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Diseminovany epiteloidni hemangioendoteliom
jako vzacna pri¢ina nadorového postizeni srdce

(Disseminated epithelioid hemangioendothelioma as a rare cause of heart neoplasm)
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Epiteloidni hemangioendoteliom (EHE) je vzacny mezenchymalni nador vaskularniho plivodu s heterogen-
nim klinickym pribéhem. Nejcastéji postihuje jatra, plice, kosti a mékké tkané, zatimco postizeni srdce patfi
k mimoradné vzacnym projevim tohoto onemocnéni a mGze imitovat benigni primarni srde¢ni tumory.
Prezentujeme pfipad 29letého muZe bez vyznamné osobni a rodinné anamnézy, ktery byl pfijat pro postup-
né narUstajici dusnost. Vstupni vysetieni prokazalo oboustranny pleurdini vypotek, perikardialni vypotek
a intrakavitalni Utvar levé siné o maximalnim rozméru az 40 mm, ktery byl dle morfologie v echokardio-
grafickém obraze suspektni z myxomu. Dalsi zobrazovaci vysetieni odhalila tumordzni expanzi zadniho
mediastina s infiltraci levé sing, postizeni pleury, mnohocetna loziska v plicnim parenchymu a skeletu. Dife-
rencidlnédiagnosticky bylo zvazovédno hematologické onemocnéni, které vsak nebylo potvrzeno. Definitivni
diagndéza diseminovaného epiteloidniho hemangioendoteliomu byla stanovena na zakladé histologického
a imunohistochemického vysetreni kostni |éze s pozitivitou markeru CAMTA1.!
Navzdory zahdjeni paliativni systémové lécby doslo k rychlé progresi onemocnéni a pacient zemrel ctyfri
mésice od stanoveni diagndzy. Kazuistika poukazuje na nutnost zvazovat maligni etiologii i u zdanlivé ty-
pickych intrakardidlnich Utvard, zejména pfi pfitomnosti systémovych projevd. Multimodalni zobrazovaci
pristup v kombinaci s histologickou verifikaci je zasadni pro stanoveni spravné diagnézy.'?
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ABSTRACT

Epithelioid hemangioendothelioma (EHE) is a rare mesenchymal tumor of vascular origin with a heteroge-
neous clinical course. It most commonly affects the liver, lungs, bones, and soft tissues, whereas cardiac invol-
vement is an exceptionally rare manifestation of the disease and may mimic benign primary cardiac tumors.
We present the case of a 29-year-old man with no significant personal or family medical history who was
admitted for progressively worsening dyspnea. Initial examination revealed bilateral pleural effusion, peri-
cardial effusion, and an intracavitary mass in the left atrium measuring up to 40 mm, which was considered
suspicious for a myxoma based on its echocardiographic morphology. Further imaging revealed a tumor
mass in the posterior mediastinum infiltrating the left atrium, pleural involvement, and multiple lesions in
the lung parenchyma and skeleton. A hematologic malignancy was considered in the differential diagnosis
but was not confirmed. The definitive diagnosis of disseminated epithelioid hemangioendothelioma was
established by histopathological and immunohistochemical examination of a bone lesion demonstrating
CAMTAT1 positivity.™

Despite the initiation of palliative systemic therapy, the disease progressed rapidly, and the patient died
four months after the diagnosis was established. This case highlights the need to consider a malignant etio-
logy even in apparently typical intracardiac masses, particularly in the presence of systemic manifestations.
A multimodality imaging approach combined with histopathological verification is essential for establishing
the correct diagnosis."?
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Uvod

Epiteloidni hemangioendoteliom (EHE) je vzacny mezen-
chymalni nador vaskuladrniho ptvodu s biologickym cho-
vanim na pomezi benignich hemangiomt a vysoce malig-
nich angiosarkoma.? Incidence onemocnéni se odhaduje
priblizné na 1 pfipad na 1 000 000 obyvatel ro¢né. Klinic-
ky prabéh je zna¢né variabilni — od indolentnich forem
s dlouhodobym prezitim az po agresivni, rychle progre-
dujici diseminované onemocnéni.

Epiteloidni hemangioendoteliom nejcastéji postihu-
je jatra, plice, kosti a mékké tkdné. Postizeni srdce patfi
k mimoradné vzdcnym projevim tohoto onemocnéni
a v literatufe jsou popisovany pouze ojedinélé pripa-
dy, prevazné ve formé primarniho srdecniho nadoru.*>
Tyto pfipady mohou mit pfi v€asné diagnéze a radikal-
ni chirurgické |écbé relativné pfiznivou prognézu.*¢’
U lokalizovanych forem epiteloidniho hemangioendo-
teliomu, véetné vzacnych primdrnich srdecnich pripadd,
je pfi technické moznosti kompletni chirurgické excize
s negativnimi resek¢nimi okraji (R0) popisovana pftiz-
nivéjsi progndza a chirurgickd resekce je povazovana
za kauzdlni [é¢bu.*5” Naopak sekundarni srdecni posti-
Zeni v ramci diseminovaného onemocnéni je spojeno
s nepfiznivym prdbéhem a omezenymi terapeutickymi
moznostmi.58

Diagnostika EHE je obtizna vzhledem k nespecifickym
klinickym pfiznakiim a variabilnim ndlezm pfi zobrazo-
vacich vysetfenich. Zasadni vyznam ma histopatologické
vySetfeni doplnéné imunohistochemii, pficemz pozitivita
markeru CAMTA1 je povazovana za vysoce specifickou
pro tuto jednotku.' Cilem této kazuistiky je prezentovat
pfipad mladého pacienta s diseminovanym epiteloidnim
hemangioendoteliomem s postizenim srdce, ktery byl ini-
cidlné diagnosticky zvazovan jako benigni primarni srde¢ni
nador.

Popis pripadu

Devétadvacetilety muz, dosud zdravy, bez vyznamné
osobni ¢i rodinné anamnézy, byl pfijat na kardiologic-
kou kliniku pro postupné narustajici dusnost a celkovou
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slabost. PFi vstupnim klinickém vysetfeni byly pfitomny
znamky oboustranného pleuralniho vypotku a tlumené
srdecni ozvy. Pacient byl hemodynamicky stabilni, bez
znamek akutniho srde¢niho selhani.

Transtorakdlni echokardiografie prokazala intrakavi-
talni Utvar levé siné o velikosti pfiblizné 25 x 40 mm, pa-
trny v projekci parasterndlni dlouha osa (parasternal long
axis) (obr. 1). Utvar byl nepravidelného tvaru, bez jasné
patrné stopky, castecné adherentni k zadni sténé levé
siné. Soucasné byl pfitomen perikardidlni vypotek bez
echokardiografickych zndmek srde¢ni tamponady. Systo-
lickd funkce levé komory byla zachovana, bez vyznamné
chlopenni patologie.

Vzhledem k lokalizaci a morfologii intrakardialni masy
byla v diferencialni diagnostice primarné zvazovana dia-
gndéza myxomu levé siné. Pfitomnost oboustranného pleu-
ralniho vypotku vsak vzbuzovala podezieni na systémové
onemocnéni. Pleurdini vypotek mél charakter exsudatu,
cytologické a kultivacni vysetfeni bylo negativni, flowcyto-
metrie neprokazala patologickou lymfoproliferaci.

CT vysetfeni hrudniku prokazalo tumordzni expanzi
zadniho mediastina s infiltraci levé siné, dale infiltrativni
postizeni pleury, mediastindlni lymfadenopatii a mno-
hocetna loziska v plicnim parenchymu a skeletu (obr. 2).
Na zakladé téchto nalezl bylo vysloveno podezieni na
hematologickou malignitu, které viak nebylo potvrzeno
ani biopsii mediastinalni lymfatické uzliny, ani vysetfenim
kostni dfené.

Vyraznou akumulaci fluorodeoxyglukézy (FDG) v me-
diastindlnich uzlinach, plicnim parenchymu a skeletu
prokazalo vysetfeni pozitronovou emisni tomografii/vy-
pocetni tomografii (PET/CT) (obr. 3). Jedno z metabolicky
nejaktivnéjsich lozisek bylo lokalizovano v oblasti diafyzy
humeru, odkud byla provedena cilend biopsie.

Histopatologické vysetfeni kostni |éze prokdazalo in-
filtraci epiteloidnimi burikami s eozinofilni cytoplazmou
a fokalni svétlobunécnou luminizaci (obr. 4). Imunohis-
tochemické vysetfeni bylo pozitivni v markeru CAMTA1
(obr. 5), ¢imz byla potvrzena diagndza epiteloidniho he-
mangioendoteliomu.’

Na zakladé rozsahu postizeni byla stanovena diagné-
za diseminovaného epiteloidniho hemangioendoteliomu
s postizenim srdce, plic, pleury, mediastina a skeletu. Pa-
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Obr. 1 - Echokardiograficky obraz intrakavitalniho utvaru levé siné a perikardialniho vypotku v projekcich PLAX a A4C.
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Obr. 2 - CT vysetreni hrudniku - objemny utvar za srdcem prominujici do pravé siné. Oboustranny

fluidotorax.

T

Obr. 3 - ®F-FDG PET/CT - znamky akumulace FDG v mediastinalnim Gtvaru i uzlinach a drobné
fokusy akumulace v pleuralni dutiné a kostech. FDG - fluorodeoxyglukéza; PET/CT - pozitronova

emisni tomografie / vypocetni tomografie.

cient byl preloZen k dalsi péci na Onkologickou a radio-
terapeutickou kliniku, kde byla zahdjena paliativni che-
moterapie doxorubicinem. Onemocnéni viak i pres |écbu
rychle progredovalo a pacient zemfel priblizné ¢tyri mési-
ce od stanoveni definitivni diagndzy.

Diskuse

Epiteloidni hemangioendoteliom predstavuje diagnos-
ticky i terapeuticky naro¢nou jednotku s vyrazné varia-
bilnim klinickym pribéhem.>® V prezentovaném pfipadé
byla nemoc manifestovana intrakardidlni masou levé
siné, kterd byla pfi vstupnim echokardiografickém vyset-
feni morfologicky kompatibilni s benignim primarnim
nadorem srdce, zejména myxomem. Tento fakt ilustruje
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Obr. 4 - Buriky tumorézniho loziska s eozinofilni cytoplazmou a fo-
kalni svétlobunéénou luminizaci pfi barveni hematoxylin-eosinem.

jedno z hlavnich diagnostickych uskali EHE — schopnost
imitovat béznéjsi a prognosticky pfiznivéjsi srdecni |éze.*>

Zasadni roli v diagnostickém procesu sehrdlo multimo-
dalitni zobrazovani. Zatimco echokardiografie umoznila
detekci intrakardiadlni masy a posouzeni jejiho hemody-
namického vyznamu, CT vysetieni pfineslo klicové infor-
mace o extrakardidlnim 3ifeni procesu. PET/CT vy3etfeni
nasledné umoznilo identifikaci metabolicky nejaktivnéj-
siho lozZiska vhodného k biopsii, coz vedlo ke stanoveni
definitivni diagndzy.?

Definitivni diagnéza EHE byla potvrzena histopatolo-
gicky a imunohistochemicky s pozitivitou CAMTA1, ktera
je povazovdna za vysoce specificky marker tohoto one-
mocnéni.' Prognéza EHE je vyznamné zavisla na rozsahu
onemocnéni v dobé diagnodzy. Zatimco lokalizované for-
my mohou mit relativné pfiznivy prabéh, diseminované
onemocnéni je spojeno s velmi neptiznivou prognézou
a omezenymi terapeutickymi moznostmi.®® U nékterych
pacientd muaze byt diseminovany pribéh komplikovan
zavaznymi systémovymi projevy, vcetné koagulacnich
komplikaci, jak dokladaji i recentni kazuistiky.®

Z hlediska Iécby je u lokalizovanych forem epiteloid-
niho hemangioendoteliomu, véetné vzacnych primarnich
srdecnich pripadld, povaZzovana kompletni chirurgicka
resekce s negativnimi resekénimi okraji (RO) za kauzalni
lé¢bu a je spojovana s pFiznivéjsi prognézou.*5” Napro-
ti tomu u diseminovaného onemocnéni neexistuje stan-
dardni kurativni l1écba a terapeutické moznosti jsou ome-
zené. Systémova |écba ma prevazné paliativni charakter
a zahrnuje zejména antracyklinové rezimy (napf. doxoru-
bicin), taxany, interferon ¢i antiangiogenni lé¢bu, pficemz
efekt téchto postupd je variabilni a ¢asto omezeny.%8

Prezentovany pfipad dokumentuje mimorddné vzac-
nou situaci, kdy je srde¢ni postizeni soucasti rozsahlého
diseminovaného epiteloidniho hemangioendoteliomu.
Kazuistika poukazuje na nutnost zvaZzovat maligni etiolo-
gii i u zdanlivé typickych intrakardialnich atvar(, zejména
pokud je pfitomna systémova manifestace onemocnéni.

Zavér

Diseminovany epiteloidni hemangioendoteliom je vzac-
nou, avsak klinicky zdvaznou pfi¢inou nadorového po-
stizeni srdce. Zobrazovaci metody v kombinaci s histo-
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Obr. 5 - Pozitivni imunohistochemické vysetieni s protilatkou CAM-
TA1.

logickou verifikaci jsou klicové pro stanoveni spravné
diagndzy.? Na tuto jednotku je nutné myslet zejména
u mladsich pacientd s atypickym pribéhem a znamkami
diseminace do dalsich organa.
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