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Zlohotne novotvorbe velikih Zil

Primary malignant vascular
neoplasms

Povzetek

Primarni maligni tumorii velikih Zil so zelo redki. Histolosko so praviloma sarkomi s
Stevilnimi histoloskimi in morfoloskimi podtipi. V sestavku so opisani primarni sar-
komi spodnje vene kave, plju¢ne arterije in aorte, kot relativno najpogoste;si pred-
stavniki malignih tumorjev velikih Z%il. Klini¢ne slike, ki jih dajejo primarni maligni
tumorji velikih %l so v ve&ini primerov povezane z njihovo anatomsko lokalizacijo in
so podobne $tevilnim veliko bolj pogostim obolenjem. Postavitev diagnoze je zelo te-
Yavna, tudi z modernimi slikovnimi preiskavami. Prognoza ob kirurskem in adjuvant-
nem zdravljenju ni obetajoca, a pri sarkomih spodnje vene kave je relativno boljsa kot
pri sarkomih plju¢ne arterije in aorte.

Abstract

Primary malignant vascular neoplasms are rare. They are mainly sarcomas of diffe-
rent subtypes. In the article we describe most common primary vascular neoplasm
— sarcomas of inferior vena cava, pulmonary artery and aorta. Clinical presentation
of primary vascular neoplasm is similar to other more common conditions in abdo-
men or thorax and clinical signs are location dependent. Despite modern radiologi-
cal diagnostic possibilities, diagnosis is still a challenge. Desipte modern surgical and
adjuvant treatment, prognosis is not promising.
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Uvod

Primarni maligni tumoriji velikih %l niso pogosti. V
strokovni literaturi so ve¢inoma le be?no omenjeni. Po-
javljajo se kot osamljeni prikazi primerov ali pa so pred-
met redkih retrospektivnih $tudij majhnih serij prime-
rov (1). Vecina opisanih primerov primarnih malignih
tumorjev velikih %l je histolosko opredeljena kot sar-
komi. Vseh opisanih primerov primarnih malignomov
aorte, pulmonalne arterije in spodnje vene kave je sku-
paj nekoliko ve& kot 400 (2).

Najpogosteje se pojavljajo primeri primarnih malig-
nomov spodnje vene kave. Histologko so najpogosteje
opredeljeni kot leiomiosarkomi. (3, 4). Na drugem mestu
jim po pogostnosti slede primarni malignomi plju¢ne ar-
terije. Histologko gre ve¢inoma za slabo diferencirane ali
nediferencirane sarkome. Tumorske mase lahko vsebu-
jejo Zaris¢a osteosarkoma, hondrosarkoma ali rabdomi-
osarkoma (5). Zaradi prevladovanja nediferenciranih in
slabo diferenciranih sarkomov v histoloski sliki primar-
nih malignomov plju¢ne arterije se v strokovni literaturi
uveljavlja skupen naziv primarni sarkom pljucne arterije
(6). Najredkejsi so primarni malignomi aorte. Opisanih
naj bi bilo med 33 in 145 primerov primarnih tumor-
jev aorte (8, 9, 10). Histologko so ve¢inoma opredeljeni
kot slabo diferencirani in nediferencirani sarkomi (7,
8, 11).

Primarni malignomi velikih Zil tako predstavljajo
man;j kot 1 % vseh malignih novotvorb pri odraslih (4).
Lokalizacije primarnih malignomov velikih %il razen
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navedenih (spodnja vena kava, pliucna arterija, aorta),
so Se redkejse (12).

Opredelitev pojmov in razdelitev primarnih
tumorjev velikih zil

Patolosko razdelitev primarnih malignomov velikih %l
je mogoce narediti na osnovi histoloskega podtipa, ali
pa umestitve novotvorbe glede na %ilno steno. Burke in
Virmani v svoji klini¢no - patoloski $tudiji predlagata
razdelitev na luminalne in muralne novotvorbe (11),
mo?ne pa so tudi drugaéne razdelitve. Pogosto je histo-
losko razlikovanje podtipov mo#no zgolj z rabo elektron-
skega mikroskopa (13), kar v terminologijo mnogokrat
vnaga $tevilna protislovija.

Burke in Virmani (11) kot luminalno novotvorbo
opredeljujeta vsako novotvorbo, ki je makroskopsko
vedinoma znotraj Zilne svetline. Kot muralne sta opre-
delila novotvorbe, ki so makroskopsko del Zilne stene,
operativna odstranitev raice je zahtevala resekcijo pri-
zadete %ilne stene, okoliska tkiva pa niso bila pomemb-
neje makroskopsko prizadeta.

Histologko razdelitev zasnujeta na kriterijih, ki jih
postavlja WHO za postavitev posamezne histologke
diagnoze. Odmik od kriterijev WHO predstavlja opre-
delitev skupine intimalnih sarkomov. Kot intimalni
sarkom so bile opredeljene tiste novotvorbe, ki jih ni
bilo mogoce uvrstiti v enega izmed priznanih histolo-
8kih podtipov sarkomov. Kot intimalni sarkom so bile
opredeljene tudi tiste luminalne novotvorbe, ki so bile
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Slika 1. Zgled bolnika % intraluminalno invazijo tumonja, svetlina vene je popolnoma zaprta s cirkularno rastoim

tumorjem.

JANUAR

2007



MEDICINSKI

MESECNIK

prete?no nediferencirane, so pa vsebovale posamezna
Zaris¢a rasti osteosarkoma (5, 11).

Smiselnost opredelitve histologke kategorije inti-
malnih sarkomov potrjujejo skupne znacilnosti tako
opredeljenih novotvorb; z ozirom na mesto pojavljanja
glede na ¥ilno steno (so prete?no luminalne), podobno-
sti v prognozi, imunohistokemi¢ni podobnosti, posred-
no pa Se novejse Studije, ki kaZejo na to, da maligni fi-
brozni histiocitom ni samostojna kategorija, ampak je
nediferencirani pleomorfni sarkom. Nekateri avtorji
opozarjajo na genetske podobnosti med tumoriji, ki so
se do nedavnega uvri¢ali v skupino malignih fibroznih
histiocitomov in pleomorfnimi leiomiosarkomi ter ple-
omorfnimi miofibroblastnimi sarkomi (14).

V zvezi s klasifikacijo sarkomov mehkih tkiv, kate-
rim pripadajo maligne novotvorbe velikih %il, je mogoce
pri¢akovati precej sprememb. Ve& genetskih raziskav se
ukvarja s problematiko razvri¢anja sarkomov. Pri¢aku-
jemo lahko, da se bo razvrstitev vse bolj odmikala od
ustaljene, na histoloskih znacilnostih temeljece klasifi-
kacije, proti genetsko utemeljenim klasifikacijam. Spo-
znavanje genetskih znacilnosti, zlasti morfolosko slabo
diferenciranih tumorjev, ob olajsani klasifikaciji in dia-
gnostiki, odpira moZnosti za boljSe razumevanje dina-
mike takih tumorjev in iskanja novih prijemali3¢ za
zdravljenje (15).

Intimalni sarkom z Zari$¢i drugega tipa je skupina,
kjer gre za intimalni sarkom, v katerem je ob nedife-
rencirani celi¢ni komponenti mo¢ zaznati ¥ari§¢a oste-
osarkoma, hondrosarkoma ali rabdomiosarkoma. Gre

Slika 2. Kavogram spodnje vene kave, ki prikazuje popolno
trobozo vene in razvoj kolateralne cirkulacije. (Povzeto

po 3)

za intimalni sarkom z dodanim kvalifikatorjem druge
histoloske komponente. Opise taksnih tumorjev v lite-
raturi sreCujemo praviloma le pri sarkomih plju¢ne ar-

terije (2, 5, 11).

Dejavniki tveganja

Za primarne maligne tumorije velikih %l velja, da dejav-
niki tveganja za nastanek niso dobro pojasnjeni. Med
dejavniki tveganja najdemo izpostavitev radioaktivne-
mu sevanju (16), genetske mutacije, nekatere virusne in-
fekcije (opisana je bila povezava infekcije z Epstein-Barr
virusom pri bolnikih s sindromom pridobljene imunske
pomanjkljivosti in povedanim tveganjem za razvoj lei-
omiosarkoma) in stik tkiva s plasti¢nimi polimeri (15,
17, 18). V studijah na %ivalih je bila prikazana povezava
med dakronskim vsadkom in razvojem primarnega ma-
lignoma aorte. Kljub $iroki uporabi dakronskih vsadkov
v %ilni kirurgiji, je poro¢il o pojavu malignoma velikih
%l v okolici dakronskega vsadka zelo malo. Tveganja iz
raziskav na Zivalih tako najverjetneje ne gre neposred-
no prenasati na ¢loveka (17, 19).

Sarkomi spodnje vene kave

Opredelitev in znacilnosti

Primarni malignomi vene kave so ve¢inoma pocasi ra-
sto¢i tumorji, ki izvirajo iz gladkomigi¢nih celic medi-
je. Ve&inoma jih je mogoc&e opredeliti kot muralne tu-
morje. Histologko so v najve¢ primerih opredeljeni kot
dobro diferencirani leiomiosarkomi. Vzorec rasti je v
vedini primerov ekstraluminalno ali intraluminalno
ekspanziven. V primerih intraluminalno ekspanzivne
rasti so pogosto opisani tudi trombi, ki se lahko razteza-
jo dale& po poteku vene kave. Opisani so tudi tumoriji,
ki jih je mogoce uvrstiti med luminalne tumorje. Histo-
losko so sorodni intimalnim sarkomom aorte in pljuc-

Slika 3. Zasevki leomiosarkoma aorte v medenico.
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ne arterije, vendar se opisi teh tumorjev pojavljajo zelo
redko (3, 4, 11).

Ob resekciji so bili tumorji ve¢inoma vegji od 10 cm
(1, 3). Vrh pojavljanja naj bi bil v petem do $estem dese-
tletju %ivljenja. V vec kot polovici primerov so bolniki
bile Zenske (1, 4,11).

Vedji del tumorjev se pojavlja na srednjem (segment
II) in spodnjem segmentu (segment III) vene kave.
Zgornji segment (segment I) je prizadet redkeje. Poda-
tki navajajo 0-19 % prizadetost zgomjega segmenta, 44-
100 % prizadetost srednjega segmenta in 0-37 % priza-
detost spodnjega segmenta (1).

Kot zgornji segment vene kave (segment I, suprahe-
pati¢ni segment) je opredeljen del vene kave, ki sega
od vtodista jetrnih ven do desnega preddvora. Srednji
segment vene kave (segment II, suprarenalni segment)
sega od vtocisca ledvi¢nih ven do vtocis¢a jetrnih ven.
Spodnji segment vene kave (segment I1I, infrarenalni
segment) pa je opredeljen kot del vene kave, ki sega od
sotocja skupnih iliakalnih ven do vtoc¢is¢a ledvi¢nih
ven (1, 11, 20).

Oddaljeni zasevki so bili opisani pri manj kot pol-
ovici vseh bolnikov, prav tako infiltracija okoliskih
struktur. Opisana mesta oddaljenih zasevkov so: pljuca,
jetra, ledvica, plevra, prsna stena, kosti. Nastanek od-
daljenih zasevkov se pripisuje hematogenemu in limfo-
genemu razsoju. Na manj8o stopnjo razsoja v primerjavi
z drugimi primarnimi malignomi velikih Zil pa naj bi
ugodno vplivali izvor tumorja iz medije (muralni tip -
rast ni v neposrednem stiku s krvotokom) in histologki
tip tumorja (3, 4, 11).

Klini¢na slika

Leiomiosarkomi spodnje vene kave so pocasi rastoci
tumorji. V zgodnji fazi svoje rasti so omejeni na ¥ilno
steno, nahajajo pa se globoko v retroperitonealnem
prostoru (20). Zaradi tega ni presenetljivo, da so lahko
daljsi ¢as asimptomatski. 10,5 % teh tumorjev naj bi
bilo odkritih naklju¢no, ob diagnosti¢ni obravnavi za-
radi drugih indikacij; 33 % pa naj bi jih bilo odkritih
Sele na obdukciji (3).

Simptomi in znaki so povezani z lokalizacijo tumor-
ja na veni kavi. V splosnem velja, da tumorji zgornje-
ga segmenta vene kave dajejo sliko Budd-Chiarijevega
sindroma s hepatomegalijo, ikterusom in ascitesom. Za
tumorje srednjega segmenta je znacilna boleéina, ki je
velikokrat lokalizirana v desnem zgornjem kvadrantu.
Tumorji spodnjega segmenta pa se pogostoma kaZejo s
sindromom spodnje vene kave z obilnim edemom nog

(4, 11).

V svoji §tudiji Hollenbeck in sodelavci (1) navajajo
bolecino v trebuhu (52 %), ob&utek napenjanja (20 %)
in globoko vensko trombozo (12 %) kot najpogostejse
simptome in znake. Gre za simptome in znake, ki so
znacilneje povezani s tumorji na srednjem in spodnjem
segmentu, kar je skladno z ugotovitvijo, da so tumor-
ji vene kave na teh dveh segmentih najpogoste;jsi. V
splosnem je mogoce zapisati, da je bole¢ina pogostejsa
od simptomov povezanih z obstrukcijo odtoka krvi (3).

Sarkomi plju¢ne arterije

Opredelitev in znadilnosti

Primarni malignomi plju¢ne arterije so v vedini pri-
merov opredeljeni kot luminalni tumoriji. Pojavljajo se
tudi tumoriji, ki so opredeljeni kot muralni, vendar so
izrazito redki, v svojih znacilnostih pa so podobni mu-
ralnim sarkomom spodnje vene kave. Zaradi prevladu-
jocega pojavljanja luminalnih sarkomov jih literatura
pogosto preprosto enaci s primamimi sarkomi plju¢ne
arterije (5).

Luminalni tumorji plju¢ne arterije naj bi izvirali iz
pluripotentnih mezenhimskih celic intime. Alternativ-
na teorija predlaga kot celica izvara primitivne celice
bulbusa cordis. Izvor redkejsih muralnih tumorjev je naj-
verjetneje gladka misi¢na celica medije (6).

Luminalni tumorji so v ve¢ini primerov opredeljeni
kot nediferencirani in slabo diferencirani intimalni sar-
komi. Neredko je v njih mogoce videti ?ari§¢a osteosar-

LUMINALNI SARKOMI
Intimalni sarkom

Intimalni sarkom z Zari$¢i drugega tipa*
Fibrosarkom ali fibromiksosarkom
Leiomiosarkom
Rabdomiosarkom*
Mezenhimom*

Hondrosarkom

Angiosarkom

Osteosarkom™

Maligni fibrozni histiocitom
Miksosarkom

MURALNI SARKOMI
Leiomiosarkom

Angiosarkom

Pleomorfni sarkom*

Tabela 1: Poskus pregledne razdelitve primarnih malignih
tumorjev velikih ZilupoStevaje umestitev novotvorbe glede na
Zilno steno in histolosko diagnozo. Histoloski tipi, oxnaceni
z vexdico (*) so bili opisani le pri sarkomih pljucne arterije

1, 2,6, 11).
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koma, hondrosarkoma ali rabdomiosarkoma. Taka Zari3-
&a so pogostejsa pri intimalnih sarkomih plju¢ne arterije
- pri intimalnih sarkomih aorte se pojavljaja redko. V
primeru opisanih Zari$¢ lahko intimalni sarkom oprede-
limo kot intimalni sarkom z %ari3¢i drugega tipa in doda-
mo kvalifikator, s katerim ta Zari§¢a opiSemo (npr. inti-
malni sarkom z ¥ari¥¢i osteosarkoma). Opisani pa so bili
tudi bolje diferencirani luminalni tumorji s histoloskimi
diagnozami: fibrosarkom ali fibromiksosarkom, leiomio-
sarkom, rabdomiosarkom, mezenhimom, hondrosarkom,
angiosarkom, osteosarkom, maligni fibrozni histiocitom.
Od muralnih tumorjev so opisani leiomiosarkom in pleo-
morfni sarkom. Za luminalne sarkome plju¢ne arterije se
uveljavlja skupni izraz primarni sarkom plju¢ne arterije,
saj podrobnejsa histoloska klasifikacija ne daje natanc-
nejsih klini¢nih in prognosti¢nih informacij (5, 6).

Tip rasti je praviloma intraluminalno ekspanziven v
distalni smeri od primarnega mesta vznika v veje pljuc-
ne arterije. V bolj distalnih delih vej plju¢ne arterije se
tumorsko tkivo meSa s trombi v procesu rekanalizacije.
Retrogadna rast tumorja preko plju¢ne zaklopke v en-
dokard desnega prekata je redka, vendar mogoca. Infil-
trativna ras¢a preko adventicije v okoliski plju¢ni pa-
renhim je opisana pri napredovalih primerih (5, 6).

Luminalni sarkomi plju¢ne arterije so makroskop-
sko podobni mukoidnim in %elatinoznim strdkom, ki
izpolnjujejo lumen in se §irijo distalno od primamega
mesta vznika. Ve&ina prizadenejo plju¢no arterijo obo-
jestransko s predominanco ene strani. Neredko je vide-
ti, kot da je mest vznika ve¢ in je primarnega tezko do-
lociti (6). Najpogostej$a mesta vznika tumorija so: deblo
plju¢ne arterije (85 %), desna plju¢na arterija (71 %),
leva plju¢na arterija (65 %), plju¢na zaklopka (32 %) in
izto¢ni trakt desnega prekata (10 %) (5, 6). Vecina bol-
nikov ob diagnozi spada v starostno skupino od 45-64
let s Sirokim razponom od 13-80 let. Razporeditev med
spoloma je priblizno enakomerna (5, 6, 11).

Sarkomi plju¢ne arterije metastazirajo v plju¢a, me-
diastinalne bezgavke in druge mediastinalne strukture
pri okoli polovici bolnikov. Plju¢ne metastaze naj bi bile
posledica embolizacije tumorskega tkiva. Oddaljeni za-
sevki so opisani v 16 % bolnikov. Opisana mesta odda-
ljenih zasevkov so: jetra, trebusna slinavka, mezenterij,
nadledvi¢nici, mo¥gani, ledvica, §¢itnica, ko%a in jezik.
Pogostnost oddaljenih zasevkov naj bi bila nekje vmes
med sarkomi spodnje vene kave in sarkomi aorte, ki
najpogosteje tvorijo oddaljene zasevke (5, 6, 11).

Klini¢na slika

Simptomi in znaki so povezani z napredujoco obstruk-
cijo pretoka krvi iz desnega prekata v plju¢ni obtok,
razvojem plju¢ne hipertenzije, preobremenitvijo desne-
ga srca, embolizacijami tumorskega tkiva v distalnejso
plju¢no cirkulacijo (v skrajnem primeru plju¢ni infarkt)
in tumorskim vras¢anjem v plju¢ni parenhim (6).

Sarkomi aorte

Opredelitev in znadilnosti

Primarni malignomi aorte so najredke;si izmed primar-
nih malignih tumorjev velikih %il. Ve¢ina opisanih pri-
merov je opredeljenih kot luminalni tumorji. Opisani
so tudi redki muralni tumorji, ki so po svojih znacilno-
stih podobni primarnim sarkomom spodnje vene kave.
Izvorna celica luminalnih malignih tumorjev aorte naj
bi bila, podobno kot v primeru primarnih sarkomov
plju¢ne arterije, pluripotentna mezenhimska celica in-
time. Izvor redkejsih muralnih sarkomov aorte je naj-
verjetneje gladkomisi¢na celica medije (5, 11).

Vecina luminalnih sarkomov aorte je histologko
opredeljena kot nediferencirani ali slabo diferencirani
intimalni sarkom. Opisane histologke diagnoze so Se:
maligni fibrozni histiocitom, fibrosarkom, angiosarkom,
fibromiksosarkom in miksosarkom. Luminalni tumorji
rastejo intraluminalno ekspanzivno in tvorijo znotraj
lumna polipoidne mase. Lezije so v vecini opisanih pri-
merov velikostnega razreda nekaj milimetrov do nekaj
centimetrov. Infiltrativni tip ra3ce sicer ni posebej opi-
sovan, vendar gre pri tako imenovanih me§anih lumi-
nalno - muralnih tumorjih za maligno infiltracijo me-
dije in adventicije. Muralni sarkomi aorte rastejo intra-
luminalno in ekstraluminalno ekspanzivno in tvorijo
ve&je tumorske mase. Tezko jih je razloCevati od pri-
marnih plju¢nih sarkomov (8, 10).

Vrh pojavljanja sarkoma aorte naj bi bil nekoliko
vi§ji od vrha pojavljanja sarkoma plju¢ne arterije in ne-
koliko ni%ji od vrha pojavljanja sarkoma spodnje vene
kave. Burke in Virmani (11) navajata povpre¢no starost
62 let. Burke in Virmani v svoji studiji ne ugotavljata
razlik pri pojavljanju med spoloma, drugi avtorji bele%ijo
ve& moskih bolnikov (7, 8, 9, 11).

Podatki o tem, kateri del aorte je prizadet najpogo-
steje, se v razli¢nih raziskavah razlikujejo. V eni vegjih
raziskav je torakalna aorta navedena kot najpogostejse
mesto vznika primarnega sarkoma aorte (9). Burke in
Virmani (11) v svojih raziskavi ugotavljata, da je naj-
pogostejSe mesto vznika sarkoma aorte abdominalna
aorta. Po pogostnosti naj bi ji sledila prizadetost tora-
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koabdominalne aorte, nekaj manj pogosta naj bi bila
prizadetost same torakalne aorte.

Lokalizacija glavnine tumorske mase sarkomov aorte
v lumnu aorte povzro¢a embolizacijo tumorja in tvorbo
oddaljenih metastaz. Do takih tumorskih embolizacij
pride ob dologeni stopnji rasti tumorja. Metastaze ob
postavitvi diagnoze niso redkost. Tok krvi v aorti naj-
verjetneje preprecuje vgnezditev rakavih celic v nor-
malno intimo. Predisponirana mesta zasevkov so regije
poskodovane intime vzdol? %ilnega sistema in mesta zo-
¥itev zaradi drugih vzrokov (9). Oddaljene metastaze so
opisane v kosteh, peritoneju, jetrih, plju¢ih, mezenteric¢-
nih limfnih vozli¢ih, opisanih pa je tudi nekaj primerov
ko#nih zasevkov (7, 9, 11).

Klini¢na slika

Klini¢na slika je lahko zelo raznolika. Odvisna je od lo-
kalizacije tumorja in tipa rasti (prete?no endoluminalna
- kot je pogosto v primeru luminalnih sarkomov aorte,
ali pa ekspanzivna ekstraluminalna in endoluminalna -
kakor je opisovana pri muralnih sarkomih aorte). Tako
je opisana anurija pri enostransko nefrektomirani bol-
nici s tumorsko okluzijo ledvi¢ne arterije preostale led-
vice. Klini¢na slika je lahko podobna disekantni anev-
rizmi, koarktaciji aorte, periferni arterijski okluzivni bo-
lezni, drugim intratorakalnim, abdominalnim in retro-
peritonealnim malignim boleznim ter akutni arterijski
okluziji (2, 8, 9, 10, 11).

Diagnostika

Diagnosti¢na obravnava ob sumu na primarni malig-
nom tumorjev velikih %il mora biti usmerjena v izklju-
&evanje mnogo pogostejsih obolenj, ki dajejo podobno
klini¢no sliko.

Kontrastna ra¢unalniska tomografija (CT) ne lo¢u-
je dobro med intraluminalnim tumorjem, Zilnim trom-
bom ali ateroskleroti¢no leho. Majhnih intraluminal-
nih lezij CT v veliko primerih ne zazna. CT je upo-
raben za izklju¢itev ekstraluminalne rag¢e. Magnetno
resonan¢no slikanje (NMR) zaradi tehni¢nih znacilno-
sti metode omogoca boljsi kontrast med lumnom, %ilno
steno in okoliskimi mehkimi tkivi. NMR omogo¢a tudi
vedjo izbiro presekov Zilja, kar omogoca boljse razloce-
vanje med intraluminalnimi in drugim spremembami.
Zaradi opisanih lastnosti ve¢ina avtorjev ugotavlja, da
je NMR bolj primerna pri diagnostiki malignih tumor-
jev velikih %l kakor pa angiografija in CT s kontrastom.
Tudi kombinirana vrednost obeh preiskav naj bi bila

ni%¥ja od NMR (8).

Transezofagealna ehokardiogafija (TEE) naj bi daja-
la dobre rezultate pri odkrivanju centralno le¥e¢ih mas
v pljuéni arteriji in lo¢evanju tromba od tumorskega
tkiva (6,8,9,10).

Pri tumorjih spodnje vene kave nekateri avtorji pri-
poro&ajo kavografijo v vseh primerih, drugi jo indicirajo
le, &e druge slikovne preiskave ne dajo zadosti podatkov
za opredeljevanje razvoja venskih kolateral (11, 22).

Pri tumorjih plju¢ne arterije sta plju¢na angiografija
in katetrizacija desnega srca velikokrat klju¢ni preiska-
vi. Tlak v plju¢ni arteriji je pogosto povisan, angiograf-
sko pa so vidni veliki polnitveni defekti debla in plju¢ne
arterije, pogosto tudi znamenja embolizacije distalne;j-
Sega plju¢nega Zilja. Ob&asno je mo¢ opazovati gibanje
pecljate ali lobulirane tumorske mase. Tvorba tumorske
intimalne lehe se lahko razteza dale¢ distalno po Zilju in
daje nenavadno angiografsko sliko (5, 6).

Laboratorijske preiskave lahko poka%ejo zvisane
vrednosti sedimentacije in anemijo. PoviSani so lahko
tudi razpadni produkti fibrinogena. Gre za nespecifi¢ne
izvide, ki jih je mogoce srecati tudi pri drugih obolenjih
s podobno klini¢no sliko (10).

Terapija in prognoza

Sarkomi spodnje vene kave
Vecina avtorjav se strinja, da cirkumferentna radikalna
resekcija primarnih tumorjev vene kave izbolj$a preZivet-
je bolnikov (1, 2, 3, 4, 20, 21, 22). Pri tumorjih zgornje-
ga segmenta (segmenta I, suprahepati¢nega segmenta) je
zaradi njihove lokalizacije in pogosto precej$nje velikosti
ob diagnozi, neredko tezko zagotoviti resekcijo tumorja
z zadostnim varnostnim robom, oz. sploh radikalno cir-
kumferentno resekcijo. Kljub zahtevnosti posega vec av-
torjev ugotavlja, da je mogoce resecirati ve¢ino tumor-
jev spodnje vene kave, ne glede na njihovo, segmentno
lokalizacijo ali ekspanzivno rast. Agresivnejso kirursko
obravnavo primarnih tumorjev vene kave omogoc&ajo
tehnike popolne jetrne izklju¢itve (1, 3, 21, 22, 23).
Opisovane tehnike za popravo defekta po delni in
cirkumferentni resekciji spodnje vene kave so: primar-
na kirurska poprava, poprava z avtologno ali sintetsko
krpo, ligatura spodnje vene kave in nadomestitev re-
seciranega segmenta z ekspandirano politetrafluoroe-
tilensko protezo (PTFE). Glavni zapleti ob resekciji in
kirurski popravi spodnje vene kave so: jetrna odpoved,
kardiopulmonalni zapleti, poperativni ascites, ledvi¢na
insuficienca, edem spodnjih okoncin ter zapora in okuz-
ba ¥ilne proteze (1, 20).
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Bolniki z okluzijo spodnje vene kave dobro prenasa-
jo ligacijo, saj je odtok krvi zagotovljen po kolateralah,
ki so se razvile med rastjo tumorja. Disekcija retroperi-
tonealnega prostora med operativnim posegom lahko
kompromitira razvite kolaterale. Slabse razvit kolatera-
ni venski sistem lahko ob ligaturi spodnje vene kave
povecuje tveganje ledvi¢ne insuficience in odpovedi
(22).

Perioperativna smrtnost znasa od 0 % do 15 %. Ve&
opisanih primerov je povezanih s plju¢no embolijo pri
bolnikih s preoperativno ugotovljeno trombozo vene
kave. Tromboza spodnje vene kave ni absolutna kon-
traindikacija za kirurski poseg.

Vloga adjuvantne in neoadjuvantne kemo- in radio-
terapije teh tumorjev je nepojasnjena. Nekatere $tudije
porocajo o uspehih pri lokalni zamejitvi retroperitone-
alnih sarkomov z uporabo visokodozne intraoperativne
radioterapije. Kemoterapevtski protokoli z uporabo do-
ksirubicina niso dali vzpodbudnih rezultatov (1).

Povpre¢no prefivetje nezdravljenih bolnikov je 3
mesece. Bolniki z radikalno resekcijo tumorja v zdravo
imajo statisti¢no znacilno boljse preZivetje kot bolniki
z delno resekcijo (1). Podatki za petletno prefivetje po
radikalni resekciji se gibljejo med 33 % in 53 %, za dese-
tletno preZivetje pa med 14 % in 29,5 % (4, 20). Tumor-
ji srednjega in spodnjega segmenta spodnje vene kave
imajo izmed malignih tumorjev spodnje vene kave ne-
koliko bolj8o prognozo. Za tumorje srednjega segmen-
ta je petletno preZivetje 56,7 %, desetletno pa 47,3 %.
Njihova zgodnej$a simptomati¢nost primore k njihovi
ugodnejsi prognozi. Tumorji zgornjega segmenta vene
kave imajo slabso prognozo, zlasti e je prisoten Budd -
Chiarijev sindrom ali okluzija spodnje vene kave (21).

Pri ve& kot 50 % bolnikov pride do ponovitve tu-
morja. Sekundarna resekcija tumorja je indicirana,
kadar ni oddaljenih zasevkov in je resekcija tehni¢no
izvedljiva. Sekundarna resekcija tumorja je priporo¢ena
tudi v primeru solitamega plju¢nega zasevka (21).

Sarkomi pljuéne arterije

Optimalnega pristopa k zdravljenju bolnikov s pri-
marnim sarkomom plju¢ne arterije zaenkrat ni. Noben
izmed terapevtskih pristopov ne daje dobrih rezultatov.
Zaenkrat je kirur$ka resekcija naju¢inkovitej$a metoda
kratkotrajne paliativne oskrbe. V literaturi opisani ki-
rurski posegi so: pneumonektomija, lokalna resekcija
tumorja s popravo defekta, endarterektomija, opisan pa
je tudi en primer presaditve srca in plju¢ ob tej indika-

ciji (5, 6).

Perioperativna smrtnost je 22 %, ob povpre¢nem
podalj§anju preZivetja za 10 mesecev. Kemo in radio-
terapija brez resekcije ne dajeta vzpodbudnih rezulta-
tov, vendar je vzorec bolnikov, ki so bili zdravljeni na ta
nadin izjemno majhen. Vloga adjuvantnega in neoadju-
vantnega zdravljenja $e ni dobro raziskana. Adjuvantna
radioterapija ali kemoterapija sta izboljsali enoletno pre-
Yivetje (58 % z adjuvantnim zdravljenjem, 31 % samo
resekcija) in dvoletno preZivetje (39 % z adjuvantnim
zdravljenjem, 24 % samo resekcija), na petletno preZi-
vetje pa adjuvantno zdravljenje ni imelo vpliva. V sko-
raj vseh primerih resekcije tumorja je prislo do ponov-
nega vznika tumorja po nekaj mesececih (6).

Prognoza primarnega sarkoma plju¢ne arterije je
slaba, povpre&no preZivetje znasa med 14 do 18 meseci.
Daljse preZivetje je bilo opisano v dveh primerih mural-
nega sarkoma plju¢ne arterije in v enem primeru inti-
malnega sarkoma (5). Zgodnej$a diagnoza ob radikalni
kirurski resekciji in adjuvantni kemo in radioterapiji bi
verjetno nekoliko izboljsala prefivetje (5, 6).

Sarkomi aorte
Sarkomi aorte so zelo redki, diagnoza je ponavadi po-
stavljena zelo kasno v poteku bolezni. Kirurske resek-
cije z vstavitvijo Zilne proteze ter adjuvantno radio- in
kemoterapijo dajejo slabe rezultate, z ali brez adjuvantne
terapije. Povpre&no prefivetje bolnikov je 8—14 mese-
cev. V literaturi je mo¢ najti tudi nekaj dalj§a posamez-
na prefivetja. Ponovni vznik tumorja je pravilo tudi po
resekciji v zdravo, zlasti na mestih poskodbe intime.
Splosno sprejetega pristopa k oskrbi teh bolnikov ni.
Nekateri avtorji poro¢ajo o moznem podalj$anju pre%i-
vetja v izbranih primerih z resekcijo tumorja in vstavit-
vijo %ilne proteze, nato pa opazovanje s TEE in zgodnjo
reoperacijo ponovnega lokalnega vznika tumorja (7, 8,
9, 10). Pri opisanem primeru leiomiosarkoma abdomi-
nalne aorte v Sloveniji (23) je $tiridesetletna pacientka
pri§la v bolni$nico z razpo¢eno anevrizmo infrarenal-
nega dela abdominalne aorte. Pri prvi operaciji resekci-
ja aorte v kranialni smeri ni bila napravljena v zdravo
(po resekciji je bila vstavljena hla¢na dakronska prote-
za). Napravljena je bila ponovna resekcija (z zamenjavo
%ilne proteze), kjer se je viina ponovne resekcije ravna-
la po med operacijo odvzetih tkivnih vzorcih. Pacientka
je po operaciji prejemala tudi citostatsko terapijo. Kljub
temu je po letu dni prislo do obse?nega razsoja zasev-
kov (zaradi kostnih zasevkov je bila pacientki vstavljena
tudi endoproteza kolka). Pacientka je umrla 14 mesecev
po prvi operaciji.
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