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PRIMARNI FIBROSARKOM SRCA

PRIMARY FIBROSARCOMA OF THE HEART
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Izvlecek - Izhodisc¢a. Primarni tumorji srca so izrazito redki,
ocenjena incidenca v vazlicnih serijah avtopsij se giblje med
0,0017in 0,23%. Priblizno 30% teh tumorjev je malignih, med
njimi so najpogostejsi sarkomi. Bolniki najveckrat pridejo k
zdravniku zaradi znakov srcnega popuscanja, bolecin v pr-
snem kosu, kaslja, slabega pocutja. Ultrazvocna preiskava sr-
ca je osnovna diagnosticna metoda, dopolnjujejo jo racunal-
niska tomografija, magnetnaresonanca in invazivne preiska-
vesrca. Kirurska odstranitev tumorja predstavija temelj zdrav-
ljenja. Prezivetje po odkritju primarnega malignega tumorja
srca je razmeroma kratko, po delni resekciji primarnega sar-
koma srca do 6 meseceuv.

Zakljucki. V prispevku avtorji opisujejo primer 55-letnega bol-
nika, pri katerem je bil z ultrazvocno preiskavo ugotovljen
tumor v steni levega preddvora, kasneje natancneje opisan s
pomocjo racunalniske tomografije in magnetne resonance.
Zaradi obseznosti tumorja in zajetja vencnih arterij operativ-
ni poseg ni bil mozen, kasneje je obdukcija pokazala, da je v
opisanem primeru Slo za primarni fibrosarkom srca.

Uvod

Primarni tumorji srca in osrénika so izjemno redki. Ve¢inoma
se odkrijejo med obdukcijo. Njihova pogostnost na obdukci-
jah je med 0,001% in 0,23% (1). Sekundarni ali metastatski tu-
morji so priblizno 50-krat pogoste;jsi (3).

Ceprav je primarni tumor srca opisal Colombo Ze 1559. leta
pri obdukciji kardinala Gambrere, je prvi natan¢nejsi klini¢ni
opis podal Barnes 1934. leta. Mahaim leta 1945 in Prichard sta
leta 1951 opisala morfoloske in patogenetske znacilnosti pri-
marnih tumorjev srca (4).

V literaturi so tumotji srca in osrénika opisani kot posamezni
primeri ali pa kot rezultat preiskave vecjega Stevila operativ-
nih posegov oz. kot analiza velikega stevila obdukcij v dalj-
sem obdobju (1, 2, 5, 6-15).

Zaradi moznosti kirur§kega zdravljenja bolezni je zelo po-
membno zgodnje prepoznavanje in potrditev klini¢nih (vec-
krat povsem nespecifi¢nih) simptomov, histoloska opredeli-
tev tumorja in poznavanje bioloskega obnasanja tumorja.
Med primarnimi tumorji srca in osrénika so pogostejsi beni-
gni, okrog 70%, ostalo so maligni, ve¢inoma sarkomi. Med be-
nignimi tumorji je najpogostejsi miksom, ki je nasploh najpo-
gostejsi tumor srca in osrénika. Pri otrocih so primarni mali-
gni tumorji srca in osrénika $e nekoliko redkejsi (1). Morfolo-
sko so primarni maligni tumorji srca in osr¢nika lokalno agre-
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Abstract — Background. Primary tumors of the heart are ra-
re, with an incidence between 0.0017 and 0.27% in reported
or collected autopsy series. Near 30% of primary tumors are
malignant, among them sarcomas are most frequent. Clinical
symptoms are nonspecific: signs of congestive heart failure,
chest pain, cough, weakness. Echocardiography is still corner-
stone of noninvasive detection of cardiac tumors; other dia-
gnostic techniques are computerized axial tomography and
nuclear magnetic resonance. Surgical resection of tumor is
the mostimportant way of the treatment of primary malignant
cardiac tumors.

Conclusions. In this case report authors describe a 55 years
old man with echocardiographicaly diagnosed cardiac tumor.
Later, tumor was more precisely assessed by computerized to-
mography and nuclear magnetic resonance. Because of pro-
gression of the tumor and involvement of coronary vessels, the
tumor was not suitable for surgical resection. At autopsy, a
primary fibvosarcoma of the heart was confirmed.

sivni, vras¢ajo v eno ali ve¢ sr¢nih in obsrénih votlin. Lahko se
sirijo v sosednje organe in prostore. Lahko rastejo izklju¢no v
sré¢ne votline ali vras¢ajo v sréno misico. Od nacina rasti je vsaj
delno odvisna tudi klini¢na slika in izbira diagnosti¢nih in te-
rapevtskih postopkov (9-11).

Najpogostejsa histoloska tipa sarkomov srca sta angiosarkom
in rabdomiosarkom. Fibrosarkom srca, ki je tudi predmet na-
Sega prikaza, je redek, tj. okrog 3% vseh malignih tumorijev
srca (1, 10, 16). Fibrosarkom povzroc¢a razli¢ne klini¢ne simp-
tome, ki se lahko tolmacijo kot posledica drugih pogostejsih
kardiovaskularnih bolezni. Zato je zgodnje diagnosticiranje
fibrosarkoma, podobno kot tudi drugih primarnih sarkomov
srca, tezko.

Prikaz primera

55-letni bolnik je bil v za¢etku februarja 1995 sprejet na kardio-
loski oddelek zaradi nekajdnevnega slabega pocutja, neznacil-
ne bolecine za prsnico in v vratu, $e posebej ob naporu. Do
sedaj podobnih tezav ni imel, pred leti so mu odstranili slepic¢
zaradi vnetja in zol¢nik zaradi Zol¢nih kamnov. Ob sprejemu je
bil bolnik tahiaritmicen do 150/min, RR 140/90, afebrilen. Vrat-
ne vene so bile normalno polnjene, pri avskultaciji pljuc¢ ni bilo
slisati pokov in piskov. Prvi in drugi sréni ton sta bila slabse
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SL. 1. Rentgenogram prsnih organov.

Fig. 1. Chest x-ray.

slisna. Rentgenski posnetek prsnih organov je pokazal poveca-
no srce, predvsem senco levega preddvora (sl. 1).

V EKG posnetku smo opazili migetanje preddvorov s hitrim
odgovorom prekatov in izrazito nizke amplitude kompleksov
QRS v standardnih odvodih, med laboratorijskimi preiskava-
mi pablago levkocitozo, zmerno zvisano hitrost sedimentaci-
je eritrocitov, raven jetrnih encimov, elektrolitov in dusi¢nih
retentov so bili v mejah normale, prav tako tudi koncentracije
§¢itni¢nih hormonov in TSH.

Ultrazvo¢na preiskava srca je pokazala v parasternalni pro-
jekciji dolge osi znake prisotnosti tekoc¢ine pod zadnjo steno
levega prekata in za levim preddvorom, v apikalni projekciji
stirih votlin pa enake spremembe ob lateralni steni levega
prekata in ob levem preddvoru. Perikardialni izliv je meril
med 2,5 in 3,5 cm. Pri punkciji izliva smo dobili hemoragic¢no
tekocino. Zaradi premajhnega volumna punktata biokemic-
ne in bakterioloske preiskave niso bile opravljene. Po 18-
dnevni hospitalizaciji je bil bolnik v izboljsanem stanju odpu-
s¢en domov z diagnozo: perikardialni izliv, sum na perikar-
ditis.

Po priblizno mescu dni smo bolnika zaradi dispneje, utruje-
nosti in ti¢anja v prsih ponovno sprejeli na kardioloski odde-
lek.Ultrazvoc¢na preiskava srca je ponovno pokazala tekoc¢ino
v perikardialnem prostoru, predvsem za zadnjo steno levega
prekata. Zaradi natanc¢nejse ocene izliva smo opravili pri bol-
niku ra¢unalni$ko tomografijo prsnega kosa. Preiskava je po-
kazala povecan levi preddvor brez prisotnosti proste tekoci-
nev plevralnem in perikardialnem prostoru. Na podlagi Man-
touxovega testa smo uvedli zdravljenje s tuberkulostatiki.
Sredi maja 1995 smo bolnika zaradi dispneje, palpitacij, splo-
$nega slabega pocutja hospitalizirali. Ultrazvo¢na preiskava
srca je pokazala v parasternalni projekciji dolge osi nepravil-
no gibanje bazalnega in srednjega dela zadnje stene levega
prekata, pod steno pa vecjo tvorbo gostote jetrnega parenhi-
ma (sl. 2). Tudi ob stranski steni levega prekata smo opazili
tvorbo, ki je ovirala pravilno premikanje stene in zaradi po-
srednega pritiska na mitralno zaklopko povzrocala stenozo
in insuficienco omenjene zaklopke (sl. 3).

Vjuniju istega leta je bil bolnik po dogovoru sprejet na klinic-
ni oddelek za kardiologijo KC v Ljubljani. CT prsnega kosa
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SL. 2. Ultrazvocni prikaz tvorbe ob levem preddvoru in preka-
tu (parasternalna projekcija dolge osi).

Fig. 2. Echocardiographic presentation of tumor under left atri-
um and ventricle (long axis view).
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Sl 3. Prikaz pretoka skozi mitralno zaklopko (projekcija Sti-
rih votlin).

Fig. 3. Blood flow trough mitral valve (four chamber view).

pokazal povecan levi preddvor in ob njem tumorsko maso
neenakomerne gostote (sl. 4).

Podoben rezultat je dala tudi magnetna resonanca prsnega
kosa - na posnetkih se je jasno prikazala tumorska masa, ki se
je vrascalavlevi preddvor ter v del levega prekata. S pomocdjo
biopsije je bilugotovljen vretenasto-celi¢ni tumor mehkih tkiv,
podoben malignemu hemangiopericitomu. Kontrastna angi-
ografija vencnih arterij je prikazala nenormalen arterijski ple-
tez, ki je izhajal iz leve cirkumfleksne arterije ter se §iril proti
levemu preddvoru, podoben pletez je izhajal tudi iz desne
koronarne arterije. Zaradi napredovalega procesa operacija
ni prislav postev, prav tako ne zdravljenje s citostatiki in obse-
vanje.

Bolnik je devet mesecev po prvi hospitalizaciji umrl. Zaradi
$e vedno nepojasnjene vrste tumorja smo se odlocili za ob-
dukcijo.

Med zunanjim pregledom telesa smo ugotovili srednje mo-
¢an ikterus, na obdukciji pa je bil izrazen tudi desnostranski
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Sl 4. CT prsnega kosa.
Fig. 4. CT of thorax.

hidrotoraks, v ¢igar eksudatu je bilo nekaj fibrina. Na le-
vih pljucih je bila izrazena kroni¢na pnevmonija ter nodu-
larna pnevmonija in svezi hemoragic¢ni infarkt v desnih plju-
¢ih, plju¢a sama pa so bila kroni¢no emfizemsko spreme-
njena.

Po odpiranju perikarda se je prikazal tumor, ki je bil kot no-
dus polkroglaste oblike in nekoliko splos¢en, sivo rumenka-
ste barve, rahlo krvavo prezet, premera do 42 mm in visine
okoli 16 mm, rastel na povrsju levega preddvora. Na bazi tvor-
be oz. na mestu vras¢anja v votlino levega preddvora je bil
nekoliko ozji, intraatrialni del pa je bil podoben slabo prema-
kljivemu polipu na povsem kratkem peclju (sl. 5). Vecji del
tumorske mase se je nahajal na zadnji povrsini levega pred-
dvora, kjer se je nadaljeval v obliki vozlicaste in deloma tudi
ploscate tvorbe, ki se je Sirila po perikardu in epikardu. Naj-
vedji tumorski vozel, ki je rastel na osréniku, je lezal nasproti
primarnemu tumorju in je meril do 4 cm v najvedjem preme-
ru. Proti apeksu srca so bili nodusi na epikardu in perikardu
manjsi, ve¢inoma 5 do 20 mm v premeru, medtem ko je bil
vedji del epikarda zadnje povrsine leve polovice srca (atrija in
ventrikla) difuzno preras¢enz 1,4 mm debelo tumorsko plast-

SL. 6. Tumorsko tkivo, v katerem so Stevilne vretenaste celice,
mestoma se kaze znacilni vzorec ribje kosti (angl. »herring-
bone«).

Fig. 6. Neoplastic tissue with many spindle cells, arranged in
»herring-bone« pattern.

SL. 5. Makroskopska slika tumorskega vozia v levem atriju veli-
kosti 4 cm.

Fig. 5. Macroscopic picture of tumor in the left atrium (cca
4 cm large).

jo v obliki plosc¢e. Celotna tumorska plosca je bila velika 12 x
8 cm. Perikardialni list je bil v celoti rahlo oz. srednje ¢vrsto
priras¢en na epikard.

Mikroskopsko je bil tumor zgrajen iz precej uniformnih vrete-
nastih celic, oblikovanih v povesma oz. fascikle, ki so bili pre-
pleteni v ostrih kotih, tako da je histoloska slika kazala tipi¢ni
vzorec ribje kosti (angl. »herring-bone«) (sl. 6). Mitoti¢ni in-
deks tumorskih celic je bil sorazmerno nizek, jedra so bila
vretenaste oblike, citoplazma pa dokaj pic¢la. Anaplazije ali me-
taplazije nismo ugotovili. Prav tako nismo opazili zasevkov v
ostalih organih niti prisotnosti tumorskih celic pri histoloskih
pregledih ostalih tkiv.

Imunohistokemijske preiskave so potrdile domnevo, da gre
za fibrosarkom.

Razpravljanje

Primarni tumorji srca in osrénika so izrazito redki. Priblizno
30% omenjenih tumorjev je malignih, med njimi so najpogo-
stejsi sarkomi. Primarni fibrosarkom srca je Se posebno re-
dek. MacAllister (1) je opazil v seriji 117 primarnih malignih
tumorjev pri odraslih 13 fibrosarkomov (tj. 11%). Burke s so-
delavci (5) je med 75 primarnimi sarkomi srca ugotovil 6 fi-
brosarkomov. Goldberg deli primarne sréne tumorje glede
na lokalizacijo in histologijo na perikardialne (benigni in ma-
ligni), intrakavitarne (pretezno benigni) in muralne (benigni
in maligni) (18).

Bolniki najveckrat pridejo k zdravniku zaradi znakov zastoj-
nega srénega popuscanja, suma zaradi stenoze mitralne za-
klopke, bole¢ine v prsnem kosu, suma na sr¢nomisic¢ni infarkt
(8), dispneje, kaslja, splosne oslabelosti (2), palpitacij, febril-
nega stanja in bolec¢in v misicah (9). V nasem primeru je bol-
nik prisel na pregled v specialisti¢no internisti¢cno ambulanto
zaradi neznacilnih bole¢in za prsnico in v vratu ter nekajdnev-
nega slabega pocutja.

Ultrazvoc¢na preiskava srca predstavlja temeljno diagnosti¢no
preiskavo. S pomocjo ehokardiograma dobimo podatke o lo-
kalizaciji, velikosti, gibljivosti tumorja (19-21). Pri nasem bol-
niku smo najprej opazili perikardni izliv, kasneje pa tudi tu-
morsko tvorbo, ki je zajemala steno levega preddvora in pre-
kata. Pomembne informacije dobimo tudi s pomocjo racunal-
niske tomografije (22-24) in magnetne resonance (25).
Anatomska lokalizacija tumorja v srcu, velikost, preras¢anje
sr¢nih votlin s tumorskim tkivom in posledi¢no oviranje pre-
toka krvi pomembno vplivajo na potek bolezni in pojavljanje
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simptomov. Knobel (2) meni, da so za pojavljanje simptomov
predvsem pomembni sekrecijski produkti tumorja s sistem-
skimi in plju¢nimi embolizmi. Sam histoloski tip tumorja ima
na potek bolezni manjsi vpliv (1, 5, 8).

Primarni sarkomi srca in osrénika se pojavljajo najpogosteje
med 3. in 5. dekado, ne glede na spol (1, 2, 10). Nas bolnik je
imel 55 let. V literaturi so navedene razli¢ne lokalizacije tu-
morjev. MacAllister v svojem pregledu ni opazil, da bi se tu-
morji pogosteje pojavljalivlevem oz. desnem prekatu ali pred-
dvoru. Ghea in sodelavci navajajo v svojem pregledu pogo-
stejso lokalizacijo sarkomov v desnem prekatu in preddvoru,
medtem ko so fibrome pogosteje opazili v podrocju levega
preddvora in prekata (26). V nasem prikazu primera je bil tu-
mor v levem preddvoru. Metastaz nismo ugotovili. Knobel
opisuje metastaze fibrosarkoma srca v perikardu, §¢itnici in
ledvicah (2). Tumor je vrascal v osr¢nik in pri tem povzrocal
vto¢ne motnje na ravni levega preddvora in prekata (sl. 3).
Zaklopke niso bile zajete, kar se sicer pogosto navaja v litera-
turi (1,2,9, 10).

Makroskopske, mikroskopske in ultrastrukturne spremembe,
ki nakazujejo malignost primarnih sarkomov srca, pomemb-
no olajsajo prepoznavanje bolezni in kasneje tudi zdravljenje
(13).Kirurska odstranitev tumorja predstavlja se vedno osnov-
ninacin zdravljenja. Ce je tumor omejen na prosto steno pred-
dvora, preddvorni pretin, manjsi del prekata ali pa zaklopke,
pride v postev popolna resekcija. Putman in sodelavci navaja-
jo, da tudi nepopolna odstranitev tumorja podaljsa ¢as prezi-
vetja brez simptomov (9). Prezivetje po odkritem primarnem
malignem tumorju srca je razmeroma kratko. Dapper in sode-
lavci navajajo pri svojih bolnikih po delni resekciji malignega
tumorja prezivetje, krajse od 48 mesecev (8), Knobel in sode-
lavci pa pri bolnikih s primarnim sarkomom srca priblizno 6
mesecev. Burke in sodelavci so opazili, da starost, spol, dife-
renciacija ras¢e in histoloski tip tumorja ne vplivajo na pro-
gnozo. Prezivetje pri njihovih bolnikih je bilo odvisno le od
mitoti¢ne aktivnosti malignih celic in zdravljenja (5).

Pri naSem bolniku operativni poseg ni bil mogoc¢ zaradi dokaj
napredovalega procesa, ki je poleg stene levega preddvora in
prekata zajel tudi vencne arterije.
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