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KLINIKINIAI ATVEJAI

Kriities angiosarkoma

Rimanté Kinderyté, Lina AliSauskaité, Edita Broné Juodzbaliené!, Elona Juozaityté!
Kauno medicinos universitetas, ' Kauno medicinos universiteto Onkologijos klinika

RaktaZodZiai: krities navikai, angiosarkoma, simptomai, gydymo biidai, prognoze.

Santrauka. Kriities sarkoma labai retas piktybinis navikas (nuo 0,5 iki I proc. visy piktybiniy
kriities naviky). Literatiiroje aprasomi tik pavieniai pirminés angiosarkomos atvejai. Daznesnés
antrinés angiosarkomos, nustatomos moterims, kurioms po kriitj tausojamosios operacijos taikytas

chirurginis ir spindulinis gydymas.

Straipsnyje aprasomas ypac retas pirminés angiosarkomos atvejis. Darinys kriityje atsirado
po traumos. Po operacijos nustatyta klaidinga hematomos diagnoze. Po 9 ménesiy, ligai iSplitus
poodyje, limfmazgiuose, plauciuose, pakartotinai perziiréjus buvusius histologinius pasalinto
darinio preparatus, jtarta piktybiné angiosarkoma. Chemoterapijos, spindulinés terapijos poveikis
buvo dalinis ir trumpalaikis. Nepaisant skirto gydymo, liga isplito plauciuose, pleuros ertmése,
pilvaplévéje. Nuo diagnozés nustatymo iki mirties ligoné iSgyveno astuonis ménesius. Literatiiros
duomenimis, vidutiné tokiy ligoniy gyvenimo trukmeé — 13-22 ménesiai, todél taikytas gydymas
galéjo neturéti didesnés jtakos Sios ligonés gyvenimo trukmei.

Klinikinis atvejis

Ligoné R. G. gimusi 1974 metais, 2001 m. rug-
pjucio ménesi po kriities traumos pasteb&jo deSinéje
kriityje darini. [tarta hematoma. Darinys pasalintas.
Patologo isvada — hematoma. Po to ligoné nuolat buvo
tiriama ir stebima. Operacinio pjavio vietoje rinkosi
kraujingas skystis, kelis kartus daryta punkcija, bet,
remiantis citologinio tyrimo duomenimis, piktybinio
proceso nerasta. 2002 m. geguzés ménesj atsiradus
naujam dariniui po de§iniu raktikauliu, ligoné kreipési
1 Kauno medicinos universiteto klinikas.

Ligoné skundési desinés rankos skausmu, pazasties
paburkimu. Objektyviai: desing kriitis Zymiai didesné,
iSoriniy kvadranty riboje pooperacinis randas ir kietas
paslankus apie 4,0x4,0 cm diametro darinys. Kairé
pazastis paburkusi, ¢iuopiamas nepaslankus limfmaz-
gis. Desinéje poraktikaulingje srityje apie 3,0x3,0 cm
nepaslankus sustandéjimas. Tiriant echoskopu, kairéje
kriityje pakitimy nerasta. DeSinés kriities virSutiniuose
kvadratuose audinys ,,pazliuges®, hiperechogeniskos
zonos su dauginiais skyscio ruozeliais. Pazastyje ma-
tomas 5,5%3,6 cm hipoechogeniskas darinys, einantis
link raktikaulio. Ties raktikauliu matomas 3,8x2,8 cm
analogiskas darinys (abu jie susisiekia). Atliekant
minks$tyjy audiniy scintigrama su TC-99m (1 pav.),
rastas radioindikatoriaus telkimasis desinéje kriityje,

desinéje pazastyje, itartinas zidinys ir deSingje virSrak-
tikaulingje srityje. Atlikus citologini tyrima, tepiné-
livose rasta kraujo. Epitelio lasteliy nerasta.

Kliniskai jau buvo galima jtarti piktybing liga (pa-
nasu | vietiskai iSplitusi kriities vézj), bet, pakartojus
darinio po desiniu raktikauliu punkcija plona adata,
tepinéliuose rasta detrito, neutraliy riebaly, daug ma-
ligniniy lasteliy: branduoliai dideli, polimorfiniai,
polichrominiai, branduoléliy néra arba jie neryskds,
branduoliy konttiras neryskus, chromatinas $velnus.
Citoplazmos kiekis skirtingas. Procesas — maligninis,
galima jtarti krtities karcinoma, angiosarkoma ar lim-
foma. Konsultuota gydytojo hematologo, limfoma at-
mesta. VirSutinio pilvo auksto echoskopija: kepenys
normalaus dydZzio, matomas 3,9%3 cm hiperechoge-
nisSkas darinys be kraujotakos. Tulzies pusléje dau-
giniai vidutinio dydzio konkrementai, biliarinis medis
neissiplétes. Kasa, bluznis, inkstai be pakitimy. Kra-
tinés lastos rentgenograma: abiejuose plauciuose, kiek
daugiau kairiajame, rasta dauginiy (8 — deSiniajame
ir 13 — kairiajame) 0,3-0,5 cm dydzio metastaziy (2
pav.).

Dar karta analizuoti 2001 mety kriities histologiniai
preparatai. Pathistologinis preparatas: kriities audi-
nyje, jungiamojo audinio stromoje rasta anastomo-
zuojancio tipo kraujagysliy, kurios suformavo jvairiy
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formy plySius. Mitozinis aktyvumas silpnas. Nekrozés
tarp $iu elementy nerasta, lobulés ir latakéliai su-
spausti. [Svada: angiosarkoma (G1).

Galutiné diagnozé — angiosarcoma regio mammae
dex st. IV cum metastaticum lymphonodorum axillaris
dex., supraclavicullarum bilateralis. Nuo 2002 05 30
ligonei skirti SeSi chemoterapijos kursai doksorubicinu
ir dakarbazinu. Zidiniai plau¢iuose regresavo, isliko
dariniy desinéje krutyje ir deSin¢je poraktikaulinéje
srityje. Skirta paliatyvioji spinduliné terapija i deSing
kraiti ir sritiniy limfmazgiy sritis.

2002 m. gruodzio ménesi ligonés savijauta pablo-
géjo: atsirado skausmai deSinéje krutinés puséje,
dusulys, kars¢iavo iki 38,7°C temperatiiros. Dél skys-
¢iy kaupimosi abiejose pleurose kas savaitg buvo atlie-
kamas pleuros drenazas. Ryskéjant anemijai, pro-
gresuojant kvépavimo nepakankamumui, kaupiantis
ascitui, i§sekus gyvybinéms funkcijoms, 2003 m. sau-
sio 17 d. ligoné miré (nuo piktybinio naviko nustatymo
ligoné iSgyveno 8 ménesius).

Literatiiros apZvalga

Angiosarkoma (piktybiné endotelioma) priklauso
hemangiosarkomy, jei placiau — minkStyjy audiniy
sarkomy grupei. Hemangiosarkomos (angiosarkomos,
limfangiosarkomos) gali vystytis bet kurioje organiz-
mo vietoje, taciau skirtingai nei kiti sarkomy potipiai
dazniau pasitaiko odoje ir pavirSiniuose minkstuo-
siuose audiniuose. Pirmasis kriities angiosarkoma ap-
ra§é¢ R. Borrmann 1907 metais (1).

Daznis. Pirminé sarkoma kriityje — retas navikas
ir pasitaiko 0,5—1 proc. visy krities piktybiniy naviky
(2). Literatiiroje net dideli onkologijos centrai apraso
tik pavienius §ios ligos atvejus. Pavyzdziui, Londono
Karaliskosios ligoninés duomenimis, per 30 mety
(1970-2000) sioje ligoningje nustatyti tik keturi angio-
sarkomos atvejai (2 i$ ju po buvusio spindulinio krii-
ties gydymo (3). Sio naviko tikimybé abiejose kriityse
ypac reta, tik 0,25-2,6 ligos atvejo milijonui kriities
véziu sirgusiy ir Svitinty motery. Negalima atmesti,
kad $iais atvejais naviky vystymosi po spindulinés te-
rapijos priezastis yra geny mutacijos (4).

Etiologija. Angiosarkoma yra agresyvus piktybinis
navikas, iSsivystes iS endotelio lasteliy. Deja, angio-
sarkomy etiologija islicka neaiski (5). Manoma, kad
angiosarkoma kaip ir dauguma kraujagysliniy neo-
plazijy sukelia pries tai buves chirurginis ar spindulinis
gydymas. Spindulinés terapijos poveikis skatina sar-
komuy, ypac angiosarkomy, vystymasi (6). Po Sviti-
nimo ar chirurginio gydymo iSsivysciusios angiosar-
komos — tai antrinés angiosarkomos. Jei navikas i$si-

vysto jaunoms véZiu nesirgusioms moterims, manoma,
kad tai pirminés angiosarkomos.

Prognozé. Nurodomi keli sarkomy ligos eigos
prognostiniai veiksniai: hematogeniniy metastaziy bu-
vimas, operacijos radikalumas, pirminio naviko dy-
dis (7). Angiosarkomos — ypac agresyvios ir ju prog-
nozé bloga. Serganciyjy angiosarkoma treju mety
gyvenimo trukmé — tik 20 proc. (8). Vidutiné gyveni-
mo trukmé be ligos pozymiy — devyni ménesiai. Vi-
dutiné tokiy ligoniy gyvenimo trukmeé — 13-22 mé-
nesiai (9, 10). Nurodomi keturi angiosarkomuy ligos
eigos prognostiniai veiksniai: naviko dydis, diferencia-
cija, mitoziy skaicius, gydymo metodai (11). Gyveni-
mo trukmé priklauso nuo naviko dydzio ir diferencia-
cijos. Jei navikas mazesnis nei 5 cm, trejus metus i$-
gyvena 86 proc. ligoniy; jei gerai diferencijuotas
(G1) — 90 proc. (12).

Klinika. Literatiiroje daugiau duomeny apie antri-
niy angiosarkomy eiga. Antriné angiosarkoma apra-
Syta tik moterims, ypac keturiasdeSimtaisiais (33 proc.
atvejy) ir penkiasdesimtaisiais (40 proc.) ju gyvenimo
metais. Amziaus vidurkis — 39,5 mety (standartinis
nuokrypis — 10,7 mety) (12). Panasy (44 mety) vidutini
susirgimo amziy nurodo ir kiti autoriai (13). Kruties
angiosarkoma kliniskai pasireiskia kaip greitai au-
gantis, neskausmingas, gerai ribotas, paslankus, be
padidéjusiy pazasties limfmazgiy darinys. Kartais
kriities odos spalva biina pakitusi, paraudusi. Metasta-
z¢és kituose organuose iSryskéja po keliy ar keliolikos
ménesiy. Dazniausiai po 1-2 mety angiosarkoma me-
tastazuoja i plaucius, antraja kriiti, skeleta, limfmaz-
gius, minkstuosius audinius (14).

Tyrimai. Tik angiosarkomai biidingy specifiniy
klinikiniy, instrumentiniais tyrimais nustatomuy pozy-
miy néra, tokio reto naviko klinicistai dazniausiai ne-
itaria. Ta patvirtina daugelis literatiiroje aprasyty kli-
nikiniy atvejy. Nei padarius mamograma, nei tiriant
ultragarsu, nei magnetiniu rezonansu negalima itarti
angiosarkomos. Mamografiskai néra patognominiy
angiosarkomos poZymiy. Mamogramoje dazniausiai
matomas didelio tankio darinys be spikuliy ir mikro-
kalcinaty. Angiosarkomos dazniausiai biina didesnés
nei invazinés karcinomos, kai kuriy autoriy (15) duo-
menimis, vidutiniskai 4,6 cm dydzio. ApraSomi net
atvejai, kai angiosarkomos nors ir ¢iuopiamos, bet ma-
mogramose juy nesimato. Vienos analizés duomenimis
(16), 18 21 angiosarkomos atvejo 7 (33 proc.) navikai
mamogramose buvo nematomi. Manoma, kad jaunes-
niy motery tankaus liaukinio audinio fone navikai be
kalcinaty blogai matomi. Echoskopuojant Sie navikai
gali biti tik silpnai riboti (17). Atliekant magnetinio
rezonanso tyrima, Sie navikai turi Zema signalo inten-
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syvuma T1 vaizduose, auksta signalo intensyvuma T2
vaizduose. Toks signalo intensyvumas gali biiti bu-
dingas daugeliui patologiniy procesy. Magnetinio re-
zonanso tyrimas su paramagnetiniu kontrastu parodé
aukstesnij signalo intensyvuma T1 vaizduose su relia-
tyviai Zemesniu intensyvumu centrinéje naviko dalyje.
Navika maitinancios arterijos, iSeinancios i$ kairés vi-
dinés krttininés arterijos, yra matomos trijy matavimy
dinaminéje magnetinio rezonanso angiografijoje (17).

Morfologinis tyrimas. Pati navika sudaro susijun-
ge netaisyklingi kraujo indai, iSkloti vienu arba keliais
endoteliniy Igsteliy sluoksniais. Endotelinés lastelés
varijuoja pagal storj ir nusidazyma. Mitotinis aktyvu-
mas kintamas. Atipiniy lasteliy formy pasitaiko retai.
Navikinio audinio pluosteliai, iSaugos ir solidiniai zi-
diniai jvairiose naviko vietose pasiskirstg¢ nevienodai.
Solidiniai zidiniai susideda i§ verpstés formos lasteliy,
kraujo indy ir nekrozés ploty, mikroskopiskai gali biiti
vertinami kaip blogai diferencijuotos angiosarkomos
pozymiai. Net labai blogai diferencijuotuose navikuo-
se galima rasti piktybiSkumo neturin¢iy gérybiniy
zidiniy. Todél iki 1980 m. angiosarkomos klaidingai
buvo vadinamos ,,metastazuojan¢iomis hemangiomo-
mis* (18). Kraujagysling naviko prigimti rodo imuno-
histocheminiai tyrimai su VIII antigeno faktoriumi,
CD31, CD34. Tikslinga atlikti ir su kitais Zymenimis,
kurie padeéty atskirti §i navika nuo tokiy morfologiskai
panasiy naviky, kaip atsinaujinanti krities karcino-
ma, melanoma (19).

Diferenciné diagnozé. Pradzioje angiosarkoma
esti lygiy kontiiry, paslankus be antriniy maligni-
zacijos pozymiy darinys, ja reikia skirti nuo kai kuriy
gerybiniy pakitimy krityje: fibroadenomos (20), filoi-
diniy naviky (21), hemangiomos (22), papiliarinés
endotelinés hiperplazijos (23), hamartomos (24), po-
spindulinés fibrozés (po 5-10 mety) (25), hematomos
(26). Mamografinio tyrimo metu angiosarkoma esti
panasi i filoiding cistosarkoma, meduling karcinoma,
limfoma, papilomas. Jei odoje vir§ angiosarkomos yra
pakitimy, kliniSkai angiosarkoma panasi  uzdegimine
infiltracinés karcinomos forma (17). Taigi angiosar-
koma reikia skirti nuo trijy tipy piktybiniy naviky:
karcinomu, sarkomy, limfomu (20, 27, 28). Apraso-
mas su angiosarkoma susij¢s Kasabach-Merritt sind-
romas (29), kuriam budinga kriities angiosarkoma,
anemija ir trombocitopenija.

Gydymas. Sis navikas kliniskai pastebimas anksti,
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taciau jo prognozé bloga. Pradzioje, kol navikas neis-
plites, rekomenduotina operacija. Pagrindinis gydymo
metodas — paprasta mastektomija. Be to, gali buti da-
roma mastektomija ir kartu paSalinama fascija nuo
didZiojo krtitininio raumens (30). Jei galima uztikrinti
,Svarius‘ krastus, galima ir konservatyvioji operacija,
po operacijos skiriant spinduling terapija i visa kriti
50 Gy ir ne maziau kaip 60 Gy i naviko vieta. Poope-
raciné spinduliné terapija dar skiriama, kai pasalina-
mas ne visas navikas, ligoné atsisaké radikalios ope-
racijos, dél naviko i$plitimo operacija negalima. ISsky-
rus karcinosarkomos atvejus, esant angiosarkomai,
pazasties limfonodektomija netikslinga (31). Tiek
pooperacingés spindulinés terapijos, tick pooperacinés
chemoterapijos efektyvumas, gydant angiosarkomas,
iSlieka neaiski. Kai sarkoma buvo blogai diferenci-
juota, skiriant pooperacing chemoterapija, liga neatsi-
naujino 29,2 proc. ligoniy, o negavusiems chemote-
rapijos — 4,4 proc. (p<0,05). Kai navikai buvo gerai
diferencijuoti, pooperacinés chemoterapijos poveikio
nepastebéta (32). Jei angiosarkoma vélesniy stadiju
ir iSplitusi, chemoterapijos galimybés ribotos. Apie
chemoterapijos veiksminguma, gydant iSplitusia an-
giosarkoma, mazai zinoma. Hormonoterapija neskiria-
ma, nors angiosarkomoje nustatyta progesterono re-
ceptoriy (12).

Apibendrinimas

1. Angiosarkoma yra retas, dazniausiai po kruties
spindulinio ir (arba) chirurginio gydymo i$sivystes
piktybinis navikas.

2. Klinikiniai, instrumentiniy tyrimy duomenys ne-
specifiniai. Patvirtinti kraujagysling naviko prigimtj
padeda Siuolaikiniai imunohistocheminiai tyrimai.

3. Dél kraujo priemaisos citologiniai tyrimai nein-
formatyvis, todél piktybiniam navikui diagnozuoti ba-
tina eksciziné biopsija.

4. Bitina atskirti nuo gerybiniy kriities naviky, pir-
miniy ir antriniy limforetikuliniy naviky, pirminiy ir
antriniy sarkomy, hematogeniniy metastaziy.

5. Pagrindinis gydymo metodas — paprasta mastek-
tomija. Pooperacinés spindulinés terapijos ir chemote-
rapijos reikSmé neaiski, galbiit i§skyrus blogos dife-
renciacijos navikus.

6. Prognoz¢, nepaisant ankstyvos diagnostikos ir
skirto gydymo, bloga. I§ serganciuyjy angiosarkoma
trejus metus iSgyvena 20 proc. ligoniy (8).
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Angiosarcoma of the breast: a case report and literature review
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Summary. Sarcoma of the breast is a rare tumor (makes up 0.5 to 1% of all malignant breast tumors). In
literature, only isolated cases of primary angiosarcoma of the breast were described. Secondary angiosarco-
mas are more frequently diagnosed in women and mostly in patients who underwent breast-conserving sur-
gery and were treated by radiotherapy.

In this article a very rare case of angiosarcoma of the breast is presented. The tumor in the breast was
diagnosed after breast trauma. After surgery the diagnosis of hematoma was made. Nine months after surgery
tumor spread was observed in subdermal layer, lymph nodes, and lungs. After review of histopathology slides
the likely diagnosis of angiosarcoma of the breast was made. The effect of chemotherapy and radiotherapy
was only partial and short. The tumor extended further to the lungs, pleura, and peritoneum. A patient from
the time of diagnosis survived for 8§ months. The mean survival of patients with angiosarcoma of the breast,
described in literature, ranges from 13 to 22 months, and the treatment in this case most likely could not have
an effect on survival of the patient.

Correspondence to E. B. Juodzbaliené, Clinic of Oncology, Kaunas University of Medicine, Eiveniy 2,
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