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Primarni tumory perikardu jsou extrémné vzacnd onemocnéni se Spatnou prognézou. Zpocatku jsou klinicky
némé, jejich rast a diseminace do okoli vede k rozvoji ¢asto nespecifickych obtizi. Prezentovana kazuistika
popisuje pfipad pacienta s vysoce nediferencovanym malignim sarkomatoidnim tumorem perikardu, pou-
kazuje na obtiznou diagnostiku tumord perikardu a zdirazrfiuje nutné rychlé zahdjeni jejich cilené terapie.
Onemocnéni se u daného pacienta v ivodu projevuje progredujici dusnosti s bolestmi na hrudi. Pfi standard-
nich vySetfenich je zjisténa nové fibrilace sini s rychlou odpovédi komor, déle perikardialni vypotek, ktery
progreduje a dospél az k nutnosti perikardiocentézy. Opakovanymi vysetfenimi s vyuzitim fady zobrazova-
cich metod je vyjadfeno podezieni na maligni onemocnéni perikardu. Nasledné je provedena histologicka
verifikace z minitorakotomie, ktera podezieni potvrzuje. Stav pacienta rychle progreduje a jesté pred moz-
nym zahdjenim lécby dochdzi k jeho umrti.
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ABSTRACT

Primary pericardial tumors are an extremely rare disease with poor prognosis. Initially they are clinically
mute and their growth and dissemination to surrounding structures lead to a development of often unspe-
cific health problems. The presented case report describes the case of a patient with highly undifferentiated
malignant sarcomatoid pericardial tumor, refers to the difficult diagnostics of pericardial tumors and em-
phasizes the need of the earliest initiation of the therapy as possible.

In the presented patient, the illness started with progressing dyspnea and chest pain. During the standard
examination, atrial fibrillation with rapid ventricular response was detected. Also pericardial effusion, pro-
gressing and eventually leading to the necessity of pericardiocentesis. After repeated examinations using
a range of imaging methods, a malignant pericardium disorder was suspected. Subsequently, this was veri-
fied histologically through mini-thoracotomy, which confirmed the suspicion. The patient’s health condition
rapidly deteriorated and resulted in death before possible treatment.
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Uvod

Primdrni tumory srdce jsou vzacnym typem onemocnéni
s incidenci 0,001-0,02 %. T¥i Ctvrtiny téchto nadoru tvo-
i nadory benigni, zejména myxomy, ostatni jsou nadory
maligni. Z malignich tumord se nejcastéji jedna o sarko-
my. Typickd manifestace se udavd ve tretim a ctvrtém
decenniu, aviak vyskyt je mozny v kterémkoliv véku.
Sarkomy vychazeji z mezenchymu a mohou se vyskyto-
vat v Siroké skale typl jako angiosarkomy, rhabdomyo-
sarkomy, fibrosarkomy a dalsi. V dospélosti se nejcastéjsi
setkdvame s angiosarkomy. Prvni projevy tumord nejsou
z4avislé na histologickém typu tumoru, ale na jeho lokali-
zaci. Nejcastéjsimi klinickymi projevy jsou dusnost, bolest
hrudi, otoky dolnich koncetin, kasel, hemoptyza a dalsi.
Objektivné nachazime nevysvétlitelné progredujici srdec-
ni selhani, zejména pravostranné, perikardialni vypotek,
tamponddy, arytmie, poruchy vedeni vzruchu, obstrukci
dutych zil, plicni embolizace. Prvni manifestaci maze byt
i ndhla smrt. Sarkomy rychle rostou, postihuiji kriticky or-
gan a Casto se manifestu;ji jiz jako lokalné pokrocilé nebo
s metastdzami. Umrti nastadva v rozmezi nékolika tydn(
az dvou let od néstupu priznakd v zavislosti na typu a lo-
kalizaci. V dobé umrti jsou u 75 % pacient( zjistény vzda-
lené metastazy, nejcastéji na plicich, v hrudnich uzlinach,
mozku a kostech (zejména v obratlich). Tumory rostouci
v myokardu, které neprorustaji do srde¢nich dutin, nemu-
seji mit srdecni priznaky.’

Kazuistika

Pacient (66 let) prichazi na interni ambulanci pro progre-
dujici dusnost a bolesti na hrudi. Pfi fyzikdlnim vysetfeni
tohoto pacienta jsou zjistény zndmky pravostranného sr-
dec¢niho selhani. Pacient je anamnesticky bez vyznamnych
pfidruzenych onemocnéni, dosud bez trvalé medikace,
nekurak a abstinent, s nevyznamnou rodinnou anamné-
zou. Na EKG je nové zjisténa fibrilace sini s rychlou odpo-
védi komor, dle echokardiografického vysetfeni popsan
maly perikardialni vypotek a lalo¢natd tkan u pravé ko-
mory (PK), zachovana ejek¢ni frakce levé komory s dob-
rym srde¢nim vydejem. V laboratornich hodnotach je
zjisténa zvysenad koncentrace D-dimer0 a C-reaktivniho
proteinu (CRP), opakované negativni troponin I. Vzhle-
dem k zjisténym hodnotdm je u pacienta provedena
ventila¢né-perfuzni scintigrafie plic, kterd je bez pruka-
zu plicni embolizace. Doplnéna je magneticka rezonance
srdce (MR) s popisem tkané u PK charakteru fibrinu a rov-
néz perikardiadlniho vypotku. Vzhledem ke vsem vysled-
kam dosavadnich vysetfeni jsou odebrany sérologie na
kardiotropni viry, je proveden odbér autoprotilatek, vie
je ale s negativnim nalezem.

| pres standardni IéCbu fibrilace sini a terapii kolchici-
nem dochazi k postupné progresi perikardialniho vypotku
a zvyseni CRP s leukocytézou. U pacienta je provedeno vy-
Setfeni znacenymi leukocyty, které je ale bez nalezu flo-
ridniho loZiska zanétu. Klinicky stav pacienta progreduje
a nasledné se rozviji tamponada srdecni s nutnosti punkce
perikardu v kardiocentru (200 ml hemoragické tekutiny
biochemicky charakteru exsudatu, s negativni cytologii,
zbytek tekutiny unikd do levého pleuralniho prostoru).

Vzhledem k dusnosti a pfitomnosti fluidotoraxu je opa-
kované provadéna i evakuacni hrudni punkce, punktat je
cytologicky bez onkologicky suspektnich bunék. Po pro-
vedenych vykonech a pfi zavedené terapii pfechodné do-
chazi ke zlepseni klinického stavu pacienta, k témér uplné
regresi perikardidlniho vypotku a pacient je propustén do
ambulantni péce.

Po 12 dnech se zhorsuje klinicky stav pacienta, je
nutnd rehospitalizace, je zjisténa recidiva vypotku peri-
kardu a zvétSeni lalo¢naté tkané u stény PK (video 1 a 2
http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail&id=115&pid=1296&file=766, http://www.
cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detai-
|&id=115&pid=1296&file=767). Jsou odebrany onkomar-
kery, zjisténo zvyseni CA 125, TPA, NSE a je vyjadfeno po-
dezfeni na maligni etiologii lalo¢natého utvaru pfi sténé
PK.

Pfi vypocetni tomografii srdce (CT) je jiz popisovana
infiltrace perikardu. V diferencialni diagnostice je pomys-
leno na lymfom, mezoteliom, sarkom anebo metastazy
s primarnim tumorem jiné lokalizace. U tohoto pacien-
ta je proveden onkologicky screening, nejprve CT bficha
s kontrastni latkou, kde je popisovan ndlez drobného lo-
ziska hlavy pankreatu a drobnych loZisek na jatrech po-
dezfelych z metastdz. Kontrolni magnetickd rezonance
srdce je jiz s popisem ,mozné infiltrace myokardu s lo-
Zisky prokrvéaceni, hemoragicky perikardidlni vypotek
a restrikéni plnéni komor” (obr. 1 http://www.cksonline.
cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=115&-
pid=1296&file=762). Zobrazovaci metody vsak stale ne-
stanovily kone¢nou diagnézu u pacienta, a nemohla byt
tedy zahdjena cilend terapie.

Diagnéza tumoru byla stanovena az na zakladé od-
béru vzorku perikardu z minitorakotomie, byl histolo-
gicky verifikovan nediferencovany maligni sarkoma-
toidni tumor perikardu. Tumor oviem extrémné rychle
a progresivné rostl, manifestoval se progredujicim srdec-
nim selhdnim pfi restrik¢nim plnéni komor danym kon-
strikci perikardu a caste¢né i infiltraci myokardu tumo-
rem, pfi echokardiografii patrny septal bounce (video
3  http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clan-
ky.php?p=detail&id=115&pid=1296). Klinicky stav pa-

Obr. 1 - MR srdce zobrazujici infiltraci perikardu s perikardialnim
vypotkem (2) a oboustranné fluidotoraxy (1)
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Primarni tumor perikardu

Obr. 2 - Tumor perikardu pfi sekci

Obr. 3 - Rezy srdce pfi sekci

Obr. 4 - Histologicky preparat ze sekce

cienta se rychle zhor3oval, a pacient nebyl vzhledem k PS
(performance status) v dobé stanoveni diagnézy schopen
podstoupit jakoukoliv kauzdlni 1é¢bu. Pacient nasledné
umird pod obrazem kardiogenniho Soku po ¢tyfech mé-
sicich od vzniku prvnich obtizi. Dle histologie nadorové
tkané ziskané pfi provedeni patologicko-anatomické
pitvy je potvrzen vysoce nediferencovany sarkomatoidni
tumor perikardu, nador obliteroval perikardidlni dutinu
a prorustal do okoli vzestupné aorty, srdce a hrudni sté-
ny vlevo, potvrzeny jsou i metastédzy do levé plice a jater
(obr. 2, 3, 4 http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-re-
ports/clanky.php?p=detail&id=115&pid=1296&file=763,
http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.

php?p=detail&id=115&pid=1296&file=764, http://www.
cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detai-
[&id=115&pid=1296&file=765).

Diskuse a zavér

Primarni sarkomy srdce maji Spatnou prognézu v porov-
ndani s ostatnimi sarkomy z dlvodu pozdni prezentace kli-
nickych obtizi a ¢asné pritomnosti metastaz.?

Tumory perikardu se manifestuji casto perikardidlnimi
vypotky vyZadujicimi punkci. Bezpe¢nost tohoto vykonu
pod echokardiografickou kontrolou je i pres infiltraci
perikardu vysoka.? VétSina vypotkl po perikardiocenté-
ze ale recidivuje, a vyZzaduje tedy drendz katétrem nebo
skleroterapii (tetracykliny, bleomycinem, thiotepou nebo
radionuklidy) k minimalizaci recidiv.* Perkutanni balonko-
vd perikardiektomie se jevi vysoce efektivni a mlze byt
napomocna u pacientu s recidivujicimi vypotky perikardu.
Vybér intervence musi byt zaloZzen na klinickém stavu pa-
cienta, typu a charakteru malignity.®

V nasem pfiipadé postacovala jednorazova perikardio-
centéza, perikardialni vypotek sice recidivoval, avsak na-
déle jiz nebyl hemodynamicky vyznamny a dalsi drenaz
nebyla indikovana.

Zakladem diagnostiky tumort perikardu jsou zobrazo-
vaci metody — echokardiografické vysetreni (transtorakalni
a jicnové), CT, MR a FDG PET/CT (diferencialni diagnostika
benigni a maligni Iéze). Konecné stanoveni diagnézy je
vsak mozné pouze histologicky, odbérem materialu chirur-
gickou cestou, endomyokardidlni biopsii, pfipadné CT na-
vigovanym odbérem tkané tenkou jehlou.® Dal$i mozZnosti
je perikardioskopie, ktera umozriuje makroskopické pro-
hlédnuti pulsujiciho srdce a vizualizaci zmén souvisejicich
s onemocnénim, umozruje cilenou biopsii tkani, podani
skleroterapie a pripadné i chemoterapie.”

Kauzalni lécba téchto tumorl je obtiznd a vyzaduje
multidisciplinarni spoluprdci chirurgd a onkologu. Kom-
binace chirurgické lécby (¢astecnd nebo Uplna resekce
tumoru, autotransplantace ¢i ortotopickd transplantace
srdce), radioterapie a chemoterapie prodluzuje preziti
pacienta. Vysledky jsou lepsi u pacientd s moZnosti uplné
resekce tumoru nez u pacientl podstupujici pouze ¢astec-
nou resekci tumoru (39,9 + 23,2 vs. 24 + 4 mésicd).®

Na tomto pfipadu pacienta je patrné, jak je obtizna
diagnostika tumoru perikardu, ktery se primarné mani-
festoval dusnosti a bolestmi na hrudi a klinicky fibrilaci
sini. | pfes provedend vysetfeni, v¢etné MR srdce, nebyl
tumor rozpoznan v jeho ¢asném stadiu, ale az jako lokal-
né pokrocily s metastazami.

Nase kazuistika potvrzuje velmi rychly, expanzivni rist
tumoru, ktery zapficinil umrti do ¢tyf mésict od objeveni
se prvnich priznaka.

V pfipadé stanoveni v€asné diagnézy by u naseho pa-
cienta pfipadala v uvahu adjuvantni chemoterapie a ra-
dioterapie, kterd by mohla prodlouzit Zivot pacienta
i pres 12 mésica.2

U kazdé nové vzniklé fibrilace sini s perikardialnim vy-
potkem je duleZité intenzivné patrat po jeho pficinach
a nezapominat ani na vzacné diagndzy. Je potfeba vyuzit
veskerych dostupnych zobrazovacich metod ke spravné-
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mu a ¢asnému stanoveni diagnézy se zahajenim cilené
lécby.
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