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

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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