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Souhrn
Východiska: Maligní plicní nádory patří v současnosti dle četnosti k nejčastějším zhoubným 
onemocněním. Mezenchymální nádory plic jsou však velmi vzácné. Dle literárních dat před-
stavují necelých 0,5 % všech maligních plicních nádorů. Jednou ze vzácných variant je plicní 
epiteloidní hemangioendoteliom. Případ: Prezentujeme případ 45letého muže s několikamě-
síční anamnézou narůstající dušnosti, s bolestí břicha a zad. Zobrazovacími metodami bylo 
zjištěno postižení skeletu páteře. PET/ CT s 18F-fluorodeoxyglukózou (FDG) prokázalo rozsáhlý 
FDG-avidní maligní proces postihující hrudník, dutinu břišní i skelet. Rozsah a charakter infil-
trace v PET/ CT obraze nebyly typické pro žádnou z častějších onkologických diagnóz. Svým 
plošným šířením zejména v pravém hemithoraxu a na povrchu jater onemocnění nejvíce připo-
mínalo maligní mezoteliom. PET/ CT vyšetření nedetekovalo jasné primární tumorózní ložisko, 
umožnilo však lokalizovat místo vhodné k bioptické verifikaci procesu. Biopsií infiltrovaného 
7. žebra vpravo pod CT kontrolou byl zjištěn epiteloidní hemangioendoteliom. I přes časné 
zahájení systémové léčby pacient umírá na respirační insuficienci se syndromem horní duté žíly 
a progredujícím fluidothoraxem 15 dní po stanovení diagnózy. Závěr: Vzhledem k extrémně 
raritnímu výskytu epiteloidního hemangioendoteliomu a jeho heterogenním projevům není 
možné určit správnou diagnózu pouze na základě klinických projevů, laboratorních vyšetření 
či nálezů v zobrazovacích metodách. Rozhodující význam pro určení diagnózy má histopato-
logické vyšetření. Ze stejného důvodu nebyla dosud vypracována doporučení pro systémovou 
léčbu mnohočetného postižení.
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Úvod
Epiteloidní hemangioendoteliom (EHE) 
je vzácná malignita cévního původu. 
Vyskytovat se může v  různých lokali-
zacích, jakou jsou játra, plíce, mediasti-
num, srdce, gastrointestinální trakt, pe-
ritoneum, kosti vč. kostní dřeně, měkké 
tkáně hlavy, krku, končetin, břicha, ano-
genitální oblast, lymfatické uzliny, prsní 
žlázy, mozek, mozkové pleny a  kůže   
[1–3]. Nejčastěji jsou však postižena 
játra, plíce, kůže nebo kosti [4].

50–76  % pacientů je asymptomatic-
kých [1,3]. Odhadovaná prevalence EHE 
je méně než 1 pacient na milion obyva-
tel [5]. Plicní epiteloidní hemangioendo-
teliom (PEHE) je považován za nízce až 
středně maligní sarkom plic. Jeho bio
logická povaha ho řadí mezi hemangiom 
a angiosarkom. Poprvé byl popsán v roce 
1975  Dailem a  Liebowem pod názvem 
intravaskulární bronchoalveolární tumor, 
protože byl považován za agresivní 
formu bronchoalveolárního karcinomu 
prorůstajícího do přilehlých krevních cév. 
Následně však byl dalšími metodami po-
tvrzen endoteliální původ nádorových 
buněk. Současný název byl poprvé pou-
žit Weisem et al v roce 1986 [1]. Dosud 
bylo v dostupné literatuře popsáno při-
bližně 248  případů PEHE  [3]. Největší 
soubor obsahoval data 93 pacientů [6]. 
PEHE se vyskytuje až 4× častěji u žen než 
u mužů – podle různých autorů jsou ženy 
postiženy v  62–80  % případů  [3]. Pleu-
rální forma PEHE se zdá být naopak čas-
tější u mužů [7].

Věkový průměr pacientů s  PEHE je 
37 let a přes 40 % nemocných je mlad-
ších 40  let. Výskyt nemoci má dva vr-
choly – ve 3. a 5. dekádě života. Přibližně 
polovina případů je asymptomatických 
a onemocnění se zjistí náhodně na skia-
gramu hrudníku. Druhá polovina ne-
mocných má nespecifické příznaky jako 
dušnost, suchý kašel, pleurální bolest, 
hmotnostní úbytek a celkovou slabost. 
Vzácně se může nemoc projevovat al-
veolárním krvácením a rychle progre-
dující plicní hypertenzí. Pleurální posti-
žení může mít podobu suché pleuritidy 
nebo pleurálního výpotku. Vzdálené me-
tastázy se objevují asi u 25 % případů [1].

Popis případu
Z anamnézy muže narozeného v  roce 
1973 je významná informace o proděla-
ném pneumotoraxu v roce 2010. Ve stej-
ném roce byla také provedena resekce 
pravé plíce s dekortikací pleury pro pa-
chypleuritis calcarea. Histologický nález 
odpovídal fibrózní pleuritidě s ložiskově 
vystupňovanou reaktivní, místy až aty-
pickou, proliferací mezotelu. Malignita 
však potvrzena nebyla. Po 20 letech ak-
tivního kouření pacient v této době ciga-
rety odložil. V dalším období se postupně 
objevily chronické komplikace charak-
teru fibrotizace hrudníku vpravo s kalci-
fikacemi paravertebrálně a také skolióza 
páteře. Zdravotní stav se dále kompliko-
val v roce 2015 úrazovou frakturou žeber. 

Chronické bolesti zad, které sám při-
čítal skolióze při retrakci pravého he-

mitoraxu, se výrazněji zhoršily v červnu 
2018. Došlo také k progresi bolestí bři-
cha a k výraznému úbytku na váze (25 kg 
za 4–5  měsíců). Výsledky gastrosko-

Summary
Background: At present, lung cancer ranks among the most frequent malignant diseases. However, according to literature data, mesenchymal 
lung tumors are very rare, representing less than 0.5% of all malignant lung tumours. Epithelioid hemangioendothelioma of the lungs belongs to 
this group of uncommon entities. Case report: We present a case of a 45-year-old male with a history of increasing dyspnoea and abdominal and 
back pains, developing over the past several months. Vertebral lesions were found on imaging studies. PET/ CT following 18F-fluorodeoxyglucose 
administration (FDG) showed a large FDG-positive malignant infiltration affecting the thorax, abdominal cavity, and bones. The extension and 
other characteristics of the mass on PET/ CT did not correspond to any of the common oncologic diseases. With its spread in a plaque-like form 
predominantly in the right hemithorax and on the surface of the liver, the disease closely resembled malignant mesothelioma. The primary 
tumour origin could not be clearly identified on PET/ CT scans but they allowed us to choose a suitable site to obtain tissue for pathologic 
examination. Based on a CT-guided bone biopsy of the 7th right rib, the diagnosis was concluded as epithelioid hemangioendothelioma. Despite 
an early initiation of systemic treatment, the patient succumbed to the disease only 15 days after the diagnosis, due to superior vena cava 
syndrome and progressive pleural effusion leading to respiratory insufficiency. Conclusions: Given the extremely low prevalence of epithelioid 
hemangioendothelioma and its heterogeneous manifestation, it is impossible to base the diagnosis solely on disease symptoms, laboratory 
findings, and imaging modalities. In this respect, pathologic examination has a crucial role. For the same reason, there is a lack of recommendations 
for the standard-of-care systemic therapy of metastatic disease.
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Obr. 1. Maligní infiltrace pleury – rozsáhlá 
FDG-avidní tumorózní infiltrace v  me-
diastinu, početná vysoce metabolicky 
aktivní ložiska v dalších lokalizacích, ze-
jména na pleuře, v plicích, v dutině břišní 
a ve skeletu.
FDG – fludeoxyglukóza
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ritoneu. Zejména v PET obraze byla vy-
soce suspektní infiltrace na povrchu kli-
ček střevních. Většinou vysoce FDG 
avidní metastázy ve skeletu měly v  CT 
obraze smíšený charakter – některé me-
tastázy byly jednoznačně osteolytického 
charakteru, jiné léze byly převážně os-
teoplastické. Část skeletálních metastáz 
neměla v CT obraze jednoznačný kore-
lát a  byla zřetelná pouze metabolicky 
(obr. 6).

Metabolická aktivita patologických 
ložisek a infiltrátů ve všech lokalizacích 
se značně lišila. Maximální standardizo-
vaná hodnota vychytávání (standardi-
zed uptake value – SUVmax) se pohybo-
vala od relativně nízkých hodnot (např. 
SUVmax 3,2  jaterní metastázy) až po ná-
padně vysoké hodnoty (např. SUVmax 
12,3  osteolytického ložiska v  pravé lo-
patě kyčelní) při metabolické aktivitě ja-
terního parenchymu SUVmax 2,5.

(obr. 2) a dále se kaudálněji šířila po po-
vrchu jater (obr. 3). Další části maligní in-
filtrace byly v okrajích pravého plicního 
křídla a v hrudní stěně vpravo, místy byly 
patrné i  zřetelné pruhovité kalcifikace. 
Metastatické postižení plic mělo charak-
ter spíše pruhovitých denzních infiltrátů 
a  drobných subcentimetrových ložisek 
subpleurálně. Méně nápadné metasta-
tické postižení bylo i na pleuře a v paren-
chymu plic subpleurálně vlevo (obr. 4). 
Vyjma výše popsané objemné infiltrace 
byla v  mediastinu i  jednotlivá separo-
vaná metastatická ložiska – např. pa-
tologická uzlina ventrálně od levé pul-
monální artérie. V  oblasti dutiny břišní 
(kromě infiltrace na povrchu jater) byl 
nejnápadnější objemný pruhovitý me-
zenteriální infiltrát, který vykazoval vy-
soký uptake FDG (obr. 5). Dále byly pa-
trné metastázy v  játrech a  nevýrazně 
zvětšené patologické uzliny v  retrope-

pie, kolonoskopie a UZ vyšetření břicha 
neobjasnily příčinu uvedených příznaků. 
Pro zhoršující se bolesti zad byla kon-
cem ledna 2019 provedena MR páteře, 
kde byla zjištěna ložiska charakteru me-
tastáz v hrudní oblasti. Vzhledem k zjiš-
těné maligní infiltraci skeletu přišel pa-
cient začátkem února 2019 k došetření 
a  léčbě do Masarykova onkologického 
ústavu. Úvodem byla v ambulanci léčby 
bolesti nastavena adekvátní léčba chro-
nické smíšené bolesti hrudní páteře, 
hrudníku a břicha. O několik dní později 
bylo provedeno PET/ CT vyšetření, které 
upřesnilo rozsah postižení netypickým 
procesem, který vykazoval jednoznačné 
známky malignity. V  PET/ CT obraze 
(obr. 1) dominovala rozsáhlá FDG-avidní 
solidní tumorózní masa v  mediastinu, 
která v  podobě pruhovitého infiltrátu 
od úrovně trachey postupovala podél 
vzestupné aorty parakardiálně vpravo 

Obr. 2. Maligní infiltrace pleury s maximem v blízkosti ascen-
dentní aorty.

Obr. 3. FDG-avidní infiltrace v hrudní stěně a pod ní kolem jater 
– zde podmiňuje destrukci 7. žebra.
FDG – fludeoxyglukóza

Obr. 4. Maligní infiltrace plicního parenchymu a pleury bilate-
rálně, více vpravo, jednotlivá ložiska a infiltráty vykazují smíše-
nou FDG-aviditu.
FDG – fludeoxyglukóza

Obr. 5. Nápadná, vysoce FDG-avidní pruhovitá tumorózní infilt-
race na mezenteriu.
FDG – fludeoxyglukóza
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moterapie. V následujících 10 dnech od 
propuštění však došlo k rychlému zhor-
šování celkového stavu, progredovala 
slabost a respirační insuficience. S ohle-
dem na omezené možnosti léčby a cel-
kový stav byla u pacienta dále zvolena 
pouze symptomatická terapie nádoro-
vého onemocnění, která byla v  domá-
cím prostředí upravována. U  pacienta 
se postupně objevila také zmatenost 
a neklid. Pacient zemřel koncem března 
2019 v péči domácího hospice –15. den 
po prvním podání paliativní systémové 
chemoterapie (41 dnů od PET/ CT). 

Diskuze
Nelze zpětně určit, kdy došlo u pacienta 
k  rozvoji onemocnění. Není jasné, zda 
komplikace v roce 2010 byly již způso-
beny tímto raritním nádorem (při falešné 
negativitě histologického vyšetření) či 
došlo k  rozvoji maligního onemocnění 
až v  průběhu následujících let. Malig-
nita (i přes výrazné symptomy) zůstala 
dlouho nerozpoznána. V  době potvr-
zení diagnózy bylo již stadium nemoci 
značně pokročilé.

Etiologie vzniku EHE je dosud ne-
známá [3]. Na molekulární úrovni mohou 
mít vliv různé angiogenní stimulátory, 
které působí jako promotory proliferace 
endotelových buněk [8]. Jedna z nových 
hypotéz patogeneze se týká příčinné 
souvislosti mezi chronickou infekcí způ-
sobenou Bartonellou a rozvojem tohoto 
vzácného vaskulárního tumoru [9]. Ně

tuálního postižení lze předpokládat, 
že se patrně jednalo o pleurální formu  
PEHE.

V den uzavření histologického nálezu 
(12. den po biopsii) byl pacient v březnu 
2019 opět akutně přijat na lůžkové od-
dělení pro progredující dušnost. Na CT 
vyšetření plic a mediastina provedeném 
během hospitalizace (23 dnů od PET/ CT) 
byla diagnostikována další progrese ma-
ligní infiltrace pleury, bránice a medias-
tina. Maximum postižení bylo v medias-
tinu vpravo v  místě vstupu horní duté 
žíly (HDŽ) do pravé síně. Lumen bylo vý-
razně zúženo s hrozícím rozvojem syn-
dromu HDŽ. Zvýraznil se také výpotek 
v levé pohrudniční dutině. Byl zaveden 
hrudní drén, nasazeny betablokátory pro 
sinusovou tachykardii, kortikosteroidy 
a po kolektivní rozvaze bylo při výkon-
nostním stavu 2 (podle Eastern Coopera-
tive Oncology Group) zahájeno z vitální 
indikace podání paliativní systémové 
chemoterapie (26 dnů od PET/ CT) v re-
žimu paklitaxel/ karboplatina. Třetí den 
po podání chemoterapie došlo k výraz-
nému zlepšení klidové dušnosti s trvající 
lehkou hyposaturací (saturace O2 > 90 % 
v  klidu). Dobře spolupracující pacient 
bez známek infekce byl propuštěn do 
domácího ošetřování na oxygenoterapii, 
se zavedeným hrudním drénem a vyho-
vující analgetickou léčbou. Lze předpo-
kládat, že zásadní podíl na přechodném 
zlepšení stavu měla především upravená 
podpůrná léčba, spíše než samotná che-

Rozsah a  charakter maligní infiltrace 
byl velmi netypický, nejvíce se blížil 
vzhledu mezoteliomu. Z PET/ CT nálezu 
se nedalo jednoznačně určit primární 
tumorózní ložisko. PET/ CT však umož-
nilo výběr lokality vhodné k  bioptické 
verifikaci. 

Přibližně od poloviny února 2019 pa-
cient udával progresi dušnosti a zvýše-
nou únavnost. Došlo k rychlému rozvoji 
respirační insuficience, kdy levá plíce 
zjevně nedostatečně nahrazovala dys-
funkci pravé plíce. Pro zhoršení zdravot-
ního stavu byl pacient hospitalizován.

Laboratorní vyšetření neodhalila zá-
sadnější odchylky od normy. Nekonklu-
zivní byly také výsledky nádorových mar-
kerů – negativní výsledky prostatického 
specifického antigenu, β-podjednotky 
lidského choriového gonadotropinu, 
β2-mikroglobulin, α-fetoproteinu, CA 
19-9, karcinoembryonálního antigenu 
a CA 72-4. Pro postižení skeletu byly ná-
lezy konzultovány na spondyloonkolo-
gické komisi. Byla upravena léčba bolesti 
a zavedena oxygenoterapie. Pod CT kon-
trolou byla začátkem března 2019 pro-
vedena biopsie 7. žebra vpravo, den 
poté byl pacient ve stabilizovaném stavu 
propuštěn do domácí péče. Patologem 
byl popsán epiteloidní hemangioen-
doteliom, který byl potvrzen i  v  rámci 
druhého expertního čtení, vč.  mole-
kulárně genetického průkazu pato-
gnomické fúze genů WWTR1-CAMTA1. 
Vzhledem k anamnéze a charakteru ak-

Obr. 6. (A)  FDG-avidní metastázy ve skeletu mají v CT obraze smíšený charakter – některé metastázy jsou jednoznačně 
osteolytického charakteru (červená šipka), jiné léze jsou naznačeně  osteoplastické (zelená šipka). (B) Metabolická aktivita kost-
ních metastáz se značně liší. Část skeletálních metastáz nemá v CT obraze jednoznačný korelát a je zřetelná pouze metabolicky 
(bílá šipka).
FDG – fludeoxyglukóza

A B
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riamycin, etoposid, ifosfamid, dakarba-
zin, cyklofosfamid a vinkristin. Vzhledem 
k původu onemocnění v endoteliálních 
buňkách se z cílené léčby upírá pozor-
nost zejména k již zmíněným antiangio-
genním lékům, jako jsou např. talidomid, 
bevacizumab nebo apatinib, ale i méně 
specificky působící multikinázové inhibi-
tory pazopanib a sorafenib [20]. 

Závěr 
Epiteloidni hemangioendoteliom je 
velmi vzácné onemocnění s obtížně pre-
dikovatelným biologickým chováním 
i velmi variabilním průběhem. Může být 
náhodně zjištěn u asymptomatických pa-
cientů s následnou dlouhodobou stabi-
lizací. Jindy se jedná o  velmi agresivní, 
rychle progredující postižení se špat-
nou prognózou. Vzhledem k  jeho rarit-
nímu výskytu a pestrým projevům bývá 
téměř nemožné určit správnou diagnózu 
na základě klinického nálezu, laborator-
ních vyšetření či nálezu v zobrazovacích 
metodách. Ty umožní zjistit přesný roz-
sah onemocnění a sledování léčebné od-
povědi. Umožní také určit místo vhodné 
k bioptické verifikaci. PET/ CT má oproti 
jiným zobrazovacím metodám výhodu, 
že přesněji dokáže určit v  terénu často 
rozsáhlého procesu oblast s vysokým ma-
ligním potenciálem. Konečné stanovení 
diagnózy má však vždy v rukou zkušený 
patolog. Vzhledem k extrémně raritnímu 
výskytu onemocnění neexistuje dosud 
„evidence-based“ doporučení pro systé-
movou léčbu mnohočetného postižení.
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