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Pierwotne miesaki serca to nowotwory
wystepujace niezwykle rzadko. Czesto
Sg rozpoznawane w zaawansowanym
stadium choroby lub dopiero podczas
badania sekcyjnego, poniewaz objawy
s3 zazwyczaj nietypowe i niecharakte-
rystyczne (bol w klatce piersiowej,
tachykardia, arytmie, tamponada serca,
prawo- lub lewostronna niewydolnosé
serca). W przebiegu procesu nowotwo-
rowego mogga sie rowniez pojawic: utra-
ta masy ciata, nocne poty i goraczka.
Leczenie obejmuje skomplikowane
zabiegi chirurgiczne oraz postepowanie
uzupetniajagce — chemioterapia i/lub
radioterapia (zaleznie od sytuacji). Pro-
wadzone s3 liczne badania majace na
celu zoptymalizowanie schematéw
leczenia i weryfikacje skutecznosci kla-
sycznych lekéw cytotoksycznych oraz
nowych strategii terapeutycznych (prze-
ciwciat monoklonalnych, inhibitoréw
kinaz tyrozynowych, synergistycznego
efektu lekéw cytotoksycznych podawa-
nych sekwencyjnie). W artykule przed-
stawiono opis przypadku pierwotnego
miesaka histiocytarnego wtéknistego
(malignant fibrohistiocytoma) serca
u 52-letniego mezczyzny.

Stowa kluczowe: pierwotny miesak ser-
ca, miesak histiocytarny wtéknisty, auto-
transplantacja serca.
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Wstep

Miesaki to heterogenna grupa nowotworéw wywodzacych sie z mezen-
chymy. Mozna podzieli¢ je na dwie kategorie:

« miesaki tkanek miekkich (soft tissue sarcoma — STS),
* pierwotne nowotwory kosci.

Wielka r6znorodnos¢ histologiczna warunkuje odmienne podejscie tera-
peutyczne do kazdego z nich [1]. Jednym z przedstawicieli STS jest miesak
histiocytarny wtdknisty (malignant fibrohistiocytoma — MFH), WHO: high gra-
de undifferentiated pleomorfic sarcoma). Nowotwor ten wystepuje zazwy-
czaj w 7. dekadzie zycia, chociaz czasem wykrywa sie go réwniez u znacznie
mtodszych pacjentéw. Najczestsza lokalizacjg MFH sa konczyny dolne [2].
Bardzo rzadkim pierwotnym umiejscowieniem tego miesaka jest serce. Pier-
wotne nowotwory serca stwierdza sie u 0,002-0,28% o0séb poddawanych
badaniu posmiertnemu. W tej grupie chorych tylko w co czwartym przypadku
ma sie do czynienia z nowotworem ztosliwym [3, 4]. W przypadku MFH bar-
dzo trudno jest okresli¢ procentowe wystepowanie tego nowotworu, jest to
bowiem nowotwor bardzo rzadki i w literaturze najczesciej spotyka sie opi-
sy pojedynczych przypadkéw [5-9]. W swojej publikacji Bakeen i wsp. wyka-
zali, ze wérdd 27 0séb operowanych w jednym osrodku w latach 1999-2007
z powodu pierwotnych nowotwordw serca tylko u 4 (14%) zdiagnozowano
MFH [7]. Nowotwor ten lokalizuje sie zazwyczaj w lewym przedsionku serca
[8, 10]. Objawy zwigzane z wewnatrzsercowa lokalizacjg MFH sa czesto nie-
specyficzne: spadek masy ciata, goraczka, poty nocne. Objawy czesto moga
sugerowac niewydolnos¢ lub chorobe niedokrwienna serca (béle zamostko-
we, zaburzenia rytmu). Konsekwencjg wzrostu guza wewnatrz jam serca
moze by¢ zatorowos¢ lub nagta Smier¢ zwigzana z ostra niewydolnoscia
krazenia [7]. Podstawowym narzedziem diagnostycznym w przypadku guzéw
w obrebie jam serca jest przezklatkowa i przezprzetykowa echokardiografia
[11, 12]. W niniejszej publikacji przedstawiono opis przypadku mezczyzny
z rozpoznaniem pierwotnego MFH serca.

Opis przypadku

Mezczyzna, lat 52, zgtosit sie do szpitala z powodu utrzymujacego sie od
2 tygodni ostabienia, dusznosci, goraczki i kaszlu. Chory nie miat obcigzone-
go wywiadu internistycznego i nie pobierat przewlekle zadnych lekéw. W bada-
niu elektrokardiograficznym stwierdzono prawidtowy rytm zatokowy z tachy-
kardig niewielkiego stopnia (100/min). Na podstawie obrazu rentgenowskiego
klatki piersiowej stwierdzono ptatowe zapalenie ptuc i wdrozono antybioty-
koterapie. W wyniku zastosowanego leczenia uzyskano chwilowg poprawe
stanu ogbélnego pacjenta. W nastepnych dniach chory zaczat ponownie
zgtaszac dusznosc i ostabienie. W wykonanym przezklatkowym badaniu
echokardiograficznym stwierdzono skrzepline w lewym przedsionku, ktéra
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Primary sarcomas of the heart are
extremely rare. They are often diagno-
sed at advanced stage or even first
during autopsy, because the early symp-
toms are untypical and uncharacteristic
(chest pain, tachycardia, arrhythmias,
right-or left- side heart failure). Other
symptoms of this kind of malignancy
may be: weight loss, night sweats, or
fever. Treatment of primary heart sar-
comas involve complicated surgical
resection combined with adjuvant the-
rapy (radio-, chemotherapy or both).
Many small clinical studies were aimed
to analyze the efficacy of systemic tre-
atments based on classical cytotoxic
drugs, on novel targeted agents
(monoclonal antibodies, tyrosine or seri-
ne-threonine kinase inhibitors). Some
trials have also evaluated the efficacy
of sequentially administrated cytotoxic
drugs. In the following article we descri-
be a case of a 52 year-old male patients
diagnosed with primary malignant fibro-
histiocytoma of the heart.

Key words: primary sarcoma of the
heart, malignant fibrohistiocytoma,
heart autotransplantation.

byta obecna réwniez w Swietle lewej komory. Mezczyzne przekazano
pod opieke Kliniki Kardiologii Uniwersytetu Medycznego im. K. Marcin-
kowskiego w Poznaniu. W przezklatkowym badaniu echokardiograficznym
wykonanym w Klinice Kardiologii wykryto patologiczng mase wpuklajaca sie
przez zastawke mitralng do lewej komory. W lewym przedsionku stwierdzo-
no obecnos¢ patologicznej masy wypetniajacej prawie catkowicie jego Swiatto,
z zachowanym przeptywem wzdtuz bocznej Sciany lewego przedsionka. Frak-
cja wyrzutowa lewej komory wynosita 52%. W wykonanej koronarografii nie
stwierdzono patologii w obrebie tetnic wiencowych. W trybie natychmia-
stowym wykonano transeptalne usuniecie guza lewego przedsionka
w krazeniu pozaustrojowym. Kontrolne badanie echokardiograficzne przez-
klatkowe wykazato hipokineze przegrody miedzykomorowej oraz ptyn w wor-
ku osierdziowym. Z rozpoznaniem wysiekowego zapalenia osierdzia pacjen-
ta hospitalizowano w oczekiwaniu na wynik badania histopatologicznego.
W badaniu mikroskopowym rozpoznano miesaka histiocytarnego wtékni-
stego G3 z wysoka ekspresja antygenu proliferacyjnego Ki67 > 40%. Wedtug
patologa rozpoznanie pierwotnego miesaka serca mozna byto ustali¢ tylko
w sytuacji wykluczenia przerzutu do serca sarkoidalne]j postaci raka nerki lub
pecherza moczowego. Z uwagi na to, ze w wykonanych badaniach obrazo-
wych i cystoskopii nie stwierdzono patologii w obrebie wyzej wymienionych
narzadéw postawiono ostateczng diagnoze MFH serca. Z uwagi na szybki
nawrét procesu nowotworowego (w ciggu 4 tygodni) chorego zakwalifiko-
wano do unikalnego zabiegu autotransplantacji serca. W badaniu KT serca
wykonanym bezposrednio przed zabiegiem kardiochirurgicznym wykazano
w lewym przedsionku policykliczng mase guzowata o érednicy ~ 6 cm, nacie-
kajaca tylna éciane lewego przedsionka. Guz ponownie wpuklat sie przez
zastawke mitralng do lewej komory, tworzac w jej swietle mase wielkosci
ok. 1,5 x 3 cm. Wykonany pierwszy raz w Polsce zabieg autotransplantacji ser-
ca polegat na czasowym usunieciu serca z klatki piersiowej w celu przepro-
wadzenia makroskopowo radykalnego zabiegu chirurgicznego z nastepowa
plastyka lewego przedsionka i lewej komory. Operacja i rekonwalescencja
przebiegty bez powiktan. W badaniu histopatologicznym stwierdzono mikro-
skopowo nieradykalng resekcje miesaka serca (nacieki komérek nowotwo-
rowych w linii ciecia). Po 19 dniach od zabiegu pacjent w stanie ogélnym
dobrym zostat zwolniony do domu. Z uwagi na wysoka dynamike procesu
nowotworowego oraz nieradykalnos¢ zabiegu operacyjnego po konsultacji
z Sarcoma Center, MD Anderson Cancer Center Houston, USA (prof. Robert
S. Benjamin) chory zostat zakwalifikowany do chemioterapii wg schematu
Gem-Tax (docetaksel 75 mg/m2 d1, gemcytabina 900 mg/m2 d1,8; g3w). Cho-
ry otrzymat tacznie 6 kurséw leczenia uzupetniajacego, ktére dobrze tolero-
wat. W dniu rozpoczecia 7. kursu chory skarzyt sie na bardzo silne dolegli-
wosci bélowe w lewej okolicy ledZwiowej. W wykonanym w trybie pilnym
badaniu pozytonowej tomografii emisyjnej (positron emission tomography —
PET) zaobserwowano uogélnienie procesu nowotworowego. Zmiany nowo-
tworowe stwierdzono w prawym przedsionku, obustronnie w nadnerczach,
w watrobie, kosciach i miesniach przykregowych. W wyniku napromieniania
zmian przerzutowych w kosciach osiggnieto kontrole bélu. Z uwagi na stwier-
dzona w badaniach immunohistochemicznych ekspresje receptora (a-type
platelet-derived growth factor receptor — PDGFR-a) w tkankach guza zade-
cydowano o prébie leczenia imatinibem w standardowej dawce 400 mg bid.
Po kilku dniach od rozpoczecia leczenia chory trafit na oddziat chemioterapii
z powodu znacznego ostabienia, z cechami niewydolnosci krazenia, neutro-
penia oraz zmianami zapalnymi na btonach sluzowych. Pomimo zastosowa-
nia intensywnego leczenia objawowego stan chorego szybko sie pogarszat.
Nasility sie objawy ciezkiej niewydolnosci nerek. W badaniu ultrasonogra-
ficznym jamy brzusznej wykonanym po 2 tygodniach od rozpoczecia lecze-
nia imatinibem stwierdzono dalszg progresje choroby — liczne nowe ogniska
przerzutowe w watrobie i nadnerczach. W konsekwencji gwattownego pogor-
szenia stanu ogélnego chory zmart w 9. dniu hospitalizacji.
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Omoéwienie

Stopief zaawansowania zmiany, jej wielkos¢ i lokaliza-
Cja guza pierwotnego warunkuja wybor odpowiedniej stra-
tegii leczenia okreslonego typu miesaka [1]. Ustalenie opty-
malnej strategii terapeutycznej w leczeniu miesakéw
rozwijajacych sie w rzadkich lokalizacjach, takich jak opisy-
wany pierwotny MFH serca, stanowi duze wyzwanie. Z uwa-
gi na fakt, Ze jest to niezwykle rzadka posta¢ choroby, nie
ma praktycznie mozliwosci przeprowadzenia kontrolowa-
nych badan klinicznych, ktére pozwolityby ustali¢ najbar-
dziej optymalne postepowanie terapeutyczne. Dynamiczny
rozwdéj miesakow zlokalizowanych w sercu i wigzace sie
z tym gwattowne pogarszanie stanu ogélnego chorego
powoduja, ze jedynym postepowaniem ratujgcym zycie jest
zabieg kardiochirurgiczny. Lokalizacja serca w klatce pier-
siowej wiaze sie z duzymi trudnosciami technicznymi prze-
prowadzania rozlegtych, radykalnych zabiegéw resekcji
guzéw nowotworowych. Jedng z najbardziej zaawansowa-
nych metod operacji, ale wykonywanych bardzo rzadko (ok.
100 zabiegéw wykonanych do tej pory na Swiecie), jest
autotransplantacja serca. Zabieg ten pozwala na przepro-
wadzenie operacji na sercu ,potozonym” na stole chirur-
gicznym, co umozliwia tatwy dostep do wszystkich struk-
tur narzadu oraz zdecydowanie zwieksza szanse
przeprowadzenia radykalnego zabiegu chirurgicznego [7].
W przypadku miesakow tkanek miekkich mozna zastoso-
wac chemioterapie neoadiuwantowa, w monoterapii lub
w skojarzeniu z hipertermia. Do tej pory brak jest jednak
twardych dowodéw naukowych definitywnie potwier-
dzajacych zasadnos¢ takiego postepowania [13, 14]. Stoso-
wanie chemioterapii pooperacyjnej jest dyskusyjne, jednak
metaanaliza prezentowana na ASCO 2008 wykazuje
znaczaca korzys¢ w zakresie 5-letniego czasu przezycia
catkowitego i czasu przezycia wolnego od choroby po zasto-
sowaniu doksorubicyny [15]. Chemioterapia jest podsta-
wowa strategia leczenia miejscowo zaawansowanych lub
przerzutowych miesakéw tkanek miekkich [16-19]. W przy-
padku MFH wykazano istotne korzysci kliniczne po zasto-
sowaniu chemioterapii opartej na skojarzeniu doksorubi-
cyny i gemcytabiny [20-22]. W réznych typach ustalonych
linii komaérek miesaka wykazano wysoka skutecznosé sko-
jarzenia gemcytabiny i docetakselu zaréwno podawanych
jednoczesnie, jak i w leczeniu sekwencyjnym. W stosunku
do linii komorkowej SaOs-2 (miesak kosciopochodny) wyka-
zano synergistyczny efekt obu lekéw zastosowanych
w sekwencji gemcytabina — docetaksel [23-25]. Wyso-
ka ekspresja naczyniowo-srédbtonkowego czynnika wzro-
stu (vascular-endothelial growth factor — VEGF) obserwo-
wana w guzach MFH moze wskazywac na potencjalna
skutecznosé lekow ukierunkowanych na 0§ VEGF/VEGFR
(przeciwciata monoklonalne i inhibitory kinaz tyrozynowych
receptorow btonowych) [26-28]. Dane dotyczace skutecz-
nosci terapii antyangiogennych w leczeniu zaawansowa-
nego MFH sg jednak bardzo skape, poniewaz wyniki przed-
stawiano dotad jedynie w formie nielicznych doniesien
zjazdowych. Leczenie chorych z MFH musi by¢ postepowa-
niem wielodyscyplinarnym w zwiazku z zazwyczaj wysokim
zaawansowaniem miejscowym oraz ryzykiem gwattowne;j
progresji procesu nowotworowego [29, 30]. Nadal nie

ustalono optymalnego leczenia systemowego zaawanso-
wanych MFH. W celu poprawy efektywnosci terapii sys-
temowych, w przypadku MFH i innych rzadkich nowotwo-
row tkanek miekkich, konieczne jest okreslenie kluczowych
celéow molekularnych i szlakéw transdukeji sygnatu, ktérych
blokowanie moze umozliwi¢ kontrole procesu nowotworo-
wego. Zastosowanie wiekszosci dostepnych obecnie lekéw
ukierunkowanych molekularnie w terapii nowotworéw litych
najczesciej prowadzi do stabilizacji choroby i wydtuzenia
czasu przezycia wolnego od progresji, a w rzadszych przy-
padkach — przezycia catkowitego. W przypadku chorych
z zaawansowanym, dynamicznie postepujagcym MFH nawet
kilkumiesieczne wydtuzenie przezycia wolnego od pro-
gresji bedzie ogromnym postepem.
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