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SOUHRN

Primdrni nadory srdce jsou vzacna onemocnéni s vyskytem kolem 0,02 % v dospélé populaci. V 25 % se jedna
o tumory maligni, z nichZ naprostou vétSinu predstavuji sarkomy. Vedle nespecifickych pfiznakd, jako je
hubnuti, nechutenstvi ¢i unava, se srde¢ni nddory mohou projevovat arytmii, srde¢nim selhdvanim nebo em-
boliza¢ni pfihodou. Nase kazuistika popisuje primarni lymfom srdce (PLS) vychazejici z pravé komory a pravé
siné, ktery se manifestoval malou plicni embolii. Pfi standardni 1é¢bé nizkomolekularnim heparinem doslo
ke vzniku perikardidlniho vypotku s progresi do tamponady srdecni, kterd si vyzadala urgentni perikardio-
centézu. V diagnostice srde¢niho nadoru hrala vyznamnou roli magneticka rezonance (MR) srdce, kde bylo
vysloveno podezieni na lymfom. Konecna diagnéza difuzniho velkobunécného B-lymfomu byla stanovena
histologicky z tkdné odebrané endomyokardialni biopsii. Doplriujici vySetfeni pozitronovou emisni tomo-
grafii (PET) a trepanobiopsii neprokazala extrakardialni lokalizaci tumoru. Nasledovala kratkodobé Uspésna
chemoterapie s kompletni regresi nddoru. Po péti mésicich od posledniho cyklu chemoterapie nicméné doslo
k recidivé lymfomu v oblasti zadni ¢asti pravé postranni komory mozkové a splenium corporis callosi. K vy-
louceni nadorové duplicity bylo pfistoupeno k odbéru tumordzni tkdné metodou stereotaktické biopsie, pfi
niz doslo ke krvaceni s provalenim do mozkovych komor a naslednym exitus letalis.

© 2019, CKS.

ABSTRACT

Primary cardiac tumors are a rare disease, their incidence is around 0.02% in adults. Only 25% of primary
cardiac tumors are malign and, of these, most are sarcomas. Symptoms include loss of weight, loss of ape-
tite, fatique, thromboembolism, heart failure or arrhythmias. Our case report describes a primary cardiac
lymphoma from the right atrium and the right ventricle that presented with a small pulmonary embolism.
Administration of the low molecular weight heparin led into a pericardial effusion followed by the cardiac
tamponade requiring an urgent pericardiocentesis. Cardiac magnetic resonance imaging (MR) was crucial in
the diagnostic process as the imaging modality making an initial diagnosis. Histologic examination from the
endomyocardial biopsy demonstrated a diffuse large B-cell ymphoma. Total-body pozitrone emission tomo-
graphy (PET) and bone marrow biopsy confirmed a localized cardiac tumor. The patient received a targeted
chemotherapy which led to the complete regression of the tumor. However, five months after the last cycle
of chemotherapy, the lymfoma relapsed in the posterior part of the right lateral brain ventricle and in the
area of splenium corporis callosi. To rule out the tumor duplicity, a stereotactic brain biopsy was performed.
Unfortunately, it was complicated with an intracerebral bleeding followed by the patient’s death.
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Uvod

Primarni lymfom srdce (PLS) je extrémné vzacné onemoc-
néni srdce a/nebo perikardu a je zastoupen pouze v 1,3 %
vsech primarnich nadort srdce a v 0,5 % extranodalnich
lymfomu. PLS nema typickou patognomickou manifestaci
a s tim souvisi oddaleni stanoveni diagnézy a $patna pro-
gnéza.

Kazuistika

Devétasedmdesatilety muz byl pfijat do spadové nemoc-
nice pro bolesti na hrudi. Fyzikalni nalez pfi pfijeti byl
chudy, pacient byl normotenzni, s normalni saturaci O,,
12svodové EKG bylo bez vyznamné patologie. V labora-
tornich testech byl stanoven negativni Troponin | a byla
zaznamenana vyssi koncentrace d-dimerl, pro kterou
byla doplnéna perfuzné - ventila¢ni scintigrafie plic, jez
verifikovala malou plicni embolii. S ohledem na tuto sku-
tecnost byla zahdjena antikoagulace nizkomolekuldrnim
heparinem v terapeutické davce. Sesty den od pf¥ijeti do-
$lo ke zhorseni klinického stavu, pacient byl tachypnoicky,
hypotenzni a echokardiograficky byla diagnostikovdna
srde¢ni tampondda s nutnosti urgentni perikardiocen-
tézy a evakuaci pfiblizné 650 ml hemoragické tekutiny
(cytologicky bez zachytu malignich bunék). Soucasné byl
pomoci echokardiografie zobrazen v pravé srdecni sini
i pravé srdecni komore patologicky Utvar (obr. 1 http://
www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=-
detail&id=108&pid=1218&file=741, video 1 http://www.
cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detai-
|&id=108&pid=1218&file=732). Po stabilizaci stavu byla
doplnéna magneticka rezonance (MR) srdce s nalezem tu-
mordzni infiltrace stény pravé komory a pravé siné (obr.
2 http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail&id=108&pid=1218&file=740, video 2 http://
www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=-
detail&id=108&pid=1218&file=737). K histologické veri-
fikaci tumoru byla provedena endomyokardialni biopsie
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Obr. 1. - Echokardiogram srdce, subxifoidealni projekce - patrna
tumorézni infiltrace stény pravé siné a pravé komory. LK - leva ko-
mora; LS - leva sin; PK — prava komora; PS — prava sin.

Obr. 2 - Magneticka rezonance srdce, ¢tyfdutinova projekce - patrna
je tumordzni infiltrace stény pravé komory a pravé siné. Ao - aorta;
LK - leva komora; LS - leva sin; PK - prava komora; PS - prava sin.

Obr. 3 - Magneticka rezonance srdce, ¢tyfdutinova projekce - zietel-
na regrese tumoru po dokonceném 3. cyklu chemoterapie. Ao - aor-
ta; LK - levad komora; LS - leva sin; PK — prava komora; PS — prava sir.

z oblasti infiltrované stény pravé komory (video 3 http:/
www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=-
detail&id=108&pid=1218&file=733). Histologicky se jed-
nalo o difuzni velkobuné¢ny B lymfom non GC fenotyp.
V rdmci stagingu byl pacient vySetfen pomoci celotélo-
vé pozitronové emisni tomografie/vypocetni tomografie
(PET/CT), ktera prokazala rozsadhlou infiltraci pravostran-
nych oddilt srdec¢nich o velikosti 132 x 105 x 110 mm s po-
stizenim nadbranic¢nich lymfatickych uzlin (video 4 http:/
www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=-
detail&id=108&pid=1218&file=735, kompletni popis PET/
CT na konci textu). Pacient podstoupil Sest sérii chemo-
terapie v rezimu rituximab, cyklofosfamid, doxorubicin,
vincristin a prednison. Po dokonceném 3. cyklu chemote-
rapie byla doplnéna kontrolni MR srdce, kde byla patrna
zfetelnd regrese tumordzni infiltrace (obr. 3 http:/www.
cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detai-
[&id=108&pid=1218&file=738, video 5 http://www.ckson-
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Obr. 4 - Magneticka rezonance mozku prokazuje expanzivni proces v oblasti zadni ¢asti pravé postranni komory

a splenium corporis callosi.

line.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail &i-
d=108&pid=1218&file=736). Pacient absolvoval Sest sérii
chemoterapie bez vétsich obtizi a jedinymi nezadoucimi
ucinky byl ubytek hmotnosti pfiblizné 7 kg, mirna forma
deprese a vyvoj osteoporézy patere s bolestmi zad.

Po Sesti mésicich od zahdjeni |é¢by byla provedena
kontrolni PET/CT hrudniku, bficha a malé panve, ktera
potvrdila kompletni remisi onemocnéni (video 6 http:/
www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=-
detail&id=108&pid=1218&file=734). VedlejsSim nalezem
byla osteoporotickd komprese obratlovych tél Th 7, Th 9,
Th 12 a L1-L5.

Po péti mésicich od ukonceni chemoterapie se u pacien-
ta objevily amentni stavy, pro které byla provedena kont-
rolni MR mozku. Zde byl popsan expanzivni proces v oblasti
zadni strany pravé postranni komory mozkové a splenium
corporis callosi (obr. 4 http://www.cksonline.cz/coretvasa-
-case-reports/clanky.php?p=detail &id=108&pid=1218&fi-
le=739). K vylouceni nadorové duplicity byla doporucena
a provedena stereotakticka biopsie tumoru, nicméné jesté
ve vecernich hodinach po zakroku doslo ke zhor3eni stavu
védomi, fatické poruse a tézké levostranné hemiparéze.
Pacient byl intubovan, napojen na umélou plicni ventila-
ci a urgentné byla provedena vypocetni tomografie (CT)
mozku, kde byl zjistén prokrvaceny tumor s provalenim do
komor. Po ¢tyfech dnech od vzniku této komplikace paci-
ent zemfel. Histologicky byl potvrzen stejny typ lymfomu,
pro ktery byl pacient jiz 1écen.

Diskuse a zavér

Studie v dospélé populaci opirajici se o patologicko-ana-
tomické ndlezy popisuji vyskyt primarnich nadord srdce
okolo 0,02 %." Sekundarni nadory srdce jsou v porovnani
s primarnimi nddory podstatné castéjsi, a to zejména me-
tastazy karcinomd, sarkomd a krevnich nadorud. Vétsina
primdrnich nadord srdce, zhruba 75 %, je benigni. Zby-
tek tvori maligni nddory a patfi sem predevsim sarkomy.

PLS jsou extrémné vzacné, objevuji se pfedevsim u muzi
a Castéji v pravostrannych srdecnich oddilech.* PLS je ¢as-
t&jsi u imunokompromitovanych pacientd, casto sekun-
darné vlivem lymfoproliferace asociované s virovou infek-
ci Ebsteina—Barrové.> V nasi kazuistice popisujeme vyskyt
srdecniho lymfomu v pravé sini a pravé komofre u starsiho
pacienta muzského pohlavi bez poruchy imunity.

Primarni nadory srdce v¢etné PLS nemaji patognomic-
kou klinickou manifestaci a symptomy se odvijeji od loka-
lizace lymfomu v srdci. Nadory postihujici pravostranné
srdecni oddily mohou byt pfi¢inou pravostranné srdecni
insuficience ¢i plicni embolizace. Levostranné postizeni
tumorem se muze manifestovat levostrannym srde¢nim
selhavanim pfi obstrukci toku krve ¢i embolizaci do sys-
témového obéhu, zejména do centrdlniho nervového sys-
tému (CNS). Tumory infiltrujici sténu levé komory srdec¢ni
se mohou prezentovat arytmii ¢i poruchou prevodniho
systému.® Klinicky obraz pacienta popisovaného v této ka-
zuistice byl chudy, prvnim pfiznakem byla bolest na hrud-
niku, zfejmé v dusledku embolizace tumoru do plicnice
anebo v dusledku drazdéni nervovych zakonceni v srdci.

Podezfeni na srde¢ni nador je vétsinou vysloveno na
zakladé transthorakalni echokardiografie, k presnéj-
$imu zobrazeni a ke stagingu se pouzivéd CT, MR srdce
a celotélovd PET. Konec¢nou diagnézu stanovi az histo-
logické vysetfeni vzorku tkané odebrané biopticky bud'
z primdarniho tumoru, ¢ z extrakardidlni masy.” K odbé-
ru tumordzni tkané se provaddi myokardialni biopsie pfi
explorativni thorakotomii nebo transvenézné. Uvedena
kazuistika ukazuje, Ze je vhodné pouzit ¢asné echokar-
diografické vysetfeni u viech pacientd s podezienim na
plicni embolii tak, aby byly vylou¢eny i vzacné diagnézy
v¢. srdecnich nddoru. Diagndézu PLS bylo v naSem pfipadé
mozné potvrdit pouze na zédkladé biopsie provedené en-
dokardialné.

Zlaty standard v |écbé PLS neexistuje. Z rdznych kazuis-
tickych sdéleni vychazi jako vyhoda chemoterapie v re-
Zimu rituximab, cyklofosfamid, doxorubicin, vincristin
a prednison,® zatimco chirurgicka lé¢ba nezlepsuje pro-
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gndézu a méla by byt zvazena u pacientd hemodynamicky
kompromitovanych vlivem obstrukce toku krve tumo-
rem.® Vzhledem k nizkému poctu pfipadu je stale nejasné,
zda radioterapie kombinovana s chemoterapii je superi-
orni k samotné chemoterapii, nicméné pro vysoké riziko
kardiopulmonalniho poskozeni je radioterapie méné pre-
ferovanou lé¢ebnou modalitou.’ V nasem pfipadé byla
k 1é¢bé na doporuceni komplexniho onkologického cent-
ra zvolena chemoterapie bez konkomitantni radioterapie
nebo chirurgie.

Relaps primarniho lymfomu srdce v oblasti CNS je ex-
trémné vzacny a v literature existuje jen nékolik podob-
nych kazuistickych sdéleni, vzdy s infaustni prognézou.™
Na postizeni CNS je tfeba myslet pfi vzniku neurologic-
kych symptomU i pfes zdanlivé vylé¢ené onemocnéni.
V pfipadé naseho pacienta doslo s odstupem péti mésict
od ukonceni Iécby k relapsu lymfomu do zadni &asti pra-
vé lateralni mozkové komory a oblasti splenium corporis
callosi. V této lokalizaci se tumor manifestoval zménami
chovani, alteraci cirkadianniho rytmu a apatii.

Progndza pacientt s PLS je Spatnd, 60 % pacientd umi-
réd do dvou mésicd od stanovani diagndzy. Preziti pacien-
td je 1,5-26,5 mésice, s odhadovanym medianem okolo
12 mésicd."? Pacient v nasi kazuistice zemrel v dusledku
komplikaci stereotaktické biopsie tumoru pét mésict od
ukonceni |écby.
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Kompletni popis PET/CT - vstupni vysetreni
pred zahdjenim lécby:

Nalez

Patologicka hypodenzni formace v oblasti mediastina in-
filtrujici pravostranné srde¢ni oddily, kde jsou i vypadky
v kontrastni naplni, jak siné, tak i komory, masa zasahuje
i do oblasti Usti horni duté zily, celkové velikosti 132 x 105
x 110 mm, s vyrazné zvySenou akumulaci FDG.

V mediastinu paratrachedlné pod aortdlnim oblou-
kem uzlina velikosti 15 mm s vyrazné zvySenou akumulaci
FDG. Dalsi drobné uzlinky retrosternalné bilateralné do 7
mm s vyrazné zvySenou akumulaci FDG. V pravém hilu uz-
lina do 10 mm s vyraznéji zvySenou akumulaci FDG, dalsi
stejna v prekordialnim tuku ventralné vlevo velikosti 11
mm, c¢astecné splyvajici s uvedenou masou, taktéz vyraz-
né zvysené akumuluje FDG.

Vpravo v oblasti napIné horni duté Zily a stejné tak pra-
vostranného truncus brachiocephalicus a nasledné i v. ju-
gularis interna vpravo s vyraznéjsim vypadkem kontrastni
naplné v terénu trombotizace.

Vlevo v oblasti v. jugularis interna nevylou¢im taktéz
nasténny trombus.

CZK zaveden do v. cava superior cestou v. subclavia
vpravo infraklavikularnim pristupem.

Plicni parenchym v S5 stfedniho laloku vpravo na inter-
lobiu s nodozitou velikosti 12 mm s drobnou kalcifikaci,
bez zvysené akumulace FDG, ostatni parenchym bez dal-
Sich lozZiskovych zmén, zesileni pleury oboustranné dor-
zaIng, jinak bez tekutiny v pleuralnich dutinach.

Hypodenznéjsi struktura jaterniho parenchymu v.s.
v terénu difuzni hepatopatie charakteru steatézy, nad-
ledviny nezvétsené s lehce zvysenou akumulaci FDG
(nejspise aktivace), cysty obou ledvin, zvétSend prostata
s kalcifikacemi v centru s drobnym fokusem zvysené aku-
mulace FDG - nejspiSe aktivni mo¢ v uretfe, ostatni pa-
renchymové organy dutiny bfisni, retroperitonea a panve
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bez odchylek. V oblasti duodena dva fokusy zvysené aku-
mulace FDG, bez zjevného CT korelatu.

V oblasti mezi spinéznimi vybézky L3/4 zvysena aku-
mulace FDG, nejspise na podkladé degenerativnich zmén,
ostatni zobrazeny skelet bez zndmek nadorového posti-
Zeni.

Zavér
Lymfomova infiltrace pravostrannych srdecnich oddilt
s regiondlni lymfadenopatii nadbrani¢né — onkologicka
Skala pravdépodobnosti: 5 — pozitivni nalez.

Trombotizace horni duté Zzily, truncus brachiocephali-
cus a v. jugularis interna vpravo, vlevo ve v. jugularis in-
terna taktéz nevylou¢ime nasténny trombus — bez zvyse-
né akumulace FDG.

V oblasti duodena dva fokusy zvy$ené akumulace FDG
— onkologicka skala pravdépodobnosti: 2 — pravdépodob-
né negativni nélez.

Nodozita v S5 pravé plice — nejspiSe benigni etiologie —
onkologicka skala pravdépodobnosti: 1 — negativni ndlez.
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