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OPIS PRZYPADKU / CASE REPORT

Pierwotny miesak tetnicy ptucnej
u 36-letniej pacjentki: obserwacja 3-letnia
po czesciowej resekgdji i radioterapii

Primary pulmonary artery sarcoma in 36-year-old women: 3-years follow-up

after partial resection and radiotherapy
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Abstract

Intimal sarcoma of the heart and pulmonary artery is a very rare, malignant, primary tumour. The prognosis in patients with
primary sarcoma of the pulmonary artery, including intimal sarcoma, is poor. We present the case and 3-years follow-up of
36-year-old woman who was successfully treated with surgical, partial resection of the tumour followed by radiotherapy.
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WSTEP
Pierwotne guzy zfosliwe serca i naczyn wystepuja bardzo rzad-
ko. Rokowanie chorych z rozpoznanym miesakiem serca i du-
7ych naczyn jest zte [1]. Sredni czas przezycia definiowany od
chwili wystapienia objawéw choroby wynosi 12 miesiecy, za$
odsetek przezy¢ po roku i 2 latach — odpowiednio 22% i 7%
[2]. W 40% przypadkéw w momencie rozpoznania choroby
wystepuja przerzuty odlegte, najczesciej do pluc, rzadziej do
kosci, nerek, mézgu [3]. Istnieja jednak postaci nowotworéw
zlosliwych serca i naczyi charakteryzujace sie miejscowym
rozrostem z mala sktonnoscia do przerzutéw. Przyktadem
takiego nowotworu jest pierwotny miesak tetnicy ptucnej
— intimal sarcoma [4]. Przebieg kliniczny miesaka tetnicy
ptucnej jest mato charakterystyczny i dopiero w zaawansowa-
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nych przypadkach moga wystepowac objawy niewydolnosci
prawokomorowej. Badania obrazowe stanowia podstawe
diagnostyki, a ostateczne rozpoznanie opiera sie na ocenie
histopatologicznej tkanki guza. Pierwszego opisu pierwotnego
miesaka tetnicy ptucnej dokonat Mandelstamm w 1923 r. [5]
i mimo postepu w zakresie diagnostyki oraz leczenia w litera-
turze spotyka sie jedynie pojedyncze opisy wielomiesiecznej
bezobjawowej obserwacji [4, 5]. U chorych z rozpoznanym
miesakiem serca i duzych naczyn zabieg operacyjny stanowi
leczenie z wyboru o udokumentowanym wptywie na wyniki
koncowe (wyleczenie, czas przezycia). Rola pooperacyjnej
chemioterapii i radioterapii nie zostata jednoznacznie ustalona.
Nalezy odnotowac, ze u opisanej chorej skuteczna okazata sie
czesciowa resekcja guza z nastepowa radioterapia.
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Pierwotny migsak tetnicy ptucnej u 36-letniej pacjentki
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Rycina 1. A. Poszerzony pien ptucny wypetniony guzowata strukturg, w ktérej uwidoczniono krety kanat o srednicy 1-3 mm;
B. Badanie metoda doplera ciggtego, przeptyw w kanale guza o maksymalnej predkosci 4 m/s. Echokardiografia przezprzety-
kowa, projekcja srodkowoprzetykowa 55-57°; LA — lewy przedsionek, Ao — aorta; RV — prawa komora; PA — pief ptucny;

Tumour — guz; Duct — kanat; CW Doppler — dopler fali ciggtej

OPIS PRZYPADKU

Chora w wieku 36 lat przyjeto do Kliniki Kardiologii i Kar-
diochirurgii Uniwersytetu Medycznego w todzi w marcu
2010 r. w celu diagnostyki przyczyny utraty przytomnosci.
W wywiadzie pacjentka zgtaszata wystepujace od kilku
tygodni ostabienie i obnizong tolerancje wysitku, bez
towarzyszacej dusznosci, bélu w klatce piersiowej ani su-
biektywnego poczucia arytmii. W badaniu przedmiotowym
nie stwierdzono objawéw niewydolnosci serca, a jedyna
nieprawidtfowoscig byt szmer skurczowy 3/6 nad podstawa
serca. W echokardiografii uwidoczniono uszypufowany guz
o duzej ruchomosci blokujacy prawe ujscie tetnicze tuz
przy zastawce pnia ptucnego. Prawa komora byfa znacznie
powiekszona z cechami umiarkowanego przerostu miesnia
sercowego. Ponadto stwierdzono niewielka niedomykal-
nos¢ zastawki tréjdzielnej. W badaniu przezprzetykowym
uwidoczniono poszerzony pien ptucny i prawa gataz ptucna
wypetniong lita struktura, w ktérej zaobserwowano krety
kanat o Srednicy 1-3 mm z przeptywem o maksymalnej
predkosci 4 m/s (ryc. 1).

Bezzwtocznie wiaczono terapeutyczng dawke heparyny
drobnoczasteczkowej. W angiografii tomografii kompute-
rowej klatki piersiowej opisano mase wypetniajaca niemal
cafa prawa tetnice ptucna od poziomu zastawki w pniu
ptucnym do jej podziatu, ze sladowym przeptywem gtéwnie
do ptata gérnego. Wyniki dalszych badan obrazowych nie
wykazaty podobnych struktur w zakresie klatki piersiowej
i jamy brzusznej. W badaniach laboratoryjnych stwierdzono
graniczne stezenie cholesterolu catkowitego i frakcji LDL.
Markery nowotworowe (AFP, CEA, Ca 125, Ca 19-9, Ca 15-3)
byty ujemne.
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Chora przeniesiono na Oddziat Kliniczny Kardiochi-
rurgii i Transplantologii Slaskiego Centrum Choréb Serca
w Zabrzu, gdzie wykonano badanie PET-CT. Uwidoczniono
obszar podwyzszonego gromadzenia radioznacznika (18F-
-fluorodeksyglukozy — "®F-FDC); w rzucie pnia ptucnego nie
stwierdzono ognisk poza tg lokalizacja. Charakter widocznego
w badaniu patologicznego gromadzenia opisano w pierwszej
kolejnosci jako mogacy odpowiada¢ duzej skrzeplinie. Utrzy-
mano terapie heparyna przez kilka dni, a w kolejnym badaniu
echokardiograficznym serca potwierdzono wzrost objetosci
powyzszej masy. Chora zostata zakwalifikowana wéwczas
do pilnego zabiegu kardiochirurgicznego. W krazeniu poza-
ustrojowym usunieto lity guz z pnia i obu tetnic ptucnych, nie
udato sie natomiast usuna¢ zmiany z tetnicy ptatowej dolnej
prawej. Przebieg zabiegu i okres po zabiegu przebiegat bez
powikfan. Chora przekazano do Kliniki Kardiologii w todzi
w 7. dobie po operacji, skad zostata wypisana do domu
w 3 dni pdzniej w dobrym stanie ogélnym. Na podstawie
badan histopatologicznego i immunohistochemicznego guza
wykonanych w Zakfadzie Patologii Nowotworéw Centrum
Onkologii w Cliwicach ustalono, ze zmiana ma charakter
intimal sarcoma. W kontrolnej echokardiografii wykonanej
2 miesiace po operacji w warunkach ambulatoryjnych stwier-
dzono bardzo dobry efekt zabiegu kardiochirurgicznego, nie
identyfikujac obecnosci zmian w obrebie tetnic ptucnych ani
nadci$nienia pfucnego.

Ze wzgledu na mozliwy niedoszczetny zakres resekgji
10 tygodni po leczeniu chirurgicznym chora zakwalifikowano
do uzupetniajacej terapii napromienianiem. Obszar leczenia
obejmowat droge odptywu prawej komory, piei ptucny,
stozek tetniczy i tetnice ptucne z wymaganym marginesem
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ok. 1,5 cm. Pacjentke poddano frakcjonowanej radioterapii
technika konformalna, umozliwiajaca podanie wysokiej,
jednorodnej dawki w obszarze terapeutycznym, przy jedno-
czesnej maksymalnej ochronie prawidlowych tkanek i narza-
déw. Wykorzystano konwencjonalny schemat frakcjonowania
— 1 frakcja dziennie przez 5 dni w tygodniu. Chora pozostaje
pod Scista kontrolg kliniczng Poradni Radioterapii — przez
38 miesiecy po zakoniczonym leczeniu nie stwierdzono cech
wznowy miejscowej lub uogdlnienia procesu nowotworowe-
go, jak réwniez klinicznych cech p6Znej reakcji popromiennej
ze strony prawidtowych tkanek i narzadéw.

Pacjentka pozostaje pod dalsza kontrola Poradni Kar-
diologicznej. W wykonywanych co 6 miesiecy kontrolnych
angiografiach tomografii komputerowej tetnic ptucnych nie
stwierdzano wznowy procesu rozrostowego. Jedyna niepra-
widtowoscig byfa niedrozna tetnica ptata srodkowego prawe-
go ptuca z nieregularnym zarysem tetnicy pfata dolnego (obraz
bez zmian w kolejnych badaniach). W kontrolnym badaniu
PET-CT wykonanym 17 miesiecy po operacji nie wykazano
patologicznego gromadzenia radioznacznika ("*F-FDG).

W pazdzierniku 2011 r. chora przyjeto do Kliniki Nad-
ci$nienia Tetniczego Instytutu Kardiologii w Warszawie.
W catodobowym monitorowaniu ci$nienia tetniczego zaob-
serwowano prawidfowe wartosci ciSnieft w okresie dnia i nocy.
Pacjentka byta w bardzo dobrym stanie ogélnym, bez istot-
nych dolegliwosci. W badaniu przedmiotowym nad polem
ostuchiwania zastawki pnia ptucnego stwierdzono cichy szmer
skurczowy. W badaniach laboratoryjnych nie zanotowano
nieprawidtowosci. W echokardiografii serca opisano graniczng
wielko$¢ jamy prawej komory z zachowana funkcja skurczowa
i umiarkowanie poszerzong prawa tetnice ptucna (18 mm),
w ktorej stwierdzono zwiekszenie predkosci przeptywu do
2 m/s, nie uwidaczniajac dodatkowych mas. W nastepnej
kolejnosci wykonano angiografie tomografii komputerowej
tetnic ptucnych, w ktérej uwidoczniono nieznacznie nieréwny
zarys tylnej Sciany tetnicy ptucnej prawej i lewej najpewniej
w zwiazku z przeprowadzong operacja. W odgatezieniach
tetnicy ptucnej prawej stwierdzono niedrozne tetnice ptata
goérnego i plata Srodkowego ptuca prawego.

Chora do dzi$§ pozostaje pod kontrolg poradni kardiolo-
gicznej i onkologiczne;j.
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PODSUMOWANIE

Gtéwne objawy kliniczne pierwotnych miesakéw tetnicy
ptucnej, do ktérych zalicza sie m.in. intimal sarcoma, moga
sugerowac zatorowos$¢ ptucna. Badanie echokardiograficzne
ukierunkowuje dalsza diagnostyke, ktéra powinna sie opierac
na przeprowadzeniu tomografii komputerowej w doswiadczo-
nym osrodku. Réznicowanie ze skrzepling w drodze odptywu
prawej komory jest trudne i w trakcie diagnostyki jest zalecana
terapia heparyna. W przypadku braku typowej odpowiedzi
ze znaczng redukcja objetosci guza rekomenduije sie lecze-
nie operacyjne z badaniem histopatologicznym usunietej
w catosci tkanki. W przypadku, wynikajacej z bardzo duzych
trudnosci technicznych, niekompletnej resekcji guza metoda
z wyboru pozostaje radioterapia okolic z pozostawionymi
masami tkanki nowotworowej. Na podstawie obrazu klinicz-
nego i wynikéw dotychczasowych badari w 38-miesiecznej
obserwacji u opisanej chorej nie stwierdzono cech wznowy
procesu rozrostowego, co wskazuje na skutecznos¢ leczenia
skojarzonego obejmujacego leczenie chirurgiczne z nastepo-
wa celowang radioterapig zmiany o typie intimal sarcoma.
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