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30.1. Wstep

Serce jest rzadko spotykang lokalizacja procesu nowotworowego zaréwno
w postaci guza tagodnego jak i ztosliwego. Sg to guzy o duzej r6znorodnosci ob-
jawow klinicznych i wynikajacych z tego trudnosciach diagnostycznych. Dzigki
wspodlczesnym mozliwosciom diagnostyczno-terapeutycznym mogg podlegac sku-
tecznemu leczeniu z dobrym dlugotrwatym efektem.

Nowotwor serca w postaci rhabdomyoma po raz pierwszy opisany zostal
przez von Recklinghausena w 1862 r (1). Kolejne doniesienia, gtéwnie doty-
czgce odosobnionych przypadkéw rozpoznawanych w badaniach sekcyjnych,
zostaty zebrane 1 przeanalizowane przez Mahaima w 1945 r. (2), a nast¢pnie
przez Pricharda i Bigelowa (3, 4). Poczatkowo guzy serca traktowane bytly
jedynie jak patologiczna osobliwos¢. Wraz z postgpem, jaki dokonat si¢ w dia-
gnostyce i leczeniu wad wrodzonych, pojawita si¢ realna szansa takze na
uratowanie pacjentéw dotknigtych procesem nowotworowym serca. Dla osta-
tecznego efektu leczenia nabraly znaczenia wczesne wykrycie oraz wtasciwa
terapia. Pierwsze udane operacyjne usunig¢cie guza serca dorostego pacjenta
wykonano w 1954 r. (5).

Nowotworowe pierwotne guzy serca sg rzadkoscig, niezaleznie od grupy
wiekowej. Straus i Merliss, na podstawie wynikéw duzej liczby badan sekcyj-
nych, ocenili czestos¢ ich wystepowania na 0.0017% (6). Nieco czesciej guzy
serca wystepujg u dzieci. Simcha, na podstawie ponad 20-letniej obserwacji
pacjentéw hospitalizowanych w swoim osrodku, ocenit czgstos¢ wystgpowania
guzéw serca u dzieci na 0,08% (7). Nadas i Ellison podaja czestos¢ 0,027%
w grupie 11000 dzieci poddanych badaniu posmiertnemu (8).

Wigkszos¢ pierwotnych guzéw serca u dzieci to nowotwory tagodne a naj-
czgSciej wystepujacymi sg wg kolejnosci wystgpowania: rhabdomyoma, fibro-
ma, myxoma, teratoma, angioma i lipoma. Pierwotne guzy serca o utkaniu zto-
sliwym spotykane sg znacznie rzadziej. Poza guzami pierwotnymi, serce moze
by¢ miejscem usadowienia guzéw przerzutowych.
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30.2. Anatomopatologia

30.2.1.Pierwotne tagodne guzy serca

30.2.1.1. Migsniak pragzkowanokomérkowy — rhabdomyoma

Rhabdomyoma jest najczesciej wystepujacym guzem serca u dzieci, spotyka-
nym takze u noworodkéw. Okazjonalnie nowotwor ten rozpoznawany byt u cho-
rych dorostych, jednakze dwie trzecie pacjentéw z guzem serca o tym utkaniu,
to dzieci ponizej trzeciego roku zycia. Rhabdomyoma sa najczgsciej mnogie i wy-
wodzg si¢ z przegrody mi¢dzykomorowej lub wolnej Sciany jednej z komor.
Nowotwor ten czasami obejmuje takze przedsionki i migsnie brodawkowate. Jest
dobrze ograniczony, nie posiada wtasnej torebki i przyjmuje postac¢ szarawo-bia-
tych guzkéw zlokalizowanych w mig¢$niu sercowym. W miar¢ wzrostu guzki te
wpuklajg si¢ do sSwiatta komory. Histologicznie mig¢sniak pragzkowanokomorko-
wy serca zbudowany jest z duzych, okragtych komoérek z wielkimi wakuolami
oraz delikatnymi pasmami w protoplazmie, ktére promieniscie odchodzg od
centralnie potozonego jadra, tworzgc charakterystyczny obraz komérek pajeczych.
Komoérki te wypetnione sg mukopolisacharydami, ktérych gtdwnym sktadnikiem
jest glikogen. Innym charakterystycznym, waznym diagnostycznie elementem,
sg widkna poprzeczne, widoczne makroskopowo wewnatrz guza (9).

Nowotworowe pochodzenie guza byto poddawane w watpliwos¢. Niektorzy
badacze twierdzili, ze jego powstawanie jest efektem nadmiernego przerostu
ptodowych widkien Purkinje’ego (10). Wczesniej uwazano, ze jest to szczegdl-
na posta¢ choroby spichrzeniowej migsnia sercowego, jednak mukopolisachary-
dy wchodzgce w sktad guza s3 odmienne od analogicznych, rozpoznawanych na
przyktad w chorobie von Gierke’a (3). Prawdopodobnym wydaje sie, iz ze wzgle-
du na swg budowg histologiczna, jest to guz o charakterze mieszanym — typu ha-
martoma, a nie prawdziwy nowotwor. Wielokrotnie opisywano ponadto przypadki
jego spontanicznej regresji.

Guzy serca o charakterze miesniaka pragzkowanokomoérkowego nalezg do naj-
wczesniej wykrywanych zmian w stwardnieniu guzowatym — chorobie Bourne-
ville’a. Wykrywalnos¢ tych guzéw w grupie dzieci do lat 2 jest najwigksza. Warto
podkresli¢, ze diagnozowano je juz w 22 tygodniu cigzy metodg ultrasonografii
u ptodu (11). Wraz z wiekiem, u okoto 40% dzieci kolejne badania echokardio-
graficzne wykazywaly stopniowe samoistne zmniejszanie si¢ masy guza.

30.2.1.2. Witékniak — fibroma

Fibroma jest drugim co do czestosci wystepowania nowotworowym guzem
serca u dzieci. Fibroma sg najczg¢sciej zlokalizowane w $cianie lewej komory
i w przegrodzie miedzykomorowej, jednak mogg wystepowacé réwniez w prawej
komorze i czasami w prawym przedsionku. Nowotwdr ten wystepuje w postaci
pojedynczego, gtadkiego, biatego, dobrze ograniczonego guza, pozbawionego
wtlasnej torebki. Swoja budowa makroskopowa i konsystencja przypomina wiok-
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niaki macicy. Histopatologicznie jest zmiang tagodna, zbudowang gtéwnie z doj-
rzatych fibroblastéw, poprzeplatanych widéknami mig¢s$nia sercowego i pasmami
kolagenu. Czasami w jego masie mogga wystapi¢ zwapnienia, w obregbie serca nie
notowano proliferacji ztosliwej (9).

30.2.1.3. Sluzak — myxoma

Myxoma rzadko wystgpuje u dzieci, z kolei u dorostych jest najczgsciej spo-
tykanym nowotworem serca. Sluzaki rozpoznawane sa w 15% przypadkéw gu-
z6w tagodnych u dzieci oraz powyzej 10% wszystkich guzéw u dzieci do 15 roku
zycia. W dwoch trzecich opisywanych przypadkéw sluzak wystepuje w lewym
przedsionku, wychodzac z przegrody migdzyprzedsionkowej w obszarze otworu
owalnego. W szczegdlnych przypadkach szyputa Sluzaka lewego przedsionka
przyrosnigta jest do pierscienia lub ptatkéw zastawki mitralnej, stanowigc do-
datkowe, czgsto niemozliwe do przewidzenia, utrudnienie dla chirurga. Nieco rza-
dziej Sluzaki wystepujg w prawej komorze i w prawym przedsionku. Guz zbu-
dowany jest z delikatnych, galaretowatych, przezroczystych mas, bezbarwnych
lub tez o z6tto-rézowym albo zielonkawym podbarwieniu. Zazwyczaj przytwier-
dzony jest do podioza waskg szypulg (12). Histologicznie sluzaki zbudowane sg
z duzej ilosci bezpostaciowej struktury, ktéra zawiera grupy zespolonych komo-
rek o typie podscieliska, potaczonych z cienkosciennymi naczyniami krwiono-
$nymi o morfologii kapilar. W budowie mikroskopowej charakterystyczne sg
komérki gwiazdziste z wypustkami oraz wrzecionowate, zanurzone w sluzie
bogatym w substancje PAS-dodatnia. Sluzaki moga wyrastaé z wielu miejsc jed-
noczesnie, w zwigzku z tym mogg by¢ mnogie, zaréwno w obrebie jednej jak
i wielu jam serca. Chociaz utkanie sluzaka jest typu jednoznacznie tagodnego,
guzy te wykazuja tendencj¢ do nawrotéw oraz zeztosliwienia; sg wigc traktowa-
ne jako nowotwory miejscowo ztosliwe (13).

30.2.1.4. Ttuszczak — lipoma

Thuszczak jest rzadko wystgpujacym guzem serca, takze u dzieci. Guz ten
wystepuje w postaci podwsierdziowych, migkkich, zéttych mas wpuklajacych sie
do swiatta przedsionkéw lub komér. Moze dawaé objawy zwezenia ich Swiatla.
uposledzajac droznosé. Srédscienne thuszczaki nie posiadaja torebki, w ich wne-
trzu widoczne mogg by¢ przechodzace przez guz zbite pasma widkien migsnio-
wych. Najwigksze rozmiary osiggajg ttuszczaki w postaci nasierdziowej. Mikro-
skopowo zbudowane sg z komérek dojrzatego ttuszczu, ktéry dodatkowo zawie-
ra¢ moze rézng ilos¢ tkanki widknistej (fibrolipoma) lub miesniowej (myolipo-
ma). Histologicznie tluszczak jest nowotworem tagodnym, ktéry czesto ulega
martwicy tluszczowej z postgpujagcym wapnieniem, jednak wykazuje silng ten-
dencje do postgpujacego wzrostu (14).
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30.2.1.5. Naczyniak — angioma

Angioma wystepuje rzadko, w dwoch postaciach: hemangioma i lymphangio-
ma. Guzy te mogg wystapi¢ w kazdej z jam serca z réwng czg¢stoscia a takze na
zewnetrznej powierzchni serca (epicardial hemangioma) powodujac krwisty
wysiek w worku osierdziowym, podobnie jak w przypadku xantogranuloma.
Wiekszos¢ opisanych przypadkéw byta rozpoznawana przypadkowo poSmiert-
nie, jednak naczyniaki mogg obejmowac tkanki uktadu przewodzacego serca
powodujac zaburzenia rytmu, bedace ich gtéwng manifestacjq kliniczng, czesto
prowadzac do bloku przewodnictwa (3).

30.2.1.6. Potworniak — teratoma

Opisano zaledwie kilka pojedynczych przypadkéw wewnatrzsercowego po-
tworniaka. Wydaje si¢, ze guzy te wychodzg ze Srodbtonka gtéwnie lewej ko-
mory, z okolicy wezla przedsionkowo-komorowego i pierscienia zastawki tréj-
dzielnej, jednak moga wystepowacé w kazdej z jam serca. Guz jest zazwyczaj lity,
zawiera cysty, wewnatrz wyraznie wyksztatconej torebki mogg wystepowac platy
(ryc. 1 a,b). Nowotw6r wpukla sie do swiatta komory, powodujac objawy istot-
nego zwezenia Swiatta. Zazwyczaj towarzyszy mu wysigk w worku osierdzio-
wym. Histologicznie zawiera komérki pochodzace z trzech listkéw zarodkowych
(15). W masie guza znajdowano obszary tkanki nerwowej, migsni gtadkich i praz-
kowanych, tkanke kostng i chrzgstng oraz gruczotows: tarczycy i trzustki.

7,

Ryc. la. Usuwanie guza z lewej komory poprzez zastawke aortalng (teratoma
adultum). Noworodek w 3 tygodniu zycia (sprezysty, bialty guzek uchwycony
pesety ,,rodzi” si¢ przez pierscien aortalny)
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Ryc. 1 b. Guz po usunigciu, sprezysty, z licznymi cystami wypelnionymi

plynem, po czgsciowym odbarczeniu zawartosci cyst (bialawa, gesta tresc);

guz o Srednicy zblizonej do 2 cm ewakuowany przez zastawke aorty o sred-
nicy 5 mm, widoczne przeswiecajgce komory ptynowe

30.2.1.7. Fibroelastoma migsni brodawkowatych

Fibroelastoma, zwany tez brodawkowatym nowotworem zastawek serca,
bywa dos¢ czesto znajdowany w badaniach sekcyjnych i prawdopodobnie nie jest
prawdziwym guzem nowotworowym. Uwaza si¢, ze jest on efektem nadmiernej
proliferacji wyrostkéw Lambla, wystepujacych fizjologicznie w zastawkach pot-
ksigzycowatych i przedsionkowo-komorowych. Najczesciej guz ten nie daje ob-
jawoéw klinicznych, jednak moze powodowaé zwezenie zastawek serca i naczyi
wieicowych (9).

30.2.1.8. Lagodny guz mezenchymalny — mesenchymoma benignum

Rozpoznawany jest niezwykle rzadko, czy to z powodu unikalnego wyste-
powania, czy tez trudnosci ustalenia rozpoznania histologicznego. Warunkiem
rozpoznania jest stwierdzenie co najmniej 2 sktadnikéw nowotworowego utka-
nia pochodzacych z tkanki mezenchymalnej (nie wliczajac tkanki tgcznej), np.:
mi¢snidwki gtadkiej (leiomyoma), elementéw ostonek nerwowych (neurinoma),
miesniéwki prazkowanej (rhadbomyoma) oraz zrgbu guza tkanki tgcznej i fibro-
blastéw (16). Obecnos¢ komorek rhabdomyoma w guzie mezenchymalnym moze
zawsze budzi¢ podejrzenie wspolistnienia rozsianego stwardnienia wieloguzko-
wego w obrebie osrodkowego uktadu nerwowego (choroby Bourneville’a), jednak
w tym przypadku prawdopodobieristwo zmian w uktadzie nerwowym jest bardzo
male (znacznie mniejsze niz w przypadku ,,czystej” postaci migsniaka prazko-



























