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ABSTRACT

Primary cardiac tumors are very rare in the population. About 20% of it are malignant. The most common type
of cardiac malignant tumor is angiosarcoma. This tumor has the ability to infiltrate surrounding tissues and form
distant metastases. Angiosarcoma is most often located in the right atrium and it mostly attacks men. This
neoplasm is difficult to diagnose, because it has no specific symptoms. Patients with this tumor may complain
of a chest pain, cardiac arrhythmias, suffocation and distal oedema. The rarity of occurrence and the lack of
specyfic symptoms contribute to late diagnosis of the disease and worse prognosis of patients. Angiosarcoma
can also be misdiagnosed as pneumonia or more common cardiovascular disease for example coronary artery
disease. In advanced stage, this tumor can even lead to myocardial rupture. Various imaging methods are used
in the diagnostics of this neoplasm for example: CT, MRI, PET-CT or Echocardiography. Histopathological
examinations are less frequently used due to the risk of serious complications like hemothorax. Due to the very
uncommon occurrence of the angiosarcoma, guidelines describing treatment of patients with this neoplasm,
have not been developed yet. Currently, surgical removal of the tumor (if it is possible), chemiotherapy and
radiotherapy are used. Reaserches on the genetic mutations which cause angiosarcoma and the development of

appropriate drugs may give patients a chance for more effective treatment in the future.

Keywords: heart, histopathology, angiosarcoma, primary cardiac tumor, malignant tumor, cardiology

Wstep

Pierwotne nowotwory serca wystgpuja niezwykle rzadko w populacji. Nowotwory zlosliwe stanowia ok. 20 %
wszystkich przypadkéw pierwotnych nowotwordéw serca [1], z czego naczyniakomigsak jest najczestszym

podtypem, wystepujacym u ok. 30% chorych [2].

Pierwotny naczyniakomigsak serca, wystgpuje czgsciej u me¢zezyzn niz u kobiet, w stosunku 2:1 [3]. Nowotwor
ten nie ma wyraznej predylekcji co do wieku, jednak wigkszo$¢ opisanych przypadkow, dotyczylo pacjentow
ponizej 65 r.z. [4]. Lokalizuje si¢ on przede wszystkim w prawym przedsionku [5]. Gtéwne dolegliwosci zaleza
od stopnia naciekania masy guza na migsien sercowy i struktury sasiednie, a takze od rozleglosci przerzutow.
Objawy sa niespecyficzne, a najczgstsze z nich to: bdl w klatce piersiowej, zaburzenia rytmu serca, obrzeki

obwodowe, dusznos$¢, orthopnoe, zastoinowa niewydolnos$¢ serca, tamponada osierdzia [8].
Leczeniem z wyboru jest chirurgiczna resekcja guza czesto potaczona z chemio lub radioterapig. Pomimo to,

wyniki kuracji sg zle, z uwagi na agresywny charakter tej choroby [6]. Srednie przezycie wynosi zaledwie 14

miesi¢cy, a w przypadku pojawienia si¢ przerzutow zmniejsza si¢ do pot roku [7,12].
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Stan wiedzy:

Przebieg kliniczny

W poczatkowym okresie, choroba daje niespecyficzne objawy takie jak: duszno$§¢ utrata masy ciala,
niedokrwistos$¢, ktorej towarzysza ogoélne zmeczenie i zle samopoczucie [2,16]. Sposréd w.w. objawdw
duszno$¢ wystepuje najczesciej [17]. Niestety brak symptoméw specyficznych w poczatkowym okresie
schorzenia, powoduje opdznienie rozpoznania i co za tym idzie- gorsze rokowanie pacjentéw. Objawy
specyficzne pojawiaja si¢ dopiero po powstaniu przerzutow lub znacznym nacieczeniu okolicznych tkanek
przez nowotwor. Martwica §ciany migsnia sercowego, ktoéra moze powsta¢ w przebiegu naczyniakomigsaka,
prowadzi do powaznego powiktania jakim jest peknigcie mig$nia sercowego [18]. U pacjentdw czgsto pojawia
si¢ wysigk osierdziowy z tamponada serca lub bez niej [19]. Je§li guz umiejscowiony jest w ,,sercu prawym”’
moze on wowczas dawac objawy takie jak: zastoinowa niewydolno$¢ serca [4], niedrozno$¢ zyt gtownych,

zatory systemowe lub ptucne oraz arytmie nadkomorowe [20].

Diagnostyka

Nieinwazyjng metoda oceny naczyniakomigsaka serca jest badanie obrazowe. Echokardiografia, tomografia
komputerowa (TK), rezonans magnetyczny (MRI) i pozytronowa tomografia emisyjna (PET-CT) moga by¢
stosowane jako badania stuzace do obrazowania pierwotnych guzow serca, przy czym TK i MRI sg gtownymi
metodami diagnostycznymi. Echokardiografia moze by¢ uzywana do oceny ksztattu i funkcji wszystkich
czterech komor serca, a takze pozwala na dokladne okreslenie lokalizacji, wielkosci, ksztattu i aktywnosci
guzoéw serca oraz wyjasnienie zmian hemodynamicznych w celu wstepnej diagnozy jakosciowej. TK i MRI
mogg by¢ wykorzystane do obserwacji wielko$ci guzow serca oraz relacji miedzy guzami a otaczajacymi je
naczyniami krwiono$nymi, co moze stanowi¢ podstawg do wyboru metod chirurgicznych. PET-CT moze
zardwno roznicowaé guzy tagodne i zlosliwe, jak i wskazywaé na inwazyjnos$¢ i przerzutowos$¢ guzow

miejscowych i systemowych [7].

Do oceny ztosliwosci guza serca stosuje si¢ kryteria diagnostyczne takie jak:
1.Nieostra granica migdzy guzem a miocardium i/lub szeroka podstawa guza
2. Niejednorodne utkanie guza oraz martwica centralna

3. Zajecie prawej komory serca

4. Wysigk osierdziowy

5. Zajecie lokalnych weztéw chtonnych

6. Duzy i/lub nieregularny ksztatt guza [13,14]
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Ostateczne rozpoznanie nowotworu powinno by¢ stawiane na podstawie wynikéw badan cytologicznych.
Niestety biopsja w tym przypadku jest stosunkowo rzadko wykonywana. Wynika to z ryzyka krwawienia do
worka osierdziowego, a takze z niskiej czuto$ci tego badania [10].

Immunohistochemia stuzy do roéznicowania naczyniakomigsakow od innych nowotworow tkanek migkkich,
jednak diagnozy ostatecznej nie nalezy stawia¢ jedynie na podstawie wynikéw badan immunohistochemicznych

[15].

Badanie histopatologiczne

Makroskopowo naczyniakomigsaki serca to typowo ciemnobragzowe lub czarne masy krwotoczne z
naciekajacymi granicami [5]. Charakterystycznym obrazem histologicznym jest obecno$¢ komorek guza
utozonych w sposdb lity i brodawkowaty, tworzacych struktury przypominajgce jamy naczyniowe [9]. Komorki
nowotworowe wywodzg si¢ z komoérek $rodbtonka, na co wskazuje dodatni wynik oznaczenia CD31, CD34,
ERG i czynnika VIII. Ze wzgledu na heterogenno$¢ komoérkowa, immunohistochemia moze by¢ stosowana

jedynie jako pomocnicze narzedzie diagnostyczne [7].

Leczenie

Ze wzgledu na rzadkos$¢ wystgpowania angiosarcoma, wytyczne dotyczace leczenia nie zostaly jeszcze ustalone,

ale najcze$ciej stosuje si¢ wielodyscyplinarng terapi¢ obejmujaca chirurgig, radioterapi¢ i chemioterapie [10].

Resekcja chirurgiczna pozostaje zlotym standardem w leczeniu pierwotnych ztosliwych guzow serca. Niestety
czgsto jest niemozliwa z uwagi na ograniczenia zwigzane z rozleglo$cia zajecia pobliskich struktur i innych jam
serca [8]. Gdy calkowite usunigcie guza nie jest mozliwe, czeSciowa resekcja moze ztagodzi¢ obstrukcje
hemodynamiczng i poprawié¢ krotkotrwale objawy. Nowotwor ten nie stanowi wskazania do przeszczepu serca.
Zastosowanie radioterapii w naczyniakomigsaku serca jest trudne, poniewaz zaréwno skurcze serca, jak i ruchy
oddechowe utrudniaja skupienie wigzki promieniowania, co prowadzi do uszkodzenia okolicznych tkanek

i kardiotoksyczno$ci wywotanej promieniowaniem. Zastosowanie techniki bramkowania oddechowego,
wstrzymywania oddechu, $ledzenia zmian polozenia guza, radioterapii z modulacja intensywnos$ci oraz
czterowymiarowej analizy ruchu guza dajg pewng mozliwo$¢ doktadnego ukierunkowania ruchomej tkanki
podczas radioterapii [10]. Pooperacyjna radioterapia adiuwantowa moze poprawi¢ wskaznik kontroli
miejscowej, zmniejszy¢ czestos¢ nawrotow i wydhuzy¢ przezycie chorych. W ostatnich latach taksany wykazaly
dobrag skuteczno$¢ jako chemioterapia adiuwantowa. Efekty terapeutyczne przyniosty réowniez leki

ukierunkowane molekularnie, takie jak anlotinib, imatynib, sorafenib i bewacyzumab [7].

Immunoterapia z zastosowaniem rekombinowanej interleukiny 2 przynosi pewne korzysci rokownicze [12].

W Houston Methodist Heart Center wykazano, ze chemioterapia neoadjuwantowa z chlorowodorkiem

doksorubicyny i ifosfamidem utatwia skuteczng cytoredukcje. Pacjenci otrzymujg 6 cykli chemioterapii przed
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operacja. W przypadku braku optymalnej odpowiedzi rozwazane sa alternatywne schematy, takie jak
gemcytabina i docetaksel. Mediana przezycia po otrzymaniu chemioterapii neoadiuwantowej jest dwukrotnie
wicksza niz bez niej (20 miesigcy vs. 9,5 miesigca). Chorzy z resekcja RO maja istotnie dluzsza mediane
przezycia (53,5 miesigca vs. 9,5 miesigca). Zastosowanie dodatkowej radioterapii jest czgsto przedmiotem
dyskusji. Wykorzystuje si¢ ja glownie w przypadku obecnosci zlokalizowanego guza poza sercem lub braku

mozliwosci dalszej resekcji migénia sercowego [11].

Podsumowanie

Pierwotny naczyniakomig¢sak serca jest rzadkim nowotworem, ktory moze zosta¢ blednie rozpoznany jako
zapalenie pluc lub inne choroby uktadu krazenia. Nie ma jednolitego standardowego leczenia ani skutecznych
srodkow zapobiegawczych. Rokowanie jest zte z uwagi na bardzo agresywny i postgpujacy charakter tych
nowotworow. Badania nad mutacjami naczyniakomigsaka i odpowiadajacymi im lekami celowanymi moga

zaoferowaé alternatywne $ciezki terapeutyczne.
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