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Nowotwory serca

Patricia Tai!, Edward Yu?

Pierwotne nowotwory serca wystepujq rzadko i nie sq kompleksowo ujete w literaturze ani podrecznikach. Dokonano
przegladu bazy Medline za okres od stycznia 2007 r. do lipca 2008 r. w celu zaktualizowania istniejgcego pismiennictwa.
Nowotwory serca mogg dawac objawy przypominajqce inne choroby, by¢ przyczyng zatorow w naczyniach krwionosnych,
a nawet prowadzic¢ do naglego zgonu. Sporadyczne wystepowanie sprawia, ze lekarze nie majq doswiadczenia w ich leczeniu.
Niniejszy przeglad postuzy jako przydatny punkt odniesienia.

Cardiac tumours

Primary cardiac neoplasms are rare and they are not covered comprehensively in the literature, including textbooks. A Medline
search from January 2007 to July 2008 was performed to update the existing literature. Cardiac tumour manifestation may
mimic other conditions. It may lead to fatal complications like sudden death, and because the tumour can act as a nidus
for the formation of fibrin-platelet aggregates, embolic events occur. Its rarity means that an average physician would have

minimal experience with its management. This review will serve as a useful reference.
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Wstep

Pierwotne nowotwory serca wystepuja rzadko. Poprzed-
ni przeglad oparty byt na artykutach zamieszczonych
w bazie Medline od 1973 r. do 2006 r. [1]. W wyszuki-
waniu postuzono si¢ frazg ,,nowotwory serca”. Niniejszy
artykul opiera si¢ na informacjach zawartych w wioda-
cych podrecznikach oraz publikacjach zamieszczonych
w bazie Medline od stycznia 2007 r. do lipca 2008 1. Do
wyszukiwania uzyto fraz ,serce” i ,,guz”.

W zestawieniu dwoch serii badan sekcyjnych cze-
sto§¢ wystepowania pierwotnych guzéw serca wynosila
0,02% [2]. Czgsto$¢ wystegpowania tych nowotwordéw
wsrdd ogotu populacji wynosi od 0,001% do 0,03%
w wigkszosci publikacji. Prawie 25% pierwotnych nowo-
tworéw serca rozpoznawanych u dorostych to nowotwory
zlosliwe [3], gléwnie migsaki, podczas gdy u dzieci nowo-
twory zloSliwe stanowia <10% [4]. Przerzuty nowotworo-
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we wystepuja 20-40 razy czeSciej niz nowotwory pierwot-
ne i sg obserwowane u 10-12% chorych na nowotwory.
Nowotwory serca czgsto pozostaja bezobjawowe do
czasu, gdy osiagna duze zaawansowanie, ograniczajac tym
samym mozliwoSci terapeutyczne szczeg6lnie dotyczy to
nowotworow zto§liwych. Ocena zaawansowania pierwot-
nych migsakow serca jest podobna, jak migsakow tkanek
miekkich i odbywa si¢ zgodnie z wytycznymi American
Joint Committee on Cancer [5]. Dotychczas opublikowa-
no tylko trzy badania, obejmujace wzglednie duze grupy
chorych: chinskie [6], francuskie [7] i amerykanskie [8].
Pod tekstem umieszczono cztery tabele zbiorcze,
podsumowujace informacje na temat pierwotnych nowo-
tworéw serca.

Badanie chinskie

Badanie chinskie jest najwickszym z trzech badan [6].
Yu i wsp. dokonali retrospektywnej oceny 33 108 opera-
cji serca, wykonanych od pazdziernika 1996 r. do marca
2005 r. Stwierdzili 242 histologicznie potwierdzone nowo-
twory serca. U 234 chorych byly to nowotwory pierwotne
(chorobowos¢ 0,71% w analizowanym okresie czasu),
w tym nowotwory nieztosliwe stanowily 90,6%, a ztosliwe
9,4% (p<0,01).

Najczestszym niezto§liwym nowotworem serca byt
Sluzak (86,8%), natomiast ztosliwym migsak mezenchy-
malny i migsak naczyn krwionos$nych. Czgsto$¢ zachoro-



wan roznita si¢ w zaleznoSci od grup wiekowych. Mig-
$niak prazkowanokomorkowy i wiokniak czesciej wyste-
powaly u dzieci. Sluzak czesciej wystepowat u mezczyzn
(p<0,01) i miat sktonno$¢ do lokalizacji w lewym przed-
sionku. Inne tagodne nowotwory czesciej wystepowaly
w komorach serca (64,3%). Wszystkie wtdrne nowotwory
byly zlokalizowane w prawej pofowie serca.

Badanie francuskie

Badanie francuskie obejmowato 17 dzieci w wieku poni-
zej 2 lat oraz 42 dorostych w wieku od 14 do 79 lat, leczo-
nych na przestrzeni 19 lat w Marie Lannelongue Surgical
Center [7]. Nowotwory wrodzone (n=17/59; 29%) takie
jak mie$niak prazkowanokomoérkowy (n=9/17), wtdkniak
komor (n=6/17), migSniakowtokniak zastawki mitralnej
(n=1/17) i naczyniak krwionos$ny (n=1/17), wymagaly
wykonania zabiegu operacyjnego ze wzgledu na efekt
masy.

Jedyna wrodzona choroba wywolujaca zmiany zato-
rowe byla rodzinna mig$niakowlokniakowatos¢. Nabyte
nowotwory niezloSliwe (n=28/59; 47%), w tym §luzak
(n= 21/28), widkniak sprezysty (n=3/28), zapalny guz
miofibroblastyczny (n=2/28) i tluszczak (n=2/28), dawaly
objawy zatorowosci ogolnoustrojowej. Wszystkie wymie-
nione nowotwory leczono droga doszcz¢tnej resekcji.
Jedynie w jednym przypadku ttuszczaka zastawki mitral-
nej zabieg mial charakter niedoszczetny.

Pierwotne migsaki (n=8/59; 14%) mialy przewaz-
nie pochodzenie naczyniowe (5/8), a §rednie przezycie
w guzach o wysokim stopniu zfo§liwosci wynosito 15 mie-
siecy (n=5/8). Mediana przezycia chorych z przerzutami
do serca (n= 6/8) wynosita 6 miesigcy.

Badanie francuskie pokazuje, ze niezaleznie od
wieku chorych, nowotwory serca mogg by¢ klasyfikowane
jako (a) wrodzone, ktore nie ulegaja samoistnej progre-
sji lub regresji, a zabieg operacyjny moze by¢ konieczny
ze wzgledu na efekt masy, (b) nabyte nowotwory nie-
zlosliwe, ktére wymagaja leczenia operacyjnego, czgsto
z powodu ryzyka wystapienia zatorowosci, (¢) pierwotne
lub wtérne nowotwory ztosliwe, generalnie o zlym roko-
waniu i z ograniczonymi wskazaniami do resekgcji.

Badanie amerykanskie

Badanie amerykanskie obejmowalo 34 chorych [8].
Mediana przezycia chorych po zabiegach doszczetne-
go usuni¢cia guza wynosifa 17 miesiecy, w poroéwnaniu
do 6 miesigcy, gdy zabieg mial charakter niedoszczetny
(p=0,01).

Chorzy na migsaka naczyn krwiono$nych zyli kro-
cej niz chorzy na inne typy histologiczne (5 miesigcy vs
17 miesigey, p=0,01). Mediana przezycia chorych z prze-
rzutami wynosifa 5 miesigcy, w poréwnaniu do 15 miesig-
cy u chorych bez przerzutéow (p=0,03).

Patologia nowotworéw serca u doroslych
Przerzutowe nowotwory serca

Przerzuty do serca sa wzglednie czeste i w badaniach
sekcyjnych wynosza 8-12% [11, 12]. Nowotwory zto§liwe
moga szerzyC si¢ do serca, bezposrednio je naciekajac lub
droga krwi. Do nowotworow cechujacych si¢ duza skton-
noscig do dawania przerzutoéw do serca naleza: czerniak,
rak pluca, rak piersi, migsaki tkanek migkkich, chfoniaki
i biataczki [13]. Serce jest wzglednie rzadziej miejscem
lokalizacji przerzutéw niz inne narzady. CzgS¢ autorow
uwaza, ze komoérki nowotworowe, dostajace si¢ do serca
droga krwi, zostaja zniszczone w wyniku skurczéw mie-
$nia sercowego, zanim zdaza si¢ w nim zagniezdzic.

NiezloSliwe, pierwotne nowotwory serca

Sluzak. Sluzak przedsionka jest najczestszym pierwotnym
nowotworem serca. W chwili rozpoznania jest zwykle
guzem matym lub o umiarkowanej wielkoSci, migkkim
i kruchym oraz daje niecharakterystyczne objawy kardio-
logiczne lub ogdlnoustrojowe. Opisywano rzadkie przy-
padki bezobjawowego olbrzymiego §luzaka lewego przed-
sionka z cechami neowaskularyzacji i kostnienia [14]. Slu-
zak serca jest nowotworem nieztos§liwym bez sktonnosci
do ztosliwienia. Jednakze §luzakowi serca moga towarzy-
szy¢ zmiany atypowe [15]. Sredni okres przezycia chorych
na §luzakomiesaka wynosi okofo 12 miesiecy, niezaleznie
od zastosowanego sposobu leczenia [16]. Moze wyste-
powac zatorowoS$¢ [17, 18] i powiktania neurologiczne,
z zawalem moézgu wiacznie [19]. Skionno$¢ do tworzenia
zatorOw wydaje si¢ mieC zwiazek raczej z ruchomoscia
§luzaka niz jego wielkoScig. Powiklania neurologiczne,
dotyczace chorych z zatorowoSciag nowotworowa, obej-
mujg tetniak mozgu i przerzuty, ktére moga imitowaé
obraz kliniczny zapalenia naczyn oSrodkowego uktadu
nerwowego lub infekcyjnego zapalenia wsierdzia. Opi-
sywano przypadki nawrotu §luzaka po zabiegach opera-
cyjnych, szczeg6lnie u chorych z rodzinng skfonnoscia
do wystepowania §luzaka [20]. Z tego wzgledu u takich
chorych nalezy corocznie wykonywac badanie echokar-
diograficzne.

Brodawkowaty wiékniak sprezysty. Brodawkowaty widk-
niak sprezysty stanowi okofo 10% pierwotnych nowo-
twordw serca. Zwykle spotykany jest u starszych chorych
iwyrasta z zastawki aorty lub zastawki mitralnej. Jest naj-
czestszym sposrdd wszystkich nowotwordw wywodzacych
sie z zastawek (85%). Sluzak i wiokniak stanowia pozo-
state 15%. Nowotwory zto§liwe wywodzace si¢ z zastawek
sa wyjatkowo rzadkie. Brodawkowaty wiokniak sprezysty
jest guzem matym o $rednicy 0,5-2,0 cm, czg¢sto mylo-
nym z wyroSlami na zastawkach. Zwykle umiejscowiony
jest na stronie zastawki zwroconej w kierunku przeplywu
krwi, na matej szypule, ma delikatng powierzchnig¢ i nie-
regularny ksztalt, przypominajacy liS¢ palmy. Istnieja wat-
pliwosci, czy widkniak sprezysty jest odrgbny od wyrosli
Lambla, ktore sa mniejsze i czesto spotykane na skadingd



niezmienionych zastawkach u os6b w podesztym wieku.
Wibkniak sprezysty jest rowniez mylony z torbiela krwa-
wa, rzadko spotykana struktura torbielowata, zawierajaca
krew rozwijajaca si¢ w obrebie ptatkow zastawki mitral-
nej. Torbiel krwawa jest osadzona na szerokiej podstawie
bez szypuly i jest mniej ruchoma niz widkniak sprezysty.

Pierwotne, ztoSliwe nowotwory serca

Wstep. Migsak naczyn krwiono$nych i migsak niesklasy-
fikowany stanowig 76% migsakow serca. Rokowanie jest
zle, a mediana przezycia wynosi 25 miesiecy [21]. Burke
i wsp. [22] w badaniu obejmujacym 75 chorych na pier-
wotne mig¢saki serca wykazali, ze migsak naczyn krwio-
nos$nych najczesciej zlokalizowany jest w prawej potowie
serca, natomiast kostniakomig¢sak w obrebie lewej potowy
serca. Nowotwory prawego przedsionka sa cz¢Sciej zlosli-
we (zwykle migsak naczyn krwionos$nych), w odroznie-
niu od nowotwor6w lewego przedsionka, ktore sa zwykle
fagodne (§luzak). Nowotworem ztos§liwym spotykanym
w lewym przedsionku jest ztosliwy wiokniak histiocytarny
[23, 24].

Miesak naczyn krwiono$nych. Migsak naczyn krwiono-
S$nych jest najcze¢stszym nowotworem zfosliwym serca [1].
W 75% przypadkow zlokalizowany jest w prawej poto-
wie serca, najczesciej w prawym przedsionku. Czg¢Sciej
wystepuje u mezezyzn i wigze si¢ ze zlym rokowaniem.
Zazwyczaj rozrasta si¢ w obrebie Sciany przedsionka,
catkowicie ja zastepujac i wypelniajac jame przedsionka.
Moze nacieka¢ sasiadujace struktury, takie jak: wielkie
naczynia krwiono$ne, zastawke trojdzielna, wolng Scia-
n¢ prawej komory, przegrode migdzykomorowa i prawa
tetnice wiencowa. Typowe powiklania, jakie powoduje,
to: zaburzenia przeplywu krwi w jamach serca, prawoko-
morowa niewydolno$¢ serca i zaciS$nigcie serca. Ma wy-
glad réznobarwnych zrazikow z ogniskami martwiczymi
i krwotocznymi oraz zawiera ukfady naczyn wyscielonych
komoérkami nowotworowymi i typowymi anaplastyczny-
mi komorkami Srodblonka. W wigkszoSci przypadkow
rozpoznawany jest w stadium rozsiewu do ptuc, watroby
lub mézgu. Chorzy moga mie¢ objawy zapasci krazenio-
wej lub krwotoku plucnego. Rokowanie jest gorsze niz
w przypadku wszystkich pozostatych nowotwordw serca.
Sposrdd chorych, u ktérych nie wykonano resekeji, 90%
umiera w ciggu 9-12 miesiecy. Brak doniesiefi na temat
skutecznosci chemioterapii i radioterapii. W przypadku
wystapienia przerzutu, doszczetny zabieg operacyjny
z nastgpowaq chemioterapia moze wydtuzy¢ przezycie.

Chloniak. Pierwotny chtoniak serca jest bardzo rzadkim
nowotworem, zlokalizowanym zwykle w prawym przed-
sionku [25]. W czasie ostatnich kilku dekad czgstosc¢
zachorowan wzrosla, gléwnie z powodu rosnacej liczby
chorych z obnizong odpornoscia, zar6wno w przebiegu
infekcji HIV, jak i leczenia immunosupresyjnego. Z tego
powodu chioniak uwazany jest za stan naglacy w onko-
logii, a wczesne rozpoznanie i leczenie maja zasadnicze
znaczenie. Chociaz rezonans magnetyczny (MRI) jest

najbardziej czulym badaniem obrazowym to ztotym stan-
dardem w diagnostyce pozostaje biopsja chirurgiczna.
Najczestszym typem histologicznym jest chioniak rozla-
ny z komérek B. Rokowanie jest zle. Mediana przezycia
wynosi 7 miesi¢cy. W piSmiennictwie opisywany jest przy-
padek 55-letniej kobiety leczonej z zastosowaniem 6 serii
R-CHOP (rituksymab, cyklofosfamid, doksorubicyna,
winkrystyna, prednizolon), po ktorej uzyskano catkowita
remisj¢ [26]. Nastepnie przeprowadzono konsolidacyjng
chemioterapi¢ megadawkowa (rituksymab), z autologicz-
nym przeszczepem komorek macierzystych krwi obwodo-
wej. W przypadku chtoniakéw nieziarniczych w stopniu I,
wnioski z badan z randomizacja wskazuja na stosowanie
samodzielnej chemioterapii lub skréconych schematow
chemioterapii (opartych na antracyklinach), skojarzonych
Z napromienianiem ograniczonego obszaru.

Patologia nowotworow serca u dzieci
Wstep

Czestos¢ wystgpowania pierwotnych nowotwordw serca
u dzieci wynosi 0,0017-0,28%. W okresie plodowym
czgstos¢ wystepowania nowotworow serca wynosi 0,14%
[27]. Zdecydowana wigkszos¢ pierwotnych nowotworow
serca u dzieci to nowotwory niezlosliwe; nowotwory zfo-
Sliwe stanowig jedynie 10%. Wtorne nowotwory ztosliwe
wystepuja 10-20 razy czeSciej niz pierwotne. Najczest-
szym nowotworem w okresie ptodowym i u dzieci jest
miesniak prazkowanokomorkowy, ktory stanowi ponad
60% pierwotnych nowotwordw serca. CzgstoS¢ wystepo-
wania i typy nowotworoéw sa odmienne u dzieci i doro-
stych. U dorostych nowotwory niezloS§liwe stanowig 75%,
natomiast zto§liwe 25%.

Chirurgiczne usunigcie guza nalezy rozwazy¢ u cho-
rych z zaburzeniami przeplywu krwi, w celu zmniejszenia
objawow. Rokowanie po chirurgicznej resekcji nowotwo-
row tagodnych innych niz §luzak jest korzystne. O ile cho-
1Zy na pierwotne nowotwory serca moga odnies¢ korzys¢
z paliatywnej resekgji, to takie postepowanie nie jest zale-
cane u chorych z przerzutami. Rokowanie u chorych na
zlosliwe, pierwotne nowotwory serca jest szczeg6lnie zle.
Zabieg operacyjny, chemioterapia i radioterapia moga

wydtuzy¢ przezycie.
Nowotwory serca w okresie niemowlgcym

Opisywano zwiazek nowotworow serca z obecnosScig
obrzeku ptodowego [28]. W okresie od marca 1977 r. do
marca 2007 r. rozpoznano 27 przypadkéw pierwotnych
nowotworow serca u niemowlat [29]. Wstepna diagnoze
stawiano w okresie noworodkowym na podstawie obec-
nosci szmerdw sercowych (11 przypadkow). Nie byto
réznicy w czestoSci wystgpowania w zaleznoSci od pici.
Kardiomegalje stwierdzono u 14 chorych na przeglado-
wych zdjeciach klatki piersiowej. Na podstawie badania
echokardiograficznego rozpoznano migsniaka prazkowa-
nokomorkowego u 20 chorych, widkniaka u 2 chorych,
potworniaka osierdzia u 2 chorych i nowotwory nieskla-



Tab. 1. Nowotwory serca i osierdzia u dorostych i dzieci

Dorosti

Nowotwory serca
1. Przerzuty
Czerniak
Rak ptuca
Rak piersi
Migsaki tkanek migkkich
Chtoniak
Biafaczka
Rak nerkowokomorkowy
Nabtoniak kosméwkowy
Migsak prazkowanokomorkowy
Mig$niakomigsak gtadkokomorkowy
Rakowiak
Nacieki nowotworowe z organdéw sasiadujacych lub poprzez zyle
prozng dolng
Rak ptuca
Grasiczak
Rak nerkowokomorkowy
Rak watroby
Nowotwory macicy
2. Pierwotne
NiezioSliwe
Sluzak
Ttuszezak
Brodawkowaty wiokniak sprezysty
Migsniak- i mig$niakowato$¢ prazkowanokomdrkowa
Widkniak (Hamartoma widknistosprezysty)
Naczyniak krwiono$ny
Potworniak
Zapalny guz miofibroblastyczny — dzieci i mtodzi dorosli
Guz ziarnistokomorkowy
Naczyniak limfatyczny
Nerwiak ostonkowy
Nerwiak zwojowy
Przyzwojak
Wewnatrzsercowa mig$niakowatos¢ gtadkokomorkowa
Odosobniony guz wiknisty
ZtoSliwe
Migsak
Migsak naczyn krwiono$nych
Migsniakomigsak prazkowanokomorkowy
Widkniakomigsak
Migsniakomigsak gtadkokomorkowy
Migsak Sluzowaty
Kostniakomigsak
Ttuszczakomigsak
Z1o8liwy widkniak histiocytarny
Z1osliwy guz mezenchymalny
Migsak mazidwkowy
Migsak niezréznicowany
Pierwotny chtoniak zfoSliwy
Szpiczak zewnatrzrdzeniowy

Guzy osierdzia
1. Przerzuty
Rak ptuca
Rak piersi
Chtoniaki

2. Pierwotne
Nieztosliwe
Torbiele
Zapalenie osierdzia
Potworniak
Z1osliwe
Migdzybloniak

Dzieci

Nowotwory serca
1. Przerzuty
Ttuszczak
Bialaczka
Nabtoniak kosmoéwkowy
Migéniakomigsak prazkowanokomoérkowy
Nacieki nowotworowe z organdw sasiadujacych lub poprzez zylte
proznag dolng
Guz Wilmsa
2. Pierwotne
NieztoSliwe
Migs$niak- i mig§niakowato$¢ prazkowanokomorkowa
Widkniak (Hamartoma widknistosprezysty)
Sluzak
Zapalny guz miofibroblastyczny
Naczyniak krwionosny
Naczyniak limfatyczny
Zlosliwe
Migsak
Mig$niakomigsak prazkowanokomorkowy
Kostniakomigsak
Migsak niezréznicowany
Migsak pgcherzykowaty

Guzy osierdzia

1. Przerzuty
Chtoniaki

2. Pierwotne

Nieztosliwe

Torbiele
Zapalenie osierdzia
Potworniak

Zmiany nienowotworowe istotne w diagnostyce réznicowej

Zapalenie wsierdzia
Nieinfekcyjne zapalenie wsierdzia
Zapalenie osierdzia

Wyro§la (na zastawkach)
Skrzep

Ropien

Torbiel krwawa

Torbiel rzekoma

Zespot rakowiaka

Tetniak, pseudotetniak
Zwezenie zastawki trdjdzielnej
Anomalia Epsteina
Nadcisnienie ptucne
Kardiomiopatia przerostowa




syfikowane u 3 chorych. Wigkszo§¢ nowotworéw byla
zlokalizowana w lewej komorze. W trakcie kontynuowa-
nia badan diagnostycznych u 11 chorych obserwowano
epizody zaburzen rytmu, 5 chorych wymagalo interwencji
chirurgicznej, przy okazji ktérej uzyskano histopatolo-
giczne potwierdzenie nowotworu. Trzech chorych zmarto
z powodu powiktan kardiologicznych. U 75% chorych na
miesniaka prazkowanokomoérkowego wystapily objawy
stwardnienia guzowatego. Sposrdd chorych na migéniaka
prazkowanokomorkowego samoistng regresje stwierdzo-
no u 13 chorych.

Metoda diagnostyczna z wyboru, umozliwiajaca
wczesne rozpoznanie, jest echokardiografia. Wykonywa-
nie innych badaf obrazowych u dzieci, np. angio-MRI,
nie wnosi dodatkowych korzysci.

Poniewaz wigkszoS¢ nowotwordw ma przebieg
tagodny, chorzy powinni by¢ poddawani doktadnym
badaniom kontrolnym w zwigzku z ryzykiem wystapie-
nia zaburzen rytmu. Zabieg chirurgiczny jest konieczny
w przypadku istnienia powaznych objawow wynikajacych
z zaburzen przeplywu krwi w jamach serca. Jedna z opcji
jest przeszczep serca u chorych z zagrozeniem zycia,
u ktérych nowotworu nie mozna usunag.

Pierwotne, niezfo§liwe nowotwory serca

Miesniak prazkowanokomérkowy. MigSniak prazkowano-
komorkowy jest najczestszym nowotworem niezio§liwym
u dzieci, stwierdzanym u ponad 60% chorych na stward-
nienie guzowate. Chociaz nowotworowy charakter mig-
$niaka prazkowanokomodrkowego pozostaje przedmiotem
kontrowersji, przyjmuje sig, ze jest to guz wywodzacy si¢
z komoérek migénia sercowego, raczej hamartoma niz
typowy nowotwor. Cechuje si¢ wrodzonym poczatkiem
1 ograniczonym potencjalem wzrostu. Zbudowany jest
z klasycznych komorek gwiazdzistych [30]. Czgsto wy-
stepuje wieloogniskowo. Rozpoznanie zaburzen rytmu
u dzieci stanowi podstawe do dokfadnego badania echo-
kardiograficznego calego serca.

Wiékniak. Widkniak jest tagodnym nowotworem serca,
mogacym wystepowaé w kazdym wieku, jednak w przytta-
czajacej wigkszosci jest spotykany u chorych ponizej 10
roku zycia, stanowigc tym samym drugi, pod wzgledem
czestosci wystgpowania, nowotwor serca u dzieci Zwy-
kle ma postac litego, twardego, dobrze ograniczonego
guza, o silnej echogenicznoSci. Praktycznie zawsze wy-
stepuje jako guz odosobniony, zlokalizowany w wolnej
Scianie lewej komory lub w przegrodzie mi¢dzykomo-
rowej, podobnie jak mig¢sniak prazkowanokomoérkowy.
U pacjentéw wystepuja zaburzenia rytmu lub zaburzenia
przeplywu krwi i istnieje duze ryzyko naglego zgonu.
Zastoinowa niewydolno$¢ krazenia jest zwigzana z za-
burzeniami kurczliwoSci mig¢$nia sercowego. Widkniaki
zlokalizowane w przegrodzie mi¢dzykomorowej cz¢sto
powoduja zaburzenia rytmu i asymetryczny przerost
przegrody, ktory moze by¢ mylony z prawdziwg kardio-
miopatia przerostowa.

Zapalny guz miofibroblastyczny. Zapalny guz miofibro-
blastyczny rozpoznawany jest gtéwnie u dzieci i mtodych
dorostych i wyjatkowo rzadko wystepuje w sercu. Zbu-
dowany jest ze zrdéznicowanych miofibroblastow, ktorym
towarzysza komorki zapalne. Uwazany jest za nowotwor
nieztoSliwy, ale z racji lokalizacji mogacy powodowaé
Smiertelne powiklania. Ze wzgledu na rzadko$¢ jego wy-
stepowania w sercu cala wiedza na jego temat opiera si¢
na lokalizacjach pozasercowych, a jego biologia nie jest
doktadnie poznana [31].

Pierwotne, zfoS§liwe nowotwory serca

Miegsak prazkowanokomérkowy. Guz zbudowany z ma-
fych okragltych komoérek stanowi dylemat diagnostyczny.
W roéznicowaniu nalezy bra¢ pod uwage migsaka praz-
kowanokomorkowego, chloniaka, raka pochodzenia
neuroendokrynnego, rakowiaka, guz desmoplastyczny
[32]. Migsak prazkowanokomorkowy jest najczestszym
migsakiem serca u dzieci [1]. Wystepuje jednakowo
czesto u obu plici i jest wieloogniskowy u 60% chorych.
Ma tendencj¢ do przerzutowania i nawrotow. Wyrasta
z komoérek embrionalnych przegrody, co moze wyjasniaé
jego czeste wystepowanie u dzieci. Mikroskopowo, ko-
morki cechujg si¢ pleomorficznym jadrem, kwasochton-
na cytoplazma i strukturg zwykle zblizong do komoérek
miesni. Czesto nacieka zastawki lub zaktoca ich prace.
Jednakowo czg¢sto lokalizuje si¢ we wszystkich jamach
serca. Cechuje si¢ szybkim wzrostem i moze naciekac
osierdzie w chwili rozpoznania. Okolo 75% migsakow
prazkowanokomorkowych stwierdzanych jest u dzieci po-
nizej pierwszego roku zycia. W przypadku matych guzow
mozliwe jest usuni¢cie chirurgiczne. Jednakze u wigk-
szosci chorych zaawansowanie miejscowe i przerzuty
odlegle oraz staba odpowiedZ na napromienianie i/lub
chemioterapi¢ sprawiaja, ze okres przezycia jest krotszy
niz 12 miesigcy.

Najnowsze osiggniecia w diagnostyce nowotworow
serca

Roznicowanie pomigdzy ztoSliwymi a nieziosliwymi
pierwotnymi nowotworami serca mozna przeprowadzi¢
na podstawie: echokardiografii, objawdéw przerzutow
odlegtych, biopsji. W przeciwienstwie do dobrze ograni-
czonych nowotworow niezlo§liwych, nowotwory zloSliwe
naciekaja okoliczne tkanki, przerywaja ciaglo$¢ struktur
anatomicznych, naciekaja lub zatykaja naczynia, powaz-
nie zaburzajg czynnos¢ serca.

Wigkszos$¢ naciekéw nowotworowych na serce jest
niespecyficzna i klinicznie bezobjawowa. Przerzuty do
migsnia sercowego rzadko imituja zawal [33]. Wyjatkiem
sa przerzuty zlokalizowane na przedniej i bocznej §cianie
lewej komory, ktore moga powodowaé zmiany w elektro-
kardiogramie, imitujace ostry zawal mig§nia sercowego.
U chorych z przerzutami do serca raka ptaskonablonko-
wego wystepuje uniesienie odcinka ST w zapisie EKG
oraz napadowy czgstoskurcz nadkomorowy.



Gl6wna metoda diagnostyczng jest echokardiogra-
fia. Zwlaszcza echokardiografia przezprzelykowa pozwa-
la na szczeg6lnie dokladne obrazowanie jam serca, gdyz
wigzka ultradzwigkéw omija ptuca, kosci i migsnie, ktore
zwykle zaklocaja jej przebieg. Duze guzy nowotworowe,
potozone w prawej komorze serca, sa dostgpne biopsji
pod kontrola transtorakalnej echokardiografii [34].

Tomografia komputerowa (TK) o wysokiej rozdziel-
czosci moze by¢ pomocna w rozroznianiu tkanek. Bardzo
przydatne do oceny stopnia zaawansowania guzow serca
jest badanie rezonansu magnetycznego [35]. Pozwala na
okreslenie rozlegtodci guza i ocene naciekania naczyn
i osierdzia. Umozliwia réwniez odrdznienie guza od
migsnia sercowego, skrzepu, wyroSli i artefaktow wywo-
tanych przeptywem krwi. Kompletne badanie MRI serca
sklada si¢ zarOwno ze statycznych obrazow morfologicz-
nych, wykonanych z wykorzystaniem sekwencji spin-
echo, techniki pojedynczego strzatu, czaséw relaksacji
T11T2 oraz eliminacji sygnatu od tkanki ttuszczowej, jak
i obrazéw dynamicznych, wykonanych z wykorzystaniem
techniki steady-state free precision. Dalsze r6znicowanie
tkanek moze by¢ dokonane przy pomocy badania MRI,
z tak zwanym opdznionym wzmocnieniem po podaniu
Srodka kontrastowego. Gdy nie jest mozliwe doktadne
okreslenie typu guza, badanie MRI czgsto jest pomocne
w réznicowaniu mi¢dzy guzem zlo§liwym a nieztoSliwym.
Analogicznie do punkcji oplucnej u chorych z wysigkiem
optucnowym w przebiegu raka ptuca, punkcja worka
osierdziowego moze byé pomocna w rozpoznaniu mig-
saka prawego przedsionka. Zawsze przy podejrzeniu
nowotworu, przed planowanym leczeniem operacyjnym
konieczne jest wykluczenie przerzutoéw odlegtych.

Tab II. Objawy guzow serca i osierdzia

Objawy

1. Objawy ogdlnoustrojowe lub konstytucjonalne: anoreksja,
znuzenie

2. Objawy zaburzenia przeplywu krwi w sercu: bol w klatce piersiowej,
bol dtawicowy, zawroty glowy, omdlenie, nagly zgon

3. Inne objawy sercowe: kolatania serca w wyniku zaburzefi rytmu
— nawracajaca tachykardia komorowa, migotanie przedsionkow,
duszno$¢ wysitkowa, ortopnoe, napadowa duszno$¢ nocna, kaszel,
krwioplucie [ * patrz nizej]

4. Objawy zatorowosci ogoélnoustrojowej: zawal mozgu, przejSciowe
ataki niedokrwienne

Przebyte leczenie napromienianiem

Wywiad rodzinny
Stwardnienie guzowate
Rak podstawnokomdrkowy
Zespot Gorlina
Zespot Carneya

Badanie fizykalne
Zastoinowa niewydolno$¢ krazenia
Wysigk osierdziowy, tamponada serca
Wysigk optucnowy
Ostry obrzek ptuc

e Piazza i wsp. [10] opisal grupg 21 chorych na pierwotne nowotwory
serca, w ktorej najczgstszym objawem u dorostych byta dusznosc (38%)
i powiklania zatorowe w oS§rodkowym ukfadzie nerwowym (24%),
podczas gdy u dzieci najcz¢sciej wystgpowaly objawy niedotlenienia
(50%)

Tab. III. Badania diagnostyczne

Rozpoznanie wstgpne
Zdjecie przegladowe klatki piersiowej
EKG
Echokardiografia (transtorakalna lub przezprzetykowa)
TK
MRI
FDG-PET
PET-CT
Angiografia naczyn wieficowych
Cewnikowanie serca
Wentrykulografia

Badania w celu wykrycia przerzutow

Badanie cytologiczne/histopatologiczne
Naktucie osierdzia
Biopsja

Najnowsze osiggniecia w leczeniu nowotworow serca
Leczenie wysieku osierdziowego

Tamponada serca, wywolana wysickiem osierdziowym czy
guzem zaciskajacym osierdzie, moze miec¢ skryty poczatek
i zosta¢ fatwo przeoczona u pacjenta z rozsiewem nowo-
tworowym. Wykonanie okienka w worku osierdziowym
moze by¢ przydatne w przypadku nawracania wysigku,
ale nie zapobiega jego ponownemu gromadzeniu [36].

Leczenie operacyjne

Opisywane sa rozne techniki chirurgiczne, z zabiegami
na otwartym serce wigcznie [37]. Chirurgicznym zabie-
giem z wyboru jest catkowita resekcja guza, potaczona
z zabiegiem rekonstrukcyjnym, jeSli taki jest konieczny
[38]. Coraz czgsciej stosowane sg techniki matoinwazyj-
ne (minitorakotomia) zamiast standardowej sternotomii.
W doniesieniu, pochodzacym z New York-Presbyterian
Hospital/Columbia Presbyterian Medical Center, taka
technike zastosowano u 34 chorych, u ktérych wykona-
no zabiegi catkowitej resekcji guzow zlokalizowanych
w przedsionkach [39]. Nie stwierdzono wydtuzenia czasu
trwania zabiegu ani wzrostu cz¢stoSci powaznych powi-
ktan. Zaobserwowano natomiast szybszy powrot do zdro-
wia chorych po zabiegach maloinwazyjnych.

Pomocne w resekcji pierwotnych nowotwordw serca
s techniki wspomagane endoskopowo [40, 41]. Opisy-
wano przypadek brodawkowatego wtokniaka sprezystego
koniuszka lewej komory, usuni¢tego droga sternotomii
wspomaganej torakoskopia. Zastosowanie endoskopowe-
go ssaka zamiast chwytaka w celu usuwania guza pozwala
na nieskomplikowane usuwanie guza en bloc. Szczegbto-
we informacje, uzyskane przed operacja, na temat loka-
lizacji guza, jego wielkoSci i powiazania z wsierdziem,
ulatwiajg planowanie zabiegu operacyjnego i pozwalaja
na skuteczniejsze leczenie gleboko potozonych nowotwo-
row lewej komory.

Do zabiegdw rekonstrukcyjnych wykorzystywane sa:
osierdzie bydlece, siatka dakronowa i sztuczne zastaw-



ki. Mozliwosci resekcji guzow komdr sg ograniczone ze
wzgledu na brak odpowiedniego materiatu do uzupet-
niania ubytkéw mig¢s$ni komor. Chociaz transplantacja
serca jest technicznie mozliwa, to jednak nie jest zalecana
u chorych na nowotwory serca ze wzgledu na: mafa liczbe
dawcow, diuga liste oczekujacych na przeszczep, zacho-
rowalnos¢ i $miertelno$¢ zwigzang z immunosupresja, jak
rowniez potencjalny wplyw immunosupresji na pozosta-
wione komorki nowotworowe. Réwniez przezycia odlegte
chorych na nowotwory inne niz fagodne sg ograniczone,
co sprawia, ze przeszczep serca rowniez z tego wzgledu
jest ztym rozwigzaniem [43].

Tym niemniej w szczegblnych sytuacjach, przy obec-
nosci malego guza przerzutowego, agresywne leczenie
chirurgiczne polegajace na usunigciu calego guza, moze
skutkowac diugoletnim przezyciem [44].

Radioterapia

W literaturze opisano jeden przypadek chorego na wyso-
kozlosliwego migsaka serca wyleczonego po zastosowa-
niu hyperfrakcjonowanej radioterapii (dwa razy dziennie)
dawka 7050 cGy, skojarzonej z rownoczes$nie podawang
5-jododeoksyurydyng jako radiouczulaczem [45].

Chemioterapia

Piggot i wsp. przedstawili wyniki indukcyjnej i uzupet-
niajacej chemioterapii (opartej na doksorubicynie), sko-
jarzonej z doszczg¢tnym usunigciem guza i rekonstrukcja
prawego przedsionka przy pomocy osierdzia bydlecego
[46]. Koga i wsp. przedstawili wyniki leczenia wysokozto-
Sliwego migsaka miofibroblastycznego [47]. Z powodu
nawrotu miejscowego chorzy otrzymali chemioterapi¢
oparta na doksorubicynie i ifosfamidzie, a nast¢pnie byli
napromieniani. Skutecznym lekiem w leczeniu migsaka
naczyn krwiono$nych, zlokalizowanego na skorze glowy
i twarzy jest docetaksel. Po 5 cyklach chemioterapii do-
cetakselem (30 mg/m? w dniach 1, 8, 15, powtarzane co
14 dni) obserwowano czg$ciowa odpowiedz [48]. Opisy-
wano przypadek odpowiedzi na leczenie u 49-letniego
chorego na migsaka naczyn krwiono$nych z objawami
tamponady serca, ktory otrzymat docetaksel skojarzony
z napromienianiem [49]. Leczenie bylo dobrze tolerowa-
ne. Wystapil jedynie popromienny odczyn w przelyku,
wymagajacy zmiany diety na papkowata, ktory ustapit
miesiac po zakonczeniu leczenia. Badanie PET, wykona-
ne 12 miesigcy od rozpoznania, nie uwidocznito nawrotu
miejscowego ani przerzutow.

Tab. IV. Czynniki prognostyczne u chorych na pierwotne mig¢saki serca

Czynnik  PiSmiennictwo

Stopien zréznicowania histologicznego
Doszczgtno$¢ zabiegu operacyjnego®
2007 [1]

Niski index mitotyczny
Brak przerzutéw odleglych

Zhang et al, 2008 [9]
Neragi-Miandoab et al,

Burke et al, 1992 [22]
Burke et al 1992 [22]

e kontrowersyjne

‘Whioski

Zabieg chirurgiczny nadal pozostaje giéwna metoda
leczenia nowotwordw serca. Rola indukcyjnej chemio-
terapii i radioterapii jako leczenia pierwszego rzutu jest
ograniczona ale takie postepowanie moze by¢ korzystne
i powinno by¢ brane pod uwage u wybranych chorych.
W przypadku przerzutéw do serca w przebiegu terminal-
nej fazy choroby nowotworowej, paliatywna chemiotera-
pia, radioterapia lub zabieg operacyjny moga powodowaé
przejSciowe zmniejszenie lub ustapienie objawow. Lecze-
nie chorych na ztosliwe nowotwory serca ma charakter
skojarzony i wielodyscyplinarny, dlatego powinno by¢
prowadzone w wyspecjalizowanych oSrodkach.
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