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Primarni srde¢ni sarkomy jsou velmi vzacné a jejich 1é¢ba pomoci transplantace srdce (TS) je kontroverzni. Literarni tdaje z této oblasti
jsou pomérné chudé a nazory nejednoznaéné. Pfedmétem nasi kazuistiky je priibéh nemoci 38leté pacientky s malignim tumorem srdce.
Podobny pfipad indikace k TS jsme na naSem pracovisti fesili pouze jednou z 309 dosud provedenych srdecnich transplantaci.
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Ovod

Primarni maligni srde¢ni nadory jsou velmi
vzacné, objevuji se v 0,002-0,3 % pitevnich studii
(1). Maligni onemocnéni se pfitom manifestuje jen
u 20-30 % za zivota téchto pacientli a nadory jsou
témér vzdy sarkomatdzni povahy (1, 2). Chirurgicka
Ié¢ba, pokud je vilbec moznd, musi byt co nejradi-
kélngjsi. Ojedinéle mlze byt doporucena srdeéni
transplantace pacientim bez vzdalenych meta-
stz (3).

Popis pripadu

Osmatficetileta zena (matka 3 malych déti), kte-
rd nebyla nikdy vaznéji nemocné, byla pfijata v zafi
2001 s infarktem myokardu dolni stény do spadové
nemocnice. Po zji§téni tumoréznich dtvard v srd-
ci byla pfelozena k podrobnému vysetfeni a 1é¢bé
na nase pracovisté. Koronarografie dokumentovala
dlouhému embolu podobny utvar v pravé véncité
tepné (ACD) (obrazek 1) a patologické vaskularizace
v oblasti koronamiho sinu a ve sténé levé komory
(LK). Echokardiografické vySetfeni ukdzalo jednak
vlajici provazkovité struktury v levé komore, jed-
nak z koronarniho sinusu vyrdstajici tumor v pravé
sini. Bezprostfedné nasledujici srde¢ni operace

Obrazek 1. Koronarogram pravé véncité tepny
(ACD) s embolem - projasnéni v kontrastni

naplni

prokézala komplexni srdeCni tumor sestavajici jed-
nak ze Spagetovitych Utvar( (obrazek 2) v levé ko-
more vychdzejicich ze zavésného aparatu mitralni
chlopné, z nichz jeden embolizoval do ACD (obrazek
3), déle ze solidni masy v oblasti korondrniho sinu-
su a dalsi masy v zadni sténé LK. Byla provedena
subtotélni extirpace tumoru, ktery byl histologicky
klasifikovén jako nediferencovany vietenobunéény
sarkom.

Zvazovali jsme nasledujici terapeutické moz-
nosti: radioterapii, chemoterapii a transplantaci
srdce. Radioterapie byla zamitnuta pro davky nepfi-
jatelné pro cilovy organ. Cytostaticka terapie rovnéz
nebyla doporu¢ena pro pfedpoklad minimalniho
a pfechodného ucinku. Jako posledni moznost tedy
byla zvolena transplantace srdce, po vylou¢eni me-
tastaz vSemi dostupnymi metodami. Volbu srdecni
transplantace podporoval i vék nemocné.

Vzdalené metastazy prokazany nebyly a pa-
cientka byla v fijnu 2001 zafazena na listinu Ce-
kateld (WL) do urgentniho poradi. V mezidobi do
transplantace byla nemocna pravidelné — jednou
mésicné kontrolovana klinickym a echokardiografic-
kym vySetfenim, pfi kterém nebyla prokdzana zad-
na pfedpokladana progrese zbytkd tumoru. Znovu
proto byly pfezkoumavany vzorky z extirpovaného

Obrazek 2. Spagetovité ttvary vychazejici ze
zavésného aparatu mitralni chlopné

tumoru. Nédor byl opét zafazen k sarkomim, ale
spiSe do skupiny gigantocelulamiho fibrohistiocyto-
mu s low grade aktivitou. To nés jesté vice utvrdi-
lo v opravnénosti indikace TS. Ta byla provedena
v dubnu roku 2002. Vzhledem k avizovanému anti-
tumordznimu Ucinku sirolimu byla nemocna lé¢ena
kombinaci sirolimus (v davce 3-4mg denné s tera-
peutickou hladinou kolem 10 pg/l), tacrolimus (v ddv-
ce 4-6mg denné s terapeutickou hladinou kolem
15pg/l) a kortikosteroidy 60mg denné. | pfes tuto
medikaci vSak jiz pfi prvni endomyokardidini biopsii
(EMB) byla diagnostikovana akutni celularni rejekce
tézkého stupné (grade 3A ISHLT klasifikace), ktera
si vynutila IéCbu pulzni ddvkou methylprednisolonu
(500 mg denné po dobu 3 dnl) a monoklonalni pro-
tilatkou daclizumab (80mg). Opakované vysledky
dalich biopsii nebyly zcela bez rejekce (grade 1B
ISHLT klasifikace) a nutily nas k udrzovani vyssich
hladin imunosupresivnich 1€k, nez bychom si u pa-
cientky s tumorem pfedstavovali, ale vzhledem k z&-
kladni diagndze jsme se s vysledkem 1B spokojili
a nemocna byla v uspokojivém stavu propusténa
32. potransplantatni den dom(. Béhem dal$iho
Sestimésicniho sledovani byla nemocnd v dobrém
stavu, CT vySetfeni hrudniku, bficha, ani kostni scan
nevykazovaly zndmky metastdz. CT mozku jsme
neprovadéli z divodu v literatufe uvadéného faktu,
Ze metastazy do mozku jsou malo ¢asté a vétSinou

Obrazek 3. Extirpované tumordzni utvary
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Obrazek 4. Metastaza v horni celisti

se objevuji sou¢asné nebo spiSe az po objeveni se
metastaz v plicich (4).

Po 7 mésicich od transplantace vznikla prvni
zéavaznd komplikace primarniho onemocnéni —
metastdza do CNS, projevujici se cévni mozkovou
pfihodou s pravostrannou symptomatikou. CT vySe-
tfeni potvrdilo solidni metastazu v levém parietéinim
laloku velikosti 25 x 17 x 25 mm. Byla snizena imuno-
suprese a ve spoluprdci s neurochirurgy planovano
feSeni Lexelovym gama nozem.

Vznikla vSak dal$i komplikace — soubéh bron-
chopneumonie a rejekce (grade 3A ISHLT klasi-
fikace). Oboji bylo zvladnuto, rejekce zvySenim
imunosuprese a bronchopneumonie antibiotickou
terapii. Nasledovalo ozafeni mozkové metastazy
gama nozem s uspokojivym ¢asnym efektem a bylo
planovano celohlavové ozafeni k prevenci dalSich
mozkovych metastaz.

Objevily se vSak dalSi metastazy: v alveolarnim
vybézku horni Celisti (obrazek 4), v bederni krajiné,
nad lopatkou vlevo a v pravém lytku. VSechny byly
paliativné ozafeny, metastdza v dutiné Ustni byla
snesena laserem. Béhem kiry radioterapie vSak
nejevily metastazy zadné znamky regrese.

Byla proto zahajena chemoterapie antracyklino-
vym cytostatikem adriamycinem v po¢ate¢ni davce
80mg a nasledujicich 5 davkach 50 mg kazdé 3 tyd-
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ny. Pfi této 1é¢bé doslo ke zhojeni ndlezu v dutiné
Usti, vymizeni metastdzy nad lopatkou, zmen$eni
metastaz v bederni krajiné a na pravém bérci. | pfes
Ustup metastdz v téchto viditelnych oblastech v§ak
dochazelo k jejich rozsevu ve vnitfnich organech —
v plicich, jatrech a objevila se dalsi loziska v mozku.
Pacientka kachektizovala a koncem fijna 2003, tedy
za rok a plil od transplantace, zemfela.

Diskuze

Stejné jako u jinych solidnich nadord zname-
naji sarkomy problém ve dvou oblastech. Je to lo-
kalizace tumoru a prevence vzdélenych metastaz.
Inicidlni pfiznaky jsou zavislé na misté srdce, kde
vznikaji, mohou byt velmi chudé a nespecifické:
selhavani pravé komory, plicni embolizace, akutni
infarkt myokardu (5, 6). Neinvazivni metody jako
echokardiografie, CT, nukledrni magneticka rezo-
nance podaji vétsinou prvni a exaktni informaci
o0 lokalizaci tumoru. Poskytuji rovnéz informace
o infiltraci tumoru do okolnich struktur a o pfitom-
nosti vzdalenych metastaz. To je dlleZité pro strate-
gii volby nejvhodnéjsi 1é¢by. Z chirurgického hledis-
zdravé tkané (7, 8). To u nai pacientky vzhledem
k lokalizaci ve sténé LK nebylo technicky mozné.
Ale pravé tato oblast je dobfe echokardiograficky
pfistupna a pravidelné kontroly neprokazaly prog-
resi zbytku tumoru.

Otazkou z(stava zafazeni pacientky na WL do
urgentniho pofadi, které by mélo byt rezervovéno
vyluéné pro nemocné hemodynamicky nestabilni.
Domnivali jsme se, ze pokud ma pacientka néjakou
nadéji na delSi pfeZiti po TS, pak pouze tehdy, pods-
toupi—li transplantaci co nejdfive od primarni operace,
dokud nedojde ke generalizaci nadorového procesu.

Pacienti s diagndzou srdeéniho sarkomu maji
v naprosté vétsiné pfipadl nepfiznivou progndzu.
Primérnd doba preZiti téchto pacientll je 3 mésice
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cientll po TS se zatim vyraznéji neli§i od pfezivani pfi
konzervativnim postupu — 14-78 mésicu (10, 11, 12),
ale na rozdil od konzervativné Ié¢enych nemocnych,
ktefi zmiraji na zakladni tumor vSichni, jsou popiso-
vany ojedinélé pfipady i dlouhodobého pfezivani bez
vzniku metastaz (3, 11, 13).

Nékteré prace poukazuji na prodlouzeni do-
by preziti bez transplantace (14) i po transplantaci
pfi adjuvantni chemoterapii doxorubicinem (10, 11,
15). NaSe pacientka byla doxorubicinem 1é¢end az
v dobé, kdy méla fadu metastdz, z nichz nékteré
na Ié¢bu zareagovaly dobfe, jiné se v8ak objevily
v Zivotné ddleZitych orgdnech. Je mozné, Ze chyba
byla pravé v tomto nedostate¢né agresivnim léceb-
ném postupu, Ze kdyby nemocna podstoupila Iécbu
dfive, v ¢asném obdobi po transplantaci, méla by
vétsi Sanci na delSi Zivot. Je vSak také mozné, Ze
chybu jsme udélali jiz v primarni indikaci takovéto
pacientky k transplantaci v dobé, kdy se potykdme
s trvalym nedostatkem dércovskych orgéant a lite-
rarni Udaje z této oblasti nebyly pfili§ povzbudivé.

Zavér

| pfes nepfiznivy osud nasi pacientky doufé-
me, Zze u nemocnych s takovymto onemocnénim
nebude transplantace srdce definitivné vyloucena.
Transplantologie a onkologie pfinasi stale nové
lé¢ebné mozZnosti a je pravdépodobné, Ze dlouho-
dobé prezivani bez metastdz se v budoucnu mlze
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