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Zapalny guz miofibroblastyczny serca — dlaczego wazny?
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Zapalny guz miofibroblastyczny (ang.
inflammatory myofibroblastic tumor,
IMT), znany pod nazwami plasma cell
granuloma lub inflammatory pseudotu-
mor, zostat po raz pierwszy opisany
w 1939 r. Jest guzem wolno rosngcym,
wystepujacym przede wszystkim u dzie-
ci i mtodych dorostych. Najczesciej zlo-
kalizowany jest w ptucach, opisano réw-
niez jego wystepowanie w innych narzadach, wyjatkowo
w sercu (dotychczas ponad dwadziescia opublikowanych przy-
padkow) [1].

Zapalny guz miofibroblastyczny serca uwazany jest za
zmiane tagodna, ale wtérnie do swojego umiejscowienia
moze powodowac istotne zaburzenia hemodynamiczne,
a nawet by¢ przyczyna nagtego zgonu. Moze by¢ zlokalizo-
wany w jamach serca (najczesciej w prawym przedsionku),
na zastawkach, w zatoce Valsalvy, zytach ptucnych i tetni-
cach wieficowych, moze takze zajmowac miokardium [2, 3].
Terapia ostateczng jest catkowite usuniecie guza. Rokowa-
nie po operacji jest dobre, nawroty zdarzaja sie sporadycz-
nie. Nie ma informacji dotyczacych skutecznosci naswie-
tlania i chemioterapii. Ze wzgledu na brak dostatecznej liczby
danych uznaje sie, Zze pacjenci po leczeniu IMT powinni by¢
kontrolowani pod katem ewentualnego nawrotu guza.

W wiekszosci przypadkéw IMT zachowuje sie jak nowo-
twor, chociaz w dwéch przypadkach opisano spontaniczna
oraz wtérna do terapii sterydami regresje guza zlokalizowa-
nego w sercu. O rozpoznaniu IMT rozstrzyga badanie histo-
patologiczne — IMT stanowi spektrum rozrostéw fibrobla-
stycznych i miofibroblastycznych, ktére prawie zawsze
wystepuja jako pojedynczy guz niszczacy prawidtowa struk-
ture narzadu. Guz ten sktada sie z elementéw mezenchy-
malnych (miofibroblastéw, fibroblastéw) i zapalnych (pla-
zmocytéw, limfocytéw, granulocytéw kwasochtonnych,
makrofagéw piankowatych i histiocytéw). Wrzeciono-
watokomérkowe miofibroblasty czesto otaczaja drobne
naczynia krwionosne. Podscielisko moze wykazywac zwy-
rodnienie myksoidalne badzZ nasilone wtéknienie [4].

W reakcjach immunohistochemicznych koméorki wyka-
zuja ekspresje wimentyny, SMA, czasem desminy, ognisko-
wo cytokeratyny. W potowie przypadkéw obserwuje sie eks-
presje cytoplazmatyczng ALK (ang. anaplastic lymphoma
kinase). Dotychczas ALK nie ma znaczenia diagnostyczne-
go i prognostycznego w IMT znajdujacym sie w sercu, ina-
czej niz w lokalizacji pozasercowej guza.
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Diagnostyka réznicowa z innymi guzami serca, przede
wszystkim ztosliwymi (np. low-grade sarcoma) ma oczywi-
ste znaczenie prognostyczne i bazuje na doktadnym bada-
niu histopatologicznym i immunohistochemicznym.

Etiologia IMT nie jest jednoznaczna. Bierze sie pod uwa-
ge reakcje zapalna na czynnik urazowy lub infekcyjny oraz
tto genetyczne. Czynniki podejrzane o wywotanie IMT
zazwyczaj powoduja przewlekte procesy zapalne. Opisa-
no jednak jeden przypadek IMT ewidentnie zwigzany
z ostra infekcja wywotang przez Listeria monocytogenes.
Czes¢ autorow uwaza, ze IMT jest typowym nowotworem.
Wystepujace u pacjentéw objawy ogdlne w postaci
goraczki, niedokrwistosci, zapalenia naczyh i stawdw oraz
zmian zakrzepowych ustepuja po wycieciu guza, co moze
wskazywac na uwalnianie cytokin, przede wszystkim inter-
leukiny-6.

Zapalny guz miofibroblastyczny zlokalizowany w sercu
jest trudny do zdiagnozowania przed badaniem histopato-
logicznym, przede wszystkim ze wzgledu na mata liczbe
danych wynikajaca z rzadkosci wystepowania oraz podo-
bienstwo do guza ztosliwego. Doktadne badania histolo-
giczne i immunohistochemiczne pozwalaja na ustalenie jed-
noznacznego rozpoznania. Guz zazwyczaj jest jednoznacznie
widoczny w badaniu echokardiograficznym, umozliwiajacym
jednoczesnie ocene zaburzefi hemodynamicznych. W nie-
ktérych przypadkach wykonywano badania rezonansu
magnetycznego i tomografii komputerowe;.

Zapalny guz miofibroblastyczny, mimo ze wystepuje
wyjatkowo rzadko, powinien by¢ brany pod uwage w dia-
gnostyce guzoéw serca u dzieci. Jest to szczeg6lnie wazne ze
wzgledu na jego podobiefistwo do guzéw ztosliwych, a jed-
noczesnie bardzo dobre rokowanie po usunieciu.
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