficult to diagnose, because it has no specific symptoms. Patients with this tumor may complain

of a chest pain, cardiac arrhythmias, suffocation and distal oedema. The rarity of occurrence and the lack of

specyfic symptoms contribute to late diagnosis of the disease and worse prognosis of patients. Angiosarcoma

can also be misdiagnosed as pneumonia or more common cardiovascular disease for example coronary artery

disease. In advanced stage, this tumor can even lead to myocardial rupture. Various imaging methods are used

in the diagnostics of this neoplasm for example: CT, MRI, PET-CT or Echocardiography. Histopathological

examinations are less frequently used due to the risk of serious complications like hemothorax. Due to the very

uncommon occurrence of the angiosarcoma, guidelines describing treatment of patients with this neoplasm,

have not been developed yet. Currently, surgical removal of the tumor (if it is possible), chemiotherapy and

radiotherapy are used. Reaserches on the genetic mutations which cause angiosarcoma and the development of

appropriate drugs may give patients a chance for more effective treatment in the future.
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Wstęp

Pierwotne nowotwory serca występują niezwykle rzadko w populacji. Nowotwory złośliwe stanowią ok. 20 %

wszystkich przypadków pierwotnych nowotworów serca [1], z czego naczyniakomięsak jest najczęstszym

podtypem, występującym u ok. 30% chorych [2].

Pierwotny naczyniakomięsak serca, występuje częściej u mężczyzn niż u kobiet, w stosunku 2:1 [3]. Nowotwór

ten nie ma wyraźnej predylekcji co do wieku, jednak większość opisanych przypadków, dotyczyło pacjentów

poniżej 65 r.ż. [4]. Lokalizuje się on przede wszystkim w prawym przedsionku [5]. Główne dolegliwości zależą

od stopnia naciekania masy guza na mięsień sercowy i struktury sąsiednie, a także od rozległości przerzutów.

Objawy są niespecyficzne, a najczęstsze z nich to: ból w klatce piersiowej, zaburzenia rytmu serca, obrzęki

obwodowe, duszność, orthopnoe, zastoinowa niewydolność serca, tamponada osierdzia [8].

Leczeniem z wyboru jest chirurgiczna resekcja guza często połączona z chemio lub radioterapią. Pomimo to,

wyniki kuracji są złe, z uwagi na agresywny charakter tej choroby [6]. Średnie przeżycie wynosi zaledwie 14

miesięcy, a w przypadku pojawienia się przerzutów zmniejsza się do pół roku [7,12].
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Stan wiedzy:

Przebieg kliniczny

W początkowym okresie, choroba daje niespecyficzne objawy takie jak: duszność utrata masy ciała,

niedokrwistość, której towarzyszą ogólne zmęczenie i złe samopoczucie [2,16]. Spośród w.w. objawów

duszność występuje najczęściej [17]. Niestety brak symptomów specyficznych w początkowym okresie

schorzenia, powoduje opóźnienie rozpoznania i co za tym idzie- gorsze rokowanie pacjentów. Objawy

specyficzne pojawiają się dopiero po powstaniu przerzutów lub znacznym nacieczeniu okolicznych tkanek

przez nowotwór. Martwica ściany mięśnia sercowego, która może powstać w przebiegu naczyniakomięsaka,

prowadzi do poważnego powikłania jakim jest pęknięcie mięśnia sercowego [18]. U pacjentów często pojawia

się wysięk osierdziowy z tamponadą serca lub bez niej [19]. Jeśli guz umiejscowiony jest w ,,sercu prawym’’

może on wówczas dawać objawy takie jak: zastoinowa niewydolność serca [4], niedrożność żył głównych,

zatory systemowe lub płucne oraz arytmie nadkomorowe [20].

Diagnostyka

Nieinwazyjną metodą oceny naczyniakomięsaka serca jest badanie obrazowe. Echokardiografia, tomografia

komputerowa (TK), rezonans magnetyczny (MRI) i pozytronowa tomografia emisyjna (PET-CT) mogą być

stosowane jako badania służące do obrazowania pierwotnych guzów serca, przy czym TK i MRI są głównymi

metodami diagnostycznymi. Echokardiografia może być używana do oceny kształtu i funkcji wszystkich

czterech komór serca, a także pozwala na dokładne określenie lokalizacji, wielkości, kształtu i aktywności

guzów serca oraz wyjaśnienie zmian hemodynamicznych w celu wstępnej diagnozy jakościowej. TK i MRI

mogą być wykorzystane do obserwacji wielkości guzów serca oraz relacji między guzami a otaczającymi je

naczyniami krwionośnymi, co może stanowić podstawę do wyboru metod chirurgicznych. PET-CT może

zarówno różnicować guzy łagodne i złośliwe, jak i wskazywać na inwazyjność i przerzutowość guzów

miejscowych i systemowych [7].

Do oceny złośliwości guza serca stosuje się kryteria diagnostyczne takie jak:

1.Nieostra granica między guzem a miocardium i/lub szeroka podstawa guza

2. Niejednorodne utkanie guza oraz martwica centralna

3. Zajęcie prawej komory serca

4. Wysięk osierdziowy

5. Zajęcie lokalnych węzłów chłonnych

6. Duży i/lub nieregularny kształt guza [13,14]
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Ostateczne rozpoznanie nowotworu powinno być stawiane na podstawie wyników badań cytologicznych.

Niestety biopsja w tym przypadku jest stosunkowo rzadko wykonywana. Wynika to z ryzyka krwawienia do

worka osierdziowego, a także z niskiej czułości tego badania [10].

Immunohistochemia służy do różnicowania naczyniakomięsaków od innych nowotworów tkanek miękkich,

jednak diagnozy ostatecznej nie należy stawiać jedynie na podstawie wyników badań immunohistochemicznych

[15].

Badanie histopatologiczne

Makroskopowo naczyniakomięsaki serca to typowo ciemnobrązowe lub czarne masy krwotoczne z

naciekającymi granicami [5]. Charakterystycznym obrazem histologicznym jest obecność komórek guza

ułożonych w sposób lity i brodawkowaty, tworzących struktury przypominające jamy naczyniowe [9]. Komórki

nowotworowe wywodzą się z komórek śródbłonka, na co wskazuje dodatni wynik oznaczenia CD31, CD34,

ERG i czynnika VIII. Ze względu na heterogenność komórkową, immunohistochemia może być stosowana

jedynie jako pomocnicze narzędzie diagnostyczne [7].

Leczenie

Ze względu na rzadkość występowania angiosarcoma, wytyczne dotyczące leczenia nie zostały jeszcze ustalone,

ale najczęściej stosuje się wielodyscyplinarną terapię obejmującą chirurgię, radioterapię i chemioterapię [10].

Resekcja chirurgiczna pozostaje złotym standardem w leczeniu pierwotnych złośliwych guzów serca. Niestety

często jest niemożliwa z uwagi na ograniczenia związane z rozległością zajęcia pobliskich struktur i innych jam

serca [8]. Gdy całkowite usunięcie guza nie jest możliwe, częściowa resekcja może złagodzić obstrukcję

hemodynamiczną i poprawić krótkotrwale objawy. Nowotwór ten nie stanowi wskazania do przeszczepu serca.

Zastosowanie radioterapii w naczyniakomięsaku serca jest trudne, ponieważ zarówno skurcze serca, jak i ruchy

oddechowe utrudniają skupienie wiązki promieniowania, co prowadzi do uszkodzenia okolicznych tkanek

i kardiotoksyczności wywołanej promieniowaniem. Zastosowanie techniki bramkowania oddechowego,

wstrzymywania oddechu, śledzenia zmian położenia guza, radioterapii z modulacją intensywności oraz

czterowymiarowej analizy ruchu guza dają pewną możliwość dokładnego ukierunkowania ruchomej tkanki

podczas radioterapii [10]. Pooperacyjna radioterapia adiuwantowa może poprawić wskaźnik kontroli

miejscowej, zmniejszyć częstość nawrotów i wydłużyć przeżycie chorych. W ostatnich latach taksany wykazały

dobrą skuteczność jako chemioterapia adiuwantowa. Efekty terapeutyczne przyniosły również leki

ukierunkowane molekularnie, takie jak anlotinib, imatynib, sorafenib i bewacyzumab [7].

Immunoterapia z zastosowaniem rekombinowanej interleukiny 2 przynosi pewne korzyści rokownicze [12].

W Houston Methodist Heart Center wykazano, że chemioterapia neoadjuwantowa z chlorowodorkiem

doksorubicyny i ifosfamidem ułatwia skuteczną cytoredukcję. Pacjenci otrzymują 6 cykli chemioterapii przed
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operacją. W przypadku braku optymalnej odpowiedzi rozważane są alternatywne schematy, takie jak

gemcytabina i docetaksel. Mediana przeżycia po otrzymaniu chemioterapii neoadiuwantowej jest dwukrotnie

większa niż bez niej (20 miesięcy vs. 9,5 miesiąca). Chorzy z resekcją R0 mają istotnie dłuższą medianę

przeżycia (53,5 miesiąca vs. 9,5 miesiąca). Zastosowanie dodatkowej radioterapii jest często przedmiotem

dyskusji. Wykorzystuje się ją głównie w przypadku obecności zlokalizowanego guza poza sercem lub braku

możliwości dalszej resekcji mięśnia sercowego [11].

Podsumowanie

Pierwotny naczyniakomięsak serca jest rzadkim nowotworem, który może zostać błędnie rozpoznany jako

zapalenie płuc lub inne choroby układu krążenia. Nie ma jednolitego standardowego leczenia ani skutecznych

środków zapobiegawczych. Rokowanie jest złe z uwagi na bardzo agresywny i postępujący charakter tych

nowotworów. Badania nad mutacjami naczyniakomięsaka i odpowiadającymi im lekami celowanymi mogą

zaoferować alternatywne ścieżki terapeutyczne.
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