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Primarni synovialni sarkom srdce je mimofadné vzacnym nadorem s vyssim vyskytem u mladych muzd. Prdmérny vék
vyskytu je 32 let. Synovialni sarkomy jsou nadory s vysokou agresivitou, rychle proliferuji a metastazuji do regionalnich
i vzdalenych miznich uzlin ¢i okolnich organa. Typicka lokalizace synovialniho sarkomu srdce je sifiové a komorové septum.
Jeho velikost, stupen infiltrace okolnich tkani a pfitomnost metastaz maji vliv na klinické pfiznaky, které jsou velmi nespe-
cifické. Nizka specifita pfiznakd ztézuje klinickou diagnézu a ve vétsiné pfipadech k jeho odhaleni dojde pf¥i jeho progresi
nebo v ramci jiného vysetieni. Stanoveni kone¢né diagndzy je na podkladé histologického vysetfeni. Prvotni a jedinou
metodou |é¢by je operacni feseni se snahou o kompletni resekci nddoru, poté navazujici agresivni paliativni chemoterapie.
V nésledujicim sdéleni predkladame kazuistiku 32letého muze, u kterého bylo zjisténo onemocnéni synovialnim sarkomem
srdce az na zadkladé zhorseni nespecifickych subjektivnich obtizi pfi komplikaci v podobé aneuryzmatického krvaceni
nadorové hmoty.

Klicova slova: chemoterapie, nddory srdce, sarkom, SARS-CoV-2.

Primary cardiac synovial sarcoma mimicking SARS-CoV-2 associated pericarditis

Primary cardiac synovial sarcoma is an extremely rare tumor with a higher incidence in young men. The mean age of occur-
rence is 32 years. Synovial sarcomas are tumors with high aggressiveness, proliferate rapidly and metastasize to regional and
distant lymph nodes or surrounding organs. The typical location of synovial sarcoma of the heart is the atrial and ventric-
ular septum. Its size, the degree of infiltration of the surrounding tissues and the presence of metastases influence clinical
symptoms, which are very non-specific. The low specificity of the symptoms complicates the clinical diagnosis and in most
cases the tumor is detected during its progression or incidentally. The final diagnosis is based on histological examination.
The primary and only method of treatment is a surgical solution with an effort to completely resect the tumor, followed by
aggressive palliative chemotherapy.

In the following paper, we present a case report of a 32-year-old man who was diagnosed with synovial cardiac sarcoma
only on the basis of exacerbation of non-specific subjective complaints due to the complication in the form of of aneurysmal
bleeding of the tumor mass.

Key words: chemotherapy, heart tumors, sarcoma, SARS-CoV-2.
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p \ k dce Klinicky s SARS-CoV-2 kardit

Uvod

Sarkomy jsou vzdcnou heterogenni skupinou malignich nadord
mezenchymalniho plvodu, které tvori méné nez 1 % vsech malignit
u dospélych a pfiblizné 10 % détskych nadord (1-4). Pfiblizné 80 procent
novych pffpadd sarkomu pochézi z mékkych tkanf (1).

| primarné srdce postihujici nadory jsou velmi vzacnou skupinou,
prevalence je 0,00-0,3 % bézné provadénych pitev. Vice nez tfi Ctvr-
tiny z nich jsou benigni (myxomy) (5, 6). Z primarné malignich nador
jsou nejcastéjsimi angiosarkom, rhabdomyosarkom, osteosarkom,
fibrosarkom, primarni srde¢ni lymfom a synovialnf sarkom (0,1 % viech
sarkom?) (7).

Primarni srdecni synovialni sarkom je mimofadné vzacnym nado-
rem s vys$sim vyskytem u muzd. Prmérny vék vyskytu je 32 let. Nador
je velmi agresivni, rychle proliferujici, metastazujici do uzlin, recidivujici
a zpUsobujici smrt prostifednictvim rozséhlé infiltrace myokardu nebo
okolnich struktur. PreZitf je 3 mésice az rok, nad rok je vzacné a bylo
pozorovano pouze u osob, které podstoupily transplantaci srdce s ag-
resivni chemoterapii k zamezeni tvorby vzdalenych metastaz (8-9).

Klinické priznaky

Lokalizace synovidlniho sarkomu, jeho velikost, stupen infiltrace
okolnich tkanf a pfitomnost metastdz majf vliv na klinické pfiznaky, které
jsou velmi nespecifické. Nizka specifita priznakd velmi ztézuje klinickou
diagndzu a ve vétsiné pfipadech k jeho odhaleni dojde v rdmci jiného
vysetieni (transthorakalni event. transezofageéini echokardiografie).
Nejcastéjsi lokalizaci synovidlniho sarkomu je sifiové a komorové sep-
tum (10).

Hlavnimi pfiznaky synovidlniho sarkomu jsou dusnost (38 %) nebo
embolické prihody plic ¢i CNS (24 %) (8). Dalsimi priznaky jsou bolest
na hrudi, hypotenze, tachykardie, Unava, zndmky kardidlni nedostatec-
nosti, synkopa, poruchy funkce chlopenniho aparatu, arytmie, poruchy
prevodu vzruchu, perikardidlni vypotek s moznou tamponadou nebo
i bez nf (11-12).

Histologie

Synovialni sarkomy se skladaji ze dvou odlisnych typd bunék, viete-
novitych a bunék s epitelidlni diferenciaci. Podle WHO 2020 rozlisujeme
3 podtypy: vietenobunécny, bifazicky a nizce diferencovany (9).

Bifazicky typ je snadno rozpoznatelny pro pfitomnost dvou bu-
nécnych typd, k diagndze zbylych tfi typU je zlatym standardem imu-
nohistochemické barveni na mezenchymalni a epitelidIni markery
a molekuldrni testovani na specifickou mutaci. Molekuldrni diagnostika
se dopliuje pouze v nékterych pfipadech vietenobunécného nadoru
neobvyklé lokalizace (10).

K diagnostické kompletizaci synovidlniho sarkomu kromé histo-
logického obrazu slouzi pozitronova emisni tomografie, pocitatova
tomografie (PET/CT) a magneticka rezonance.

Lécba

Prvotni a jedinou metodou |é¢by je operacni feseni se snahou
o kompletnf resekci nddoru s naslednou neoadjuvantni nebo pali-
ativni chemoterapif. Literatura uvadf i nékolik kazuistik s Uspésnou
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transplantaci srdce bez recidivy nddorového onemocnéni pfi agresivni
chemoterapii (13-14). Radioterapie je vzhledem k nepresnosti koncen-
trace davky zéfen( pfi pohybu srdce a k vysoké toxicité zéfeni na okolnf
zivotné dlleZité zdravé tkané spise rizikova (15, 16).

Pro svdj u¢inek na sarkomy rizného plvodu jsou pouzivany zejmé-
na latky jako doxorubicin, cyklofosfamid, ifosfamid, docetaxel, paklitaxel,
cisplatina a etoposid, bevacuzimab (17-18).

Vétsina publikovanych zkusenosti s [é¢bou a prezitim v pfipadé
diagndzy synovidiniho sarkomu tvori neoficidlni kazuistiky nebo ret-
rospektivni pfehledy. Zavéry jsou takové, ze priimérna doba prezivani
nemocnych po transplantaci srdce se vyraznéji nelisi od prezivani pfi
konzervativnim postupu. Nékteré prace poukazuji na prodlouzenf doby
preZiti bez transplantace i po transplantaci pfi adjuvantni chemoterapii
doxorubicinem.

Kazuistika

36lety nekurdk (175 cm/75 kg), doposud interné nestonajici, s ne-
gativnirodinnou anamnézou stran internich onemocnéni, byl vysetfen
na interni ambulanci a nasledné hospitalizovan pro ndmahové bolesti
na hrudi a dusnost. Plicni embolizace jako pfi¢ina ndmahové dusnosti
vylou¢ena CT angiografif plicnice, plicni parenchym a mékké tkané byly
bez patologie. Na EKG registrovany vyssi odstupy ST do 2 mm. Byla
odebrana kardiospecifickd laboratof, v¢etné NT-BNP, tato, stejné jako
ostatni laboratorni vysledky, byla bez pozoruhodnosti. Dle EKG kfivky
bylo tedy vysloveno podezfeni na perikarditidu, akutné bylo provedeno
ECHO srdce s ndlezem hemodynamicky nevyznamného perikardidl-
niho vypotku, jinak bez patologie. Nemocny byl hospitalizovan, byly
provedeny odbéry k vylouceni revmatické choroby ¢i respiracnich vird
jako priciny perikarditidy a vypotku, vSechny s negativnim vysledkem.
Za hospitalizace byl nemocny lé¢en zvyklou terapif; Colchicin 0,5 mg
2 x d, nesteroidni antiflogistikum (lbalgin 400 mg) 3 x d, inhibitor
protonové pumpy a penicilinové antibiotikum Amoksiklav 1g 3 x d.
Hospitalizace byla komplikovéna pozitivnim testem na onemocnénf
SARS-CoV-2 s bezpfiznakovym prlibéhem a nemocny na vlastni Z3-
dost dimitovan do ambulantni péce. Dusnost a bolesti na hrudi byly
uzavirany jako pocinajici virova perikarditida s perikardidlnim vypotkem
bez rizika tamponédy srde¢ni, infekéni agens SARS-CoV-2 (nemocny
neockovan). Pacient byl dimitovan s nove zavedenou terapif kolchicinem
a inhibitorem protonové pumpy. Na kontrolnim ECHO vysetfeni byla
zjisténa regrese perikardidlniho vypotku.

Po 3 tydnech byl nemocny znovu pfivezen na interni ambulanci pro
recidivu ndamahoveé dusnosti a bolesti na hrudi s propagaci do levé hornf
koncetiny v ndvaznosti na defekaci. Na pfijmové interni ambulanci byla
provedena EKG registrace s ndlezem AV bloku 1. stupné, jinak normalnf
nalez, ST Usek oproti minulé hospitalizaci normalizovan. Laboratorné by-
la Zjisténa mirnd normocytarni anémie, leukocytdza, CRP 258 a pozitivni
prokalcitonin. Ostatni biochemicky nélez byl normdélni. Za hospitalizace
bylo pokra¢ovano v dosavadni terapii kolchicinem a zahdjena terapie
cefalosporiny 3. generace. Pro podezieni na komplikace po prodélaném
onemocnéni SARS-CoV-2 a recidivu perikarditidy bylo znovu provedeno
ECHO srdce s dobrou kinetikou myokardu a systolickou funkci levé
komory srde¢ni, vidén hemodynamicky nevyznamny perikardiain{
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vypotek a nové patrny 30 mm kulovity Utvar mezi levou sinf a aortou,
dopplerometricky bez patrné perfuze. Novy nélez byl korelovan s tfi
tydny starou CT angioagrafifi plicnice, kde nyni echokardiograficky
popisované loZisko nediferencovéano.

K objasnéni nadlezu na srdci byla provedena CT angiografie koronar-
niho fecisté, s popisem hematomu v hornim mediastinu s vyznamnou
kompresf hornf duté Zily s dislokacf okolnich struktur, suspektni intra-
muralni hematom v mezisitiovém septu (Obr. 1).

Nemocny byl akutné operovan na Kardiochirurgické klinice, peri-
operacné mezi ouskem pravé siné a ascendentni aortou vidén pfirostly
krehky kulovity vakovity Utvar 100 x 60 mm, po jehoz incizi se z vaku
uvolnily tromby, stara krev a tumorézni hmota myxomatézniho charak-
teru. Déle vidén siroce rozvldknény tumor infiltrujici zadni ¢ast mezisifio-
vého septa a horni sténu levé siné. Leva sif byla tumorem perforovana
a tumor prominoval do vaku pseudoaneuryzmatu s defektem v levé
sini 10 x 10 mm. Chirurgem byla provedena maximalni mozna resekce
tumoru a pseudoaneuryzmatu mediasting, leva sif zdplatovéna, septum
suturovano. Odeslany vzorky na histologické vysetreni.

Poopera¢ni pribéh byl naddle u nemocného bez komplikaci, kont-
rolni echokardiografie byla s ndlezem hemodynamicky nevyznamného
perikardidlniho vypotku, se zesflenym mezisifiovym septem a s ma-
lym levo-pravym zkratem pfi defektu siového septa v misté zaplaty.
Nemocny dimitovan do ambulantni péce s malou davkou betablokatoru
v chronické medikaci.

Konecnd diagndza synovidlniho sarkomu srdce byla stanovena
histologicky. V histologickém obraze byl popsan ¢aste¢né nekroticky
hypercelularni vietenobunécny novotvar, ktery dosahoval do chirurgic-
kych okrajd s minimalnimi pleomorfiemi, s vysokou mitotickou aktivitou
(vice nez 50 mitdz na 10 poli velkého zvétseni), zcela fokalné tvorici

Obr. 1. CT angiografie hrudni aorty a korondrnich tepen

epitelové struktury imunohistochemicky s difuzné silné pozitivnimi pro-
tildtkami SS18-SSX a SSX. V ojedinélych epitelovych strukturach byla
pozitivni exprese EMA Sirokospektralnich citokeratind AE1/3 (Obr. 2-5).

Morfologie i imunoprofil svédcily pro diagnozu bifézického sy-
novidlniho sarkomu s pfevahou vietenobunécné slozky, grade Il dle
klasifikace FNCLCC (French Federation of Cancer Centers Sarcoma
Group system, nejuzivanéjsi systém pro stanoveni gradingu sarkomu)
(Obr. 2-5). Molekuldrné genetické vysetfeni nebylo provedeno z ddvodu
pfitomné silné nukledrnf pozitivity s protilatkami SSX a SS18-SSX, kterd,
po konzultaci s patology, je vice specifickd nezli potvrzeni fizniho genu
SS18-SSX pomoci polymerdzové fetézové reakce.

Vzhledem k histologicky ovéfenému sarkomu srdce byla k po-
souzeni stagingu nddorového onemocnéni provedena pozitronova
emisni tomografie v kombinaci s magnetickou rezonanci, se zjisténou
diseminaci nadoru do paratracheélnich uzlin vpravo a do uzlin coeliacké
oblasti pod Urovni brénice. Déle bylo popsano suspektni reziduum na-
dorové tkané, které neslo s jistotou odlisit od reaktivnich pooperacnich
zmén (Obr. 6-8).

Nemocny byl pfedan do péce onkolog, ktefi vzhledem ke genera-
lizaci nddorového onemocnéniindikovali paliativni systémovou lé¢bu.

Sest tydn( po kardiochirurgické operaci a 10 tydnd od prvnich
nespecifickych pfiznakd synovidlniho sarkomu srdce byl zahéjen
prvni cyklus chemoterapie, a to kombinace ifosfamid/antracyklin
(uzito schéma na lé¢bu ostatnich sarkomt). Chemoterapii nemocny
zvladal bez komplikaci. Bylo provedeno kontrolni CT s odstupem
3 mésicl od zac¢atku chemoterapie, bez nédlezu recidivy nddoru na
srdci a v perikardu, bylo popsdno mirné zmenseni mediastinalnich
uzlin. Nemocny byl v dobrém klinickém stavu, béZnou ¢innost zvladal

bez omezeni.

Objemny hematom v prostoru mezi vzestupnou aortou a horni dutou Zilou, ktery se vyklenuje ventrdiné a také do mezisiriového septa.
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0br. 2-5. Morfologie i imunoprofil svédcici pro diagnézu bifdzického synovidiniho sarkomu s prevahou vietenobunécné slozky, grade Il dle kiasifikace
FNCLCC
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0br. 6. Pozitronovd emisni tomografie/magnetickd rezonance (PET/MR)

V perikariddInim vaku zbytky vypotku hemorhagického charakteru, v oblasti pred pravou komorou a kolem pravé siné a ddle pod levou komorou se zobrazuje tkdn s vy-
sokym obratem FDG. SUV max do 7,89, ddle sytici se tkdr s restrikci difuze v oblasti interatridlniho septa velikosti 15 X 10 mm, SUV max. 6,80.

Obr. 7. PET/MR

Pod brdnici je pfitomna kolem tr. coeliacus trojice uzlin velikosti do 12 X 15 mm. Jedna z uzlin akumuluje FDG velice vysoce (SUV, |
mirné zvysenou SUVmW 6a4,5.

11,67), dalsi dvé vykazuji akumulaci jen

X

VNITRNI LEKARSTVI / Vniti Lék. 2022;68(7):E23-E27 / www.casopisvnitrnilekarstvi.cz



KAZUISTIKY | E27

Primdrni synovialni sarkom srdce klinicky napodobuijici SARS-CoV-2 asociovanou perikarditidu

Obr. 8. PET/MR

Dvé uzliny s vysokou akumulaci FDG paratrachediné vpravo velikosti do 12 x
10mm, SV 5,0.

Zaveér

Pfipad tohoto mladého nemocného ukazuje na moznou souvislost
pfiznakd (dusnost, bolesti na hrudi), které jsou u mladych lidf typické
spise pro virové ¢i bakteridlnf infekty, revmatologickd systémova one-
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