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Sazetak

Papilarni fibroelastom (PFE) je redak, benigni tumor koji predstavlja manje od 10%
primarnih sré¢anih tumora. U 90% slu¢ajeva javlja se na sr¢anim zaliscima. Serije autop-
sija pokazuju ravnopravnost distribucije desnog i levog srca, dok hirurske serije imaju
visoku prevalencu levostranog PFE. Ehokardiografija, CT i MR srca su najceSce
koris¢ene dijagnognosticke metode, ali ipak za tac¢nu dijagnostiku tumora srca
neophodna je patohistoloska analiza. Istrazivanje je sprovedeno na Institutu za
kardiovaskularne bolesti Vojvodine u Sremskoj Kamenici. Studija je bila retrospektivna
i obuhvatala je period od januara 2008. do septembra 2017. godine. U studiju je bilo
ukljuceno 14 pacijenata kod kojih je zbog dijagnostikovanog tumora srca izvrSena
ekstirpacija tumora u celosti. U nasem istrazivanju 31% su ¢inili muskarci, dok su udeo
od 69% zauzimale osobe zenskog pola. Samo jedan pacijent je bio bez tegoba, dok je
najveéi broj pacijenata osetio nedostatak vazduha i gusenje kao glavni simptom (26%).
Najcesca lokalizacija tumora je na aortnoj valvuli 50%, zatim na mitralnoj valvuli 29%,
levoj pretkomori 7%, levoj komori 7% 1 trikuspidalnoj valvuli 7%. Prosecna veli¢ina
tumora kod EHO nalaza je 0,94 cm, a kod patoloskog nalaza 0,84 cm. Iako papilarni
fibroelastomi predstavljaju retke benigne tumore srca mogu izazvati ozbiljne zivotno
ugrozavaju¢e komplikacije.

UvoD

su benigni tumori i to uglavnom miksomi, dok je kod dece
oko 90% tumora benigno, a medu njima najces¢i su rab-

Prvi poznati opis sr¢anog tumora datira jo$ iz 1562.
godine (1), a prvi uspesni operativni zahvat odstranjivanja
primarnog sréanog tumora je izveden 1952. godine (@),
Tumori primarno poreklom iz srca (benigni i maligni)
povaljuju se jako retko, a prema autopsijskim studijama
incidenca pojavljivanja je u rasponu od 0,001% do 0,3%,
dok se sekundarni tumori javljaju sa uéestalos¢u koja je 20-
40% &edéa od primarnih®). Kod odraslih 75% tumora srca
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domiomi (4-6),

Papilarni fibroelastom (PFE) je redak, benigni tumor koji
predstavlja manje od 10% primarnih sréanih tumora (7-8), U
90% slucajeva javlja se na srcanim zaliscima, ukljucujuci
aortni, zadnji i anteriorni mitralni list®-14), mitralne horde i
papilarne migi¢e (15:16), Serije autopsija pokazuju ravno-
pravnost distribucije desnog i levog srca. Medutim, hirurSke
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serije imaju visoku prevalencu (81%) levostranog PFE, jer
su levostrane lezije mnogo ¢e$ée simptomatske (9:17).

Ehokardiografija, CT i MR srca su najcesc¢e koriS¢ene
dijagnosticke metode, ali ipak za ta¢nu dijagnostiku tumora
srca neophodna je patohistoloska analiza(5).

U ovoj studiji, kroz analizu 14 sluCajeva papilarnog
fibroelastoma, predstavljeno je desetogodisnje iskustvo
Instituta za kardiovaskularne bolesti Vojvodine u Sremskoj
Kamenici.

MATERIJAL I METODE

Istrazivanje je sprovedeno na Institutu za kardiovas-
kularne bolesti Vojvodine u Sremskoj Kamenici. Studija je
bila retrospektivna i obuhvatala je period od januara 2008.
do septembra 2017. godine. U studiju je bilo uklju¢enol4
pacijenata kod kojih je zbog dijagnostikovanog tumora srca
izvr$ena ekstirpacija tumora u celosti. Operativno odstranjen
tumor je poslat na patohistolosku analizu. Iz hirurski rese-
ciranog materijala za histolosku analizu su uzimani isecci iz
svih delova tumorskog ¢vora koji su pokazivali razliita
makroskopska obelezja u odnosu na boju i ¢vrstinu. Uzorci
su fiksirani u 10% puferisanom formalinu tokom 12 ¢asova,
dehidrirani u alkoholima rastu¢e koncentracije, prosvetljeni
u hloroformu, prozeti i ukalupljeni u parafin i seceni na
kliznom mikrotomu (Leica, Germany) na serijske rezove
debljine od 4um, zatim deparafinisani, te bojeni rutinskom
hematoksilin-eozin (H&E) metodom i montirani DPX-om.

Demografski i klini¢ko-morfoloski podaci obuhvaceni
istrazivanjem bili su: starost i pol ispitanika, klinicki simp-
tomi, lokalizacija tumora, ehokardiografska i patohistoloska
veli¢ina tumora, tip operacije i patohistoloski tip tumora.

Statisticka obrada podataka

Dobijeni podaci su prikazani kao distribucija frekvencija
i izracunata je standardna devijacija. Rezultati su analizirani
uz pomo¢ deskriptivne statistike i prikazani tabelarno i
graficki.

REZULTATI

U istrazivanju je ukupno ucestvovalo 14 pacijenata, od
¢ega su sa udelom od 31% (n=>5) ucestvovale osobe muskog
pola, a udeo od 69% (n=9) su zauzele zene (tabela 1).
Prosecna starost pacijenata u sprovedenom istrazivanju izno-
sila je 63 godine, a raspon godina se kretao od 43 do 76. Kod
osoba muskog pola prosecna starost je iznosila 60,8, odnosno
64,22 godine kod Zena. Ispitanici su podeljeni u Cetiri staro-
sne grupe (svaka grupa sa intervalom od 10 godina). Najveci
broj ispitanika muskog pola je zastupljen u II i IV starosnoj
grupi, dok je kod Zena naveci broj dijagnostikovanih fibro-
elastoma bio u grupi od 51 do 60 godine (Tabela 1).

Tabela 1. Zastupljenost fibroelastoma srca u odnosu na pol i
zivotnu dob

starosna grupa  pol

(godine) muski zenski
n=5 n=9

1(41-50) 1 0

11 (51-60) 2 4

111 (61-70) 0 3

IV (71-80) 2 2

Najcesca lokalizacija tumora u ispitivanom uzorku bila
je na aortnoj valvuli i to u 50% slu¢ajeva, zatim na mitralnoj
valvuli u 29% slucajeva, dok je za lokalizaciju u levoj pret-
komori, levoj komori itrikuspidalnoj valvuli pronaden po
jedan slucaj, odnosno zastupljenost je bila po7% (Tabela 2).

Tabela 2. Lokalizacija fibroelastoma srca

Lokalizacija tumora Broj uzoraka udeo (%)
Leva pretkomora 1 7

Leva komora 1 7
Mitralna valvula 4 50
Aortna valvula 7 29
Trikuspidalna valvula 1 7

Slika 1. Makroskopski izgled papilarnog fibroelastoma srca - tumori su opalescentno bele boje sa brojnim papilarnim
izraStajima na svojoj povrsini.
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Patohistoloske karakteristike

Veli¢ina analiziranih tumora je veoma raznovrsna, i
odredivana je pri pregledu uz pomo¢ ultrazvuka
(ehokardiografija) i pri patohistoloskoj obradi uzoraka
nakon in toto hirurSke ekstirpacije tumora. Velicina
najmanjeg pronadenog tumora, izmerena prilikom
patohistoloske obrade uzoraka i ehokardiografski, iznosila
je 0,2 cm, a najveceg 2,5 cm prilikom patohistoloske
obrade (odnosno 2,1 cm, izmerena echokardiografski)
(Slika 1).

Prosec¢na veli¢ina tumora kod EHO nalaza bila je 0,94
cm, a kod patohistoloskog nalaza 0,84 cm (grafikon 1).
Razlika srednjih vrednosti veli¢ine tumora izmedu
ehokardiografskog i1 patoloskog nalaza nije statisticki
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Grafikon 1. Uporedni prikaz srednje vrednosti velicine tumora.

Svi analizirani papilarni fibroelastomi su imali skoro
identi¢ne histoloske karakteristike. Naime, na povrSini imaju
sloj izgraden od endotela, zatim se uoc¢ava srednji sloj bogat
proteoglikanima i centralno postavljeno avaskularno jezgro
(Slika 2).

Slika 2. Prikaz histoloske grade papilarnog fibroelastoma:
A)H&E, 2x; BIH&E, 4x; C) H&E, 10x.
Analizirajuci tegobe kod pacijenata sa ovim tumorom
evidentiraju se veoma raznoliki simptomi. Simptomi su se
kretali od onih bez tegoba, do onih nespecifi¢nih poput
lakog zamaranja, nedostatka vazduha, lupanja srca, vrtogla-
vica, nesvestica, slabosti, malaksalosti, kaslja, bola u grudi-
ma, do onih tezih simptoma kao $to je gusenje. Njihova
frekvenca je predstavljena na grafikonu broj 2.
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Grafikon 2. Ucestalost javljanja simptoma kod osoba sa papilar-
nim fibroelastomom srca

DISKUSIJA

Tumori srca su veoma retka oboljenja. Postoje primarni
(benigni ili maligni) i sekundarni (metastatski) tumori.
Mogu nastati na bilo kojoj vrsti sréanog tkiva (endokardu,
miokardu ili perikardu). Najces¢i primarni benigni tumor
srca je miksom, dok PFE predstavlja redak tumor i zauzima
udeo od samo 10% od svih primarnih tumora srca. Najcesce
se javalja na aortnom i mitralnom zalisku (18). U nekim
slu¢ajevima se moze detektovati i na drugim delovima srca
kao §to je leva komora i atrijalni septum (19-21), dok se za
neobicne lokalizacije ovog tumora smatraju trikuspidalni i
plucni zalistak, desni i levi atrijalni i ventrikularni endokard,
Chiari-eva mreza i koronarni ostijum(22-27).U trenutku
dijagnoze PFE je obi¢no mali tumor sa papilarnim
strukturama izgradenim od depozita kolagena, elastina i
proteoglikana.

Do danas ostaje nejasno da li je ovaj tumor zapravo
neoplazma, hamartomatozna proliferacija ili organizovani
tromb. Kurup i saradnici smatraju da bi PFE mogao biti
povezan sa preteranim torakalnim zracenjem i hirurskim
procedurama na srcu(28), Sam sastav PFE favorizuje hipote-
zu da ovaj tumor predstavlja organizovanu trombnu masu, a
na osnovu prisustva dendritskih ¢éelija i citomegalovirusa u
samom tumoru (opisanih kod nekih slucajeva) pojedini
autorizastupaju hipotezu da PFE moze biti povezan sa
virusnim endokarditisom (9. Takode, postoje i stavovi da
razvoj PFE moze biti povezan sa duzim izlaganjem i
boravkom u zagadenoj Zivotnoj sredini (29),

Najveéi broj pacijenata sa PFE nema nikakve simptome
ili su simptomi nespecifi¢ni. Tumor se sasvim slucajno
otkrije prilikom ehokardiografije, kateterizacije, operacije
na srcu ili autopsije (30-33),

U radu su obradeni podaci 14 bolesnika obolelih od PFE.
U analiziranom uzorku udeo od 69% zauzimale su Zene, dok
su udeo od 31% zauzimale osobe muskog pola, a prose¢na
starost je iznosila 63 godine. U velikom broju drugih studija,
koje se odnose na tumore srca, populacija sa PFE je bila
sliéna(7:34.35), Burkei saradnici su u istrazivanju dobili
podatke da se tumori ¢es$ée javljaju kod zena i to 1,5-2 puta
¢esée u odnosu na muskarce. Pri poredenju sa rezultatima
naseg istrazivanja, gde je broj Zena sa tumorima srca skoro
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duplo veéi, mozemo re¢i da nam se rezultati poklapaju(4).
Nasuprot nasim rezultatima u drugim studijama pokazuju
dase PFE javlja obicno u srednjem zivotnom dobu i medu
starijim pacijentima, ali sa nesSto ve¢om ucestalos¢u kod
muskaraca (9:30),

Tokom istrazivanja dobijeni su raznoliki podaci o
simptomima koji se javljaju kod osoba obolelih od PFE srca.
Manifestacije su bile u vidu nespecifi¢nih simptoma poput:
lakog zamaranja, nedostatka vazduha, lupanja srca, vrtogla-
vica, nesvestica, slabosti, malaksalosti, kaslja, bola u grudi-
ma, do onih tezih simptoma kao $to je gusenje. Rezultati ove
studije vezani za ucestalost javljanja pojedinih simptoma su
slicni kao 1 kod drugih istazivanja sprovedenih kod osoba
obolelih od tumora srca(34:36-38), Pooja Singhal i saradnici
su u sprovedenom istrazivanju dobili podatke da je oko 15%
pacijenata bilo bez simptoma, dok je u nasem istrazivanju
samo jedan pacijent bio bez simptoma (3%od ukupnog
uzorka). Drugi nespecifi¢ni simptomi koji se najcesce javlja-
ju su: groznica, letargija, slabost i malaksalost, otezano
disanje, nedostatak vazduha, vrtoglavice, gubici svesti,
hemipareze (38).

Najteze opisane komplikacije PFE su embolijska
komplikacija, tranzitorni ishemijski napad, angina pektoris,
infarkt ili iznenadna smrt. Embolusi sa delovima tumora
prilikom dijagnoze glavni su razlog sumnje na PFE i rana
dijagnoza od velikog je interesa za dalji tok lecenja i
prognoze (39-41), Interesantno, disfunkcija zalistaka retko se
opisuje, iako se tumor obi¢no nalazi ba$ na tom mestu.

Zbog rizika od komplikacija le¢enja, uobicajena hirurska
procedura ekscizije tumora se radi samo kod simptomatskih
pacijenata. Pacijenti sa veli¢inom tumora veéim od 1 cm,
trebaju biti hirurski tretirani ekscizijom tumora zbog
poveéanog rizika od embolizacije i iznenadne sréane smrti
(42,43), Asimptomatski pacijenti sa tumorom koji je oko 1 cm
ili manji se pazljivo prate sprovodenjem redovnih klinickih
i ehokardiografskih pregleda dok se ne razviju simptomi ili
tumor ne uveca i postane pokretan, a potom se tumor mora
hirurgki ukloniti 41, Pacijenti koji iz drugih razloga nisu
kandidati za hirursko lecenje lece se dugotrajnom antikoa-
gulantnom terapijom.

Prema navodima iz literature svim pacijentima sa
razvijenim simptomima i tumorima lokalizovanim u levom
srcu neophodno je izvrSiti hirurS§ko uklanjanje tumora,
ukoliko za to ne postoje kontraindikacije, dok je pacijente sa
desnostranom lokalizacijom tumora neophodno pratiti (44).

lako papilarni fibroelastomi predstavljaju retke benigne
tumore srca, u svakodnevnom radu neophodno im je posve-
titi posebnu paznju i ¢esée ih ultrazvucno pratiti, imajuéi u
vidu da mogu izazvati ozbiljne Zzivotno ugrozavajuce
komplikacije.

Abstract

Papillary fibroelastoma (PFE) is a rare, benign tumor that represents less than 10% of pri-
mary heart tumors. In 90% of cases, it can be found in the heart valves. The series of
autopsy show the equality of distribution of the right and left heart PFE, while the surgi-
cal series have a high prevalence of left heart PFE. Echocardiography, CT and MRI of
heart are the most commonly used diagnostic methods, but for the accurate diagnosis of
tumors of the heart, a pathohistological analysis is golden standard. This research was con-
ducted at the Institute for Cardiovascular Diseases of Vojvodina in Sremska Kamenica.
The study was retrospective and covered the period from January 2008 to September 2017.
In the study, 14 patients were included due to a diagnosed heart tumor. In our study, 31%
of patients were men, while 69% of patients were women. Only one patient didn’t have
any manifeatation of illness, while the majority of patients felt a lack of air and choking
as the main symptoms (26%). The most common tumor localization was the aortic valve
- 50%, then the mitral valve - 29%, in the left atrial septum - 7%, in the left ventricle - 7%,
and the tricuspid valve - 7%. The average tumor size in the EHO findings was 0.94 c¢m,
and in the pathological finding was 0.84 cm. Although papillary fibroelastomas are very
rare benign tumors of the heart, they can cause serious life-threatening complications.
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