Cardiologia Hungarica o -
2023; 53 627631, Esetismertetés

https://doi.org/10.26430/CHUNGARICA.2023.53.6.627

Eletmentd COVID-19? Egy ritka malignus
szivtumor, a primer kardialis intimalis sarcoma
incidentalomaként térténd felfedezése

és ellatasa a COVID-19-pandémia idején

Majoros Zsuzsanna', Székely Laszlé?, Kiss Rébert Gabor',
Sz6gi Emese', Greschik Istvan®, Pal Gabriella*, Sapi Zoltan®,
Kiss Néra®, Duray Gabor Zoltan'

A szerzé
video-0sszefoglaldja
'Eszak-pesti Centrumkérhaz — Honvédkoérhaz (EPC-HK) Kardioldgiai Osztaly, Budapest
?EPC-HK, Szivsebészeti Osztaly, Budapest
3Flor Ferenc Korhaz, Kardiologiai Osztaly, Budapest
“EPC-HK, Patoldgiai Osztaly, Budapest
SSemmelweis Egyetem, |. sz. Patoldgiai és Kisérleti Rakkutaté Intézet, Budapest
SEPC-HK, Onkoldgiai Osztaly, Budapest

Levelezési cim:
Dr. Majoros Zsuzsanna, e-mail: zsmajoros@gmail.com

A primer malignus szivtumorok el6fordulasa ritka. Mivel sokaig tlinetmentesek lehetnek és a diagnoézis pillanataban
mar tébbnyire elérehaladott stadiumban vannak, ezért prognézisuk rossz. A kivizsgalas soran fontos szerep jut a
kilonb6zé képalkotd modalitasoknak, kilonésen a sziv-MR-vizsgalatnak, amely a pontos anatdmiai leképezés mel-
lett noninvaziv szoveti karakterizaciot is lehetévé tesz. Munkankban egy 41 éves nébeteg esetét ismertetjik, akinél
a COVID-19-pandémia idején incidentalomakeént kerult felfedezésre a primer malignus szivtumorok legritkabb sz4-
vettani tipusa, a kardidlis intimalis sarcoma. A korai stadiumban komplett sebészi reszekcion atesett, azéta onkoldgiai
gondozas alatt allo beteg utankdvetése soran készult kontroll képalkotd vizsgalatok sem lokalis recidivat, sem tavoli
attétet nem igazoltak, a paciens a daganat felfedezése utan 10 hénappal tumormentes.

Kulcsszavak szivtumorok, sarcoma, cardio-MR

Life-saving COVID-19? The diagnosis and succesful treatment of a rare malignant cardiac tumor found
incidentaly during COVID-19 pandemic

Primary malignant cardiac tumors are extremely rare. The prognosis is very poor partly due to diagnostic delay. Multi-
modal imaging is essential during evaluation. Cardiac MRI providing non invasive tissue characterisation plays an im-
portant role in the diagnostic work-up. We report the case of a 41-year-old woman who was admitted to the hospital with
COVID-19 infection. During her evaluation a tumor was found incidentaly near the left ventricule. Multimodal imaging
suggested malignancy, hence tissue sampling was advised. Complete surgical resection of the left ventricular tumor
was accomplished. Histopathology assessment confirmed cardiac intimal sarcoma. After an uneventful postoperative
period and cardiac rehabilitation the patient was referred for further oncological care. Control CT scan didn’t reveal
metastases, the patient was deemed to be tumor-free.
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Bevezetés

Bar a sziv primer malignus daganatai ritkak, és nem
képezik a mindennapi klinikai rutin részét, idében fel-
ismerve prognozisuk javithatd, ezért érdemes ismerni
a legfontosabb klinikai jellemzdiket, a kivizsgalas és a
terapia legfontosabb 1épéseit, amelyben kivaloé 6ssze-
foglalo kézlemények segitenek minket (1, 2).

Esetbemutatas

A 41 éves, eseménytelen tavolabbi anamnézisi né-
beteget 2022 nyaran felsd Iéguti panaszok, 14z miatt
vizsgaltak a teriletileg illetékes strg6sségi osztalyon,
ahol az elvégzett antigéngyorsteszt COVID-19-infek-
ciot igazolt. A szov6dmények kizarasa céljabdl mell-
kas-CT készullt, amelyen mellékleletként egy éles kon-
tara, 46x43 mm-es, hipodenz, kerekded terime kerdilt
leirdsra a bal kamra felett. Bar a COVID-19-infekcio
enyhe lefolyasu volt, és a CT-vizsgalat sem infiltratu-
mot, sem tidéembdliat nem igazolt, a kardialis terime
miatt a beteg hospitalizacidja mellett dontottek, és kar-
diolégiai konziliumot kértek. A sziv-ultrahangvizsgalat
soran egy myocardiumot kivulrdl kdvetd, viszonylag
homogén, kerekded képlet dbrazolédott, amely a bal
pitvar és a bal kamra falan is benyomatot okozott. Sziv-
tumor gyanuja miatt szivsebészeti referalas tortént,
amely az elvaltozas pontosabb karakterizacioja célja-
bdl sziv-MR-vizsgalatot javasolt. A sziv-MR-vizsgalat
a bal pitvar-bal kamra kozott, az anterior-anterolate-
ralis fal basisa mellett elhelyezkedd, a myocardium-
tél nem egyértelmien elvalaszthatd, mérsékelt Uregi
benyomatot okozé daganatot igazolt. A tumor a nativ,
T1 sulyozott szekvenciakon a myocardiumhoz hason-
16 alacsony, a zsirelnyomassal készult, nativ, T2 sulyo-
zott szekvenciakon pedig a myocardiumnal magasabb
jelintenzitast mutatott. A kontrasztanyag beadasa utan
készllt perfuzios sorozat alapjan a képlet jol vaszku-
larizalt volt, a késdi kontraszthalmozasos képek pe-
dig a képlet 0sszességében intenziv, kissé inhomogén
kontrasztanyag-halmozasat igazoltak. Az MR-felvéte-
lek alapjan malignitas mertlt fel, a daganat pedig re-
szekabilisnak tlint. Ezért a szivsebész és onkoldogus
kollégak bevonasaval tértént interdiszciplinaris konzi-
lium sebészi eltavolitast és szdvettani vizsgalatot ja-
vasolt. A mitétet megel6z8en koronarogréfias vizsga-
lat tortént, amely ép koszoruereket igazolt. A median
sternotomiabdl, cardioplegia mellett végzett mitét
soran egy pingponglabdanyi méretl, tdmdtt tapintatu
daganatot tavolitottak el a bal kamra izomzatabdl. A
tumort az épben reszekaltak, sziviregmegnyitas nem
tértént, a mitralis apparatus nem deformalddott a re-
szekciot kovetben. A circumflexa rendszerbdl ered6,
direkt taplalé koronariat leklippelték és atvagtak. A
tumor komplex hisztopatoldgiai vizsgalata atipusos,
nagyobb hdélyagos maggal, prominens nucleolusszal

rendelkez6 daganatsejteket, diffuz Vimentin-poziti-
vitast, S100 gyenge diffuz pozitivitast, MDM2 diffaz
magpozitivitast igazolt, amely alapjan grade Il kardi-
alis intimalis sarcoma szoévettani diagnézisa volt felal-
lithaté. A beteg eseménytelen posztoperativ szakot és
rehabilitaciét kdvetden onkoldgiai gondozasba kerllt,
statuszrégzitd képalkoto vizsgalatai recidivat, szekun-
der folyamatot nem igazoltak, tumormentes. A ritka tu-
mortipus miatt 500 génes ,next generation” szekvena-
Iast inditottak, amelynek eredménye folyamatban van
(1-4. abra, 1. tablazat).

Megbeszélés

A kardialis terimék tdbbsége nem neoplasztikus elté-
rés. A valddi szivtumorok nagyobbik hanyada szekun-
der, azaz metasztazis. A kardialis metasztazisok hatte-
rében leggyakrabban tid6- vagy emlédaganat all (3). A
primer szivtumorok lehetnek szdvettanilag benignusak
vagy malignusak, mindkét forma nagyon ritka, inciden-
ciajuk 1380/100 milli6 (4). Felfedezésuk pillanataban le-
hetnek tinetmentesek, ilyenkor az egyéb okbdl végzett
képalkotd vizsgalat soran incidentalomaként kertlnek
felfedezésre, vagy okozhatnak tlineteket, malignus da-
ganat esetén ekkor tdbbnyire mar el6rehaladott stadi-
umban vannak. A tiinetek lehetnek a daganatos beteg-
séggel dsszefuggd altalanos, szisztémas tlnetek, pl.
laz, fogyas. A kardidlis tinetek a daganat sziven bellli
elhelyezkedésétél fliggenek, okozhatnak ritmuszavaro-
kat, valvularis obstrukciét vagy perikardialis fluidumot,
ezaltal syncopét, mellkasi fajdalmat vagy nehézlégzést.
Az esetek egy részében pedig pulmonalis vagy szisz-
témas embolizacié kapcsan kerllnek felfedezésre. A
primer szivtumorok 90%-a szdvettanilag benignus (1),
ennek ellenére, mivel szévédmények forrasai lehet-
nek, gyakran mégis sebészi eltavolitdsuk indokolt. A
leggyakoribb primer benignus szivtumor felnéttkorban
a myxoma, gyermekkorban a rhabdomyoma. Az ese-
tek 10%-aban el6fordulé primer malignus szivtumorok
tébbségikben sarcomak (4). Kézulik a haemangiosar-
coma a leggyakoribb szdvettani tipus, amely agresz-
sziv ndvekedésl, rossz progndzisu, tébbnyire a jobb
pitvarbdl kiindulé daganat. Bar biztos diagnézis csak a
szbvettan ismeretében adhato, a klinikai kép, elhelyez-
kedés, morfolégia alapjan gyakran lehet kévetkeztetni
a tumor tipusara. A szivtumorok diagnosztikaja soran
kiemelt szerep jut a képalkotd vizsgalatoknak. Segit-
ségukkel allapithaté meg a tumor jelenléte, pontos lo-
kalizacidja, egyéb strukturakkal valé 6sszefliggése, és
segithetnek kdvetkeztetni annak benignus vagy malig-
nus voltara. A képalkoté modalitdsok kdzil a legkdny-
nyebben elérhetd, kontraindikaciéval nem jaro, ezaltal
els6ként valasztandd vizsgalat az echokardiografia,
amely bizonyos esetekben, pl. a kisméretl, mobilis, bil-
lentylkkel dsszefiggd képletek esetén informativabb
is a tdbbi vizsgalatnal. Sok esetben torténik masodik
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1. ABRA. Képalkoté vizsgélatok. Mellkas CT (A, B, C); Sziv-MR (GE Voyager, 1,5T). A nativ b-SSFP-felvételeken a daganat a
myocardiumhoz hasonlé alacsony jelintenzitasu (D) a T2 sulyozott zsirelnyomassal késziilt szekvencian (E) a myocardiumnal
magasabb jelintenzitast mutat. A késéi kontraszthalmozasos felvételeken (LGE) (F) (E) kissé inhomogén, &sszességében intenziv
kontrasztanyag-halmozas lathato
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2. ABRA. Intraoperativ lelet. Az epikardialis szoveteket lefejtve az épben reszekalték a tumort. A tumorhoz mend, circumflexa
rendszerbd| eredd, direkt taplaléd koronariat leklippelték és atvagtak. A laterélis falon keletkezett kamrafalsebet direktben
suturaztak (a kamraba nem jutottak be, sziviiregmegnyitas nem tortént)

lépésben sziv-MR-vizsgalat, amely a pontos anato-
mian tdl noninvaziv szoveti karakterizaciot is biztosit,
és szerencsére hazankban is egyre szélesebb korben
elérhetd. Kiegészité mdédszer a koronaria-CT, amely el-
s@sorban az obstruktiv koronariabetegség kizarasa, a
koronaridkkal valoé dsszefliggés és a kalcifikalt |éziok
megitélése szempontjabdl hasznos. A metabolikus ak-
tivitds megjelenitésén alapuld izotépos technikakat (pl.
PET) pedig els6sorban a staging és a kdvetés soran
hasznaljak az onkolégusok. A kardialis intimalis sarco-
ma a primer malignus szivtumorok legritkdbb szdvetta-
ni tipusa (2, 6), agressziv, rossz prognozisu daganat.
A szivben extrém ritkan fordul eld, kiindulasi helye leg-
gyakrabban a nagy artéridk, elsésorban az a. pulmo-
nalis fala. A haemangiosarcomaval ellentétben, amely
altalaban a jobb pitvarban talalhato, a kardialis intimalis
sarcoma tdbbnyire érinti a bal pitvart. A tébbi kardia-
lis sarcomahoz hasonldan fiatal életkorban jelentkezik,
tinetet tébbnyire mar elérehaladott stadiumban okoz,

kezelése dontéen sebészi, atlagos tulélése 3 ho—1 év.
A daganat lokélisan el6rehaladott vagy metasztatikus
esetében az onkoldgiai ellatasban kiemelkedd szere-
pe van a next generation szekvenalasnak (500 génes
vizsgalat), amely alapjat képezheti személyre szabott
kezelésnek a ritka tumortipus esetében. Esetiinkben
a beteg azért volt szerencsés, mert ez az agressziv
daganat korai stadiumban, incidentalomaként kerdlt
felismerésre. Irodalmi adatokbdl tudjuk, hogy a CT-in-
cidentalomak gyakorisaga 8% (7). A COVID-19 diag-
nosztikdja soran talalt incidentalomakkal foglalkozé
kdézlemények kdzll a legnagyobb esetszamu elemzés
egy indiai varosi kérhazban tértént (8), ahol a jarvany
tet6zésekor 1 hénap alatt 3091 mellkas-CT-vizsgalat
készllt. 277 esetben talaltak incindentalomat, az inci-
dentalomak 2%-a bizonyult malignus daganatnak. Ese-
tink tehat ebbdl a szempontbdl is ritkdnak szamit, kis
tulzassal pedig akar azt is mondhatjuk, hogy a beteg
életét a COVID-19 mentette meg.

1. TABLAZAT. A képalkotd vizsgalatok szerepe a kardialis terimék vizsgélata sorén (1)

2D TTE TEE, 3D echo CMR cCTA PET
Meéret, elhelyezkedés Kiegészit6 vizsgalat Tobbsiku leképezés Tobbsiku leképezés Metabolikus aktivitas
Mobilitas (méret, morfologia, &\ - kardialis struktorék  Extrakardidlis struk- vizsgalata

eredés, kiterjedés,
hemodinamikai hatasok
pontosabb megitélése)

Perikardialis érintettség

Hemodinamikai
hatasok Mobilis/valvularis

L képletek
Kisméretl (<1 cm),

mobilis képletek Pitvari képletek

Valvularis képletek Intraoperativ vizsgalat

vizsgélata
Koénnyi
hozzaférhet6ség

és az azokkal val6 O0sz-
szefliggés vizsgalata

Szoveti karakterizacio

Rosszabb idébeli
felbontas, nehezebb
hozzaférhetéség

Benignus/malignus
tumorok differencialasa

tarak (mellkas, tido)
vizsgélata
Kalcifikalt 1éziok
vizsgélata

Staging

Terapiara adott valasz
Koronariak érintettségé-
nek vizsgalata

Obstruktiv koronariabe-
tegség kizarasa
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3. ABRA. Kérszovettani vizsgélat. Kardialis intimalis sarco-
ma, grade 2.

H-E festett metszet. A széli részeken szivizomrost-atmet-
szetek lathatdak, amelyeket a daganat részben infiltral, de
attdl tobbnyire élesen elkiilondil. A reszekcids szélek ép szo-
vetekben futnak (A). Hypocellularis kotészovettel koriilvett,
laza myxoid szerkezeti stromaban kifejezett pleiomorfiaval
jellemezhetd daganat infiltracioja lathato (B). A tumorsejtek
megnyultak, sejthataruk elmosédott. A sejtmagok valtoza-
tos alaktiak és méretiiek, eozinofil, prominens nucleolust
tartalmaznak (C). Az immunhisztokémiai vizsgalatok kéziil az
$100-reakcié enyhe diffiz pozitivitast mutat (d)

Koészébnet illeti Ancsin Bettina, Toth Attila és Vagé Haj-
nalka sziv-MR-expert kollégakat az MR-képanyag érté-
kelésében nyujtott segitséglikért.

Nyilatkozat

A szerzbk kijelentik, hogy az esetismertetés megirasa-
val kapcsolatban nem all fenn veliik szemben pénzligyi
vagy egyeéb lényeges Osszelitkézés, dsszeférhetetlen-
ségi ok, amely befolyasolhatja a kézleményben bemu-
tatott eredményeket, az abbdl levont kbvetkeztetéseket
vagy azok értelmezését.
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