© Pediatr Med Rodz 2022, 18 (3), p. 270-273
DOI: 10.15557/PiMR.2022.0040

Andrzej Szydtowski', Jacek Kusa?, Katarzyna Gruszczyriska®, Agnieszka Skierska', Otrzymano: 1.04.2022
Zaakceptowano: 25.05.2022

Fwa Moric-Janiszewska*, Zbigniew Olczak®, Anna Szydtowska' Opublikowano: 30.12.2022
g y

Olbrzymi guz serca rozpoznany przypadkowo u 6-letniego chtopca
z czestoskurczem z szerokimi zespotami QRS
A giant heart tumour diagnosed accidentally in a 6-year-old boy with wide QRS complex tachycardia
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Stres 7czenie W pracy przedstawiono histori¢ choroby 6-letniego chlopca z czgstoskurczem o szerokich zespotach QRS, u ktérego przypadkowo
wykryto guz w sercu. Czestoskurcz wystapil dwukrotnie w odstepie 10 miesiecy i zostal szybko przerwany w gabinecie nocnej
pomocy medycznej poprzez wykonanie masazu zatoki szyjnej. Wykonano zapis elektrokardiograficzny (EKG), ale z uwagi na jego
niskg jako$¢ nie nadawal sie on do szczegblowej analizy, okreslono jedynie czesto$¢ rytmu na 180/min.
Diagnostyke kardiologiczng wykonano w o$rodku referencyjnym. Nie stwierdzono nieprawidlowoséci w badaniach
laboratoryjnych. W badaniu EKG metoda Holtera zarejestrowano jedynie 374 pojedyncze pobudzenia komorowe, natomiast
w trakcie rutynowego badania echokardiograficznego uwidoczniono w przegrodzie migdzykomorowej bardzo duzy guz
o wymiarach 4,2 x 3,1 cm, nieutrudniajacy wewnatrzsercowego przeplywu krwi. Obecno$¢ guza potwierdzono w rezonansie
magnetycznym serca, w ktorym wysunieto podejrzenie wiékniaka. Do leczenia wlgczono beta-adrenolityk (metoprolol) i zalecono
dalsza obserwacje kardiologiczng. Chlopiec zostal wypisany do domu z zaleceniem kontroli za 2 miesigce. Nie zglosit sie
na wizyte w terminie, a rodzice poprosili o wydanie pelnej dokumentacji badan obrazowych.

Stowa kluczowe: czestoskurcz, guz serca, echokardiografia, rezonans magnetyczny

AbS’[ra ct The paper presents a case report of a 6-year-old boy with broad QRS tachycardia, who was accidentally diagnosed with
a cardiac tumour. The tachycardia occurred twice, 10 months apart, and was quickly interrupted in a night medical care unit
by performing a carotid sinus massage. Electrocardiography was performed, but its low quality did not allow for a detailed
analysis, except for the heart rate, which was 180 bpm. Cardiological diagnosis was performed in a reference centre.
No laboratory abnormalities were found. Holter ECG recorded only 374 single ventricular beats, while a routine echo
revealed a very large 4.2 x 3.1 cm tumour in the interventricular septum, which did not impede intracardiac blood flow.
The presence of the tumour was confirmed by magnetic resonance imaging of the heart, in which a fibroma was suspected.
A beta-blocker (metoprolol) was included in the treatment and further cardiac monitoring was recommended. The boy was
discharged home with a recommended follow-up in 2 months. He did not report for the appointment, while his parents
requested for full imaging documentation.
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Olbrzymi quz serca rozpoznany przypadkowo u 6-letniego chfopca z czestoskurczem z szerokimi zespotami QRS

WSTEP

owotwory serca wystepuja bardzo rzadko i moga
| \ ‘ mie¢ charakter pierwotny, czyli wywodzi¢ si¢ bez-

posrednio z serca, lub by¢ wynikiem przerzutu
z innej lokalizacji. Na podstawie badan autopsyjnych ich
wystepowanie szacuje sie na 0,002-0,33%".
Pierwotne nowotwory serca w wiekszosci sa guzami lagodny-
mi, chociaz moga mie¢ charakter miejscowo ztosliwy ze wzgle-
du na lokalizacj¢ lub rozmiar, w sytuacji gdy utrudniaja prze-
plyw krwi lub ruch zastawek serca. Naleza do nich miesniaki
prazkowanokomorkowe (rhabdomyoma), widkniaki (fibro-
ma), thuszczaki (lipoma), Sluzaki (myxoma) oraz potworniaki
(teratoma). U dzieci najcze$ciej wystepujacym guzem serca jest
mies$niak prazkowanokomérkowy, u dorostych - §luzak®*.
Rhabdomyoma moze zosta¢ rozpoznany juz w okresie zycia
plodowego i jest jedna z manifestacji stwardnienia guzo-
watego (tuberous sclerosis complex, TSC), choroby dziedzi-
czonej w sposob autosomalny dominujacy®. W ostatnich
latach wykazano, ze przyczyna TSC jest mutacja genow
TSCI lub TSC2. Defekt molekularny zaburza rozwdj ko-
morek, co sprzyja powstawaniu guzéw nowotworowych
nie tylko w migéniu sercowym, ale takze w watrobie, sko-
rze, dnie oka oraz w plucach i mézgu. Stwierdzenie przez
lekarza rodzinnego lub pediatre na skdrze u dziecka obec-
nosci plam typu ,,kawa z mlekiem” (café au lait) powinno
zawsze wzbudzi¢ czujno$¢ i skloni¢ do poszukiwania kli-
nicznych cech TSC. Wiadomo, ze o ile migéniaki prazkowa-
nokomorkowe w sercu cechujg si¢ zdolnoscig do samoistnej
inwolucji, o tyle w mézgu guzy te rozwijaja si¢, doprowa-
dzajac do wystepowania padaczki i zahamowania rozwoju.
Przetomem w leczeniu TSC bylo wprowadzenie inhibito-
réw szlaku mTOR (mammalian target of rapamycin), czyli
rapamycyny oraz ewerolimusu, ktére hamuja rozwoj komo-
rek nowotworowych. W Polsce, w Instytucie ,,Pomniku -
Centrum Zdrowia Dziecka” w Warszawie obecnie prowa-
dzony jest pierwszy w $wiecie projekt, ktérego celem jest
ocena skutecznosci nowoczesnego leczenia rapamycyna
lekoopornej padaczki u dzieci z TSC®7).
Kolejnym pod wzgledem czestosci wystepowania u dzie-
ci do 2. roku zycia tagodnym guzem serca jest wiokniak,
ktéry moze wystepowac w zespole Gorlina (mnoga gru-
czolakowato$¢ wewnatrzwydzielnicza). Najczesciej zloka-
lizowany jest w przegrodzie miedzykomorowej lub w $cia-
nie lewej komory serca, chociaz moze si¢ rozwija¢ takze
w prawej komorze i w prawym przedsionku. Zwykle jest
to guz pojedynczy, dobrze odgraniczony, o réwnej i glad-
kiej powierzchni. W niektérych przypadkach juz w czasie
zycia ptodowego rosnie do olbrzymich rozmiaréw, dopro-
wadzajac do $mierci plodu w konsekwencji istotnych zabu-
rzen hemodynamicznych utrudniajacych wewnatrzsercowy
przeplyw krwi. U dzieci na 0gél nie powoduje objawow kli-
nicznych, z wyjatkiem sytuacji gdy jest przyczyna zaburzen
rytmu serca lub utrudnia przeptyw krwi w obrebie serca.
Pozostate pierwotne nowotwory serca wystepuja u dzieci
sporadycznie®*®).
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Rozpoznanie guzéw serca u dzieci nastepuje na ogot przy-
padkowo, z wyjatkiem sytuacji, w ktdrej u dziecka wystepuja
typowe cechy kliniczne TSC i padaczka. Wéwczas neurolog
kieruje pacjenta na konsultacje kardiologiczng w celu wyklu-
czenia/potwierdzenia obecnosci guza serca®. Podstawowymi
metodami diagnostycznymi sa echokardiografia, tomogra-
fia komputerowa (computed tomography, CT) oraz rezonans
magnetyczny (magnetic resonance, MR) serca. Badanie ser-
ca metodg MR jest metodg referencyjng w rozpoznawaniu
guzow serca, umozliwia wiarygodna ocene lokalizacji, cha-
rakteru tkanki guza, jest tez przydatne w réznicowaniu guza
m.in. ze skrzepling lub wegetacjami. Ostateczne rozpozna-
nie ustala si¢ jednak zawsze na podstawie badania histopa-
tologicznego wycinka usunietego guza lub posmiertnie®!V.
Guzy serca o duzych wymiarach powoduja zmniejszenie po-
jemnosci lewej, prawej lub obydwu komor serca, co skutku-
je niewydolnoécia krazenia, ktora moze by¢ wskazaniem do
leczenia operacyjnego polegajacego na catkowitym lub cze-
$ciowym usunieciu guza. Nawroty nowotworu po leczeniu
chirurgicznym moga wystapi¢ u okoto 6% chorych. W pier-
wotnych lub przerzutowych guzach zlosliwych rokowanie od
momentu postawienia diagnozy jest niekorzystne(>'%).

OPIS PRZYPADKU

Chlopiec w wieku 6 lat zostal przyjety przez pediatre w ra-
mach nocnej pomocy lekarskiej (NPL) z powodu wystapienia
szybkiej czynnosci rytmu serca podczas wysitku fizycznego,
bolu w klatce piersiowej oraz ztego samopoczucia. Podobny
incydent wystapil 10 miesiecy wczesniej i wéwczas epizod
ustapil samoistnie. Obecnie w ramach NPL wykonano za-
pis elektrokardiograficzny (EKG), rozpoznano czestoskurcz
nadkomorowy z rytmem serca okoto 180/min i wykonano
skuteczny masaz tetnicy szyjnej, uzyskujac ustapienie czesto-
skurczu. Pacjent zostal przekazany do szpitala rejonowego na
oddzial pediatrii w celu przeprowadzenia diagnostyki, ale ro-
dzice w 2. dobie wypisali chfopca na wtasne zadanie i zglosi-
li si¢ na szpitalny oddzial ratunkowy (SOR) w Gérnoslaskim
Centrum Zdrowia Dziecka w Katowicach, a nastepnie w try-
bie pilnym na Oddzial Kardiologii Dziecigcej tego szpitala.
Przy przyjeciu stan dziecka byl dobry, pacjent byt wydol-
ny krazeniowo i oddechowo, czynno$¢ serca byta miarowa
z czestoscig 84/min, odnotowano szmer buczenia zylnego
zmieniajacy swoja glo$nos¢ w zaleznosci od pozycji glowy,
jak réwniez zanikajacy przy ucisku zyly szyjnej, tony serca
byly prawidlowo akcentowane, tetno symetryczne. Warto$¢
ci$nienia tetniczego wynosita 120/68 mm Hg. W dostarczo-
nej kopii zapisu EKG z NPL rozpoznano czestoskurcz okoto
180/min z szerokimi zespotami QRS, jednak szczegotowa
interpretacja zapisu EKG byla niemozliwa z powodu jego
bardzo niskiej jakosci technicznej.

Wyniki badan laboratoryjnych byly prawidlowe. Stezenie
troponiny T o wysokiej czuto$ci (high sensitivity troponin
T, hs TnT) wynosito 5,12 pg/ml (norma), stezenie wol-
nej tyroksyny (free thyroxine, fT4) 1,38 ng/dl (norma),
a wskazniki stanu zapalnego byty ujemne. W zapisie EKG
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Ryc. 1. Zapis EKG. Rytm wiodgcy zatokowy zaburzony pojedyn-
czymi pobudzeniami komorowymi (ramka)

Ryc. 2. Echokardiografia dwuwymiarowa, projekcja czterojamowa.
W przegrodzie miedzykomorowej guz o wymiarach
4,2 x 3,1 cm i powierzchni 12 cm?, wpuklajgcy si¢ do
Swiatta komory prawej i lewej

stwierdzono wiodacy rytm zatokowy o czestosci okoto 91/min,
normogram, odstep PQ - 150 ms, QRS - 80 ms; QTc -
394 ms, niespecyficzne obnizenie odcinka ST 0 1 mm w od-
prowadzeniach II, III, aVF oraz ujemny zalamek T w od-
prowadzeniach II, Il oraz V4-V5. W 24-godzinnym zapisie
EKG metodg Holtera zarejestrowano 374 dodatkowe, po-
jedyncze, monomorficzne pobudzenia komorowe (ryc. 1).
W wykonanym badaniu echokardiograficznym dwuwymiaro-
wym (2DE) uwidoczniono olbrzymi guz zwigzany z przegroda
miedzykomorows, o wymiarach 4,2 x 3,1 cm oraz powierzch-
ni 12 cm?, wpuklajacy sie do $wiatla prawej oraz lewej komory
(ryc. 2). W badaniu echokardiograficznym tréjwymiarowym
(3DE) stwierdzono, ze guz znajduje si¢ w obrebie przegrody
miedzykomorowej i jest dobrze odgraniczony (ryc. 3).
Zadecydowano o poszerzeniu diagnostyki obrazowej o ba-
danie MR, w ktérym potwierdzono obecnos¢ w przegrodzie
miedzykomorowej guza o wymiarach 3,84 x 5,07 x 4 cm, kto-
ry wpuklat sie do $wiatta zar6wno prawej, jak i lewej komory

DOI: 10.15557/PiMR.2022.0040

Ryc. 3. Echokardiografia trojwymiarowa, projekcja czterojamowa.
W przegrodzie migdzykomorowej guz wpuklajgcy sie do
Swiatta obydwu komdr, nieutrudniajgcy przeptywu krwi
w obrebie komor serca

Ryc. 4. Rezonans magnetyczny serca. W Scianie przegrody mie-
dzykomorowej guz o wymiarach 3,84 x 5,07 x 4 cm,
o strukturze tkankowej najprawdopodobniej widkniaka

serca, zmniejszajac objetos¢ obydwu komor. Zmiana miata
réwne i gladkie obrysy, nie powodowala uposledzenia czyn-
nosci serca, frakcja wyrzutowa lewej komory byta prawidtowa
(left ventricular ejection fraction, LVEF = 61,6%). Obraz MR
potwierdzit obecno$¢ guza serca, wskazujac na zmiane tagod-
ng, o typie widkniaka (ryc. 4). Do leczenia arytmii komorowej
wlaczono beta-adrenolityk (metoprolol) w dawce 25 mg/dobe.
Chtopiec zostat wypisany do domu z zaleceniem kontroli
w poradni kardiologicznej za 2 miesigce. Rodzice nie zglosi-
li sie z dzieckiem w wyznaczonym terminie, zwrocili si¢ na-
tomiast z prosbg o wydanie pelnej dokumentacji obrazowej.
Jak mozna sie domysla¢, zdecydowali si¢ na konsultacje lub
dalsze leczenie dziecka w innym o$rodku.

OMOWIENIE

Nowotwory tagodne serca w wiekszosci przypadkdéw
przebiegaja bezobjawowo, moga jednak by¢ przyczyna
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wystepowania zaburzen rytmu serca, co stanowi powod
zglaszania si¢ pacjentow do poradni kardiologicznej. U opi-
sywanego chlopca pierwszym objawem choroby byto wy-
stapienie czestoskurczu. Rozpoznanie czestoskurczu jest
stanem alarmowym i w celu wyjasnienia etiologii czgsto-
skurczu i jego dalszego leczenia powinna zosta¢ przeprowa-
dzona szczegélowa diagnostyka. W prezentowanym przy-
padku czestoskurcz rozpoznany w gabinecie NPL wynosit
okoto 180/min, jednak zapis EKG byl na tyle zly technicz-
nie, ze nie udalo si¢ wyjasni¢, czy byl to czgstoskurcz ko-
morowy z szerokimi zespotami QRS, czy tez czgstoskurcz
przedsionkowy z aberracjg przewodzenia. Rozroznienie
tych dwdch typow czestoskurczu jest czgsto bardzo trudne
i wymaga wykonania 12-odprowadzeniowego zapisu EKG
metoda Holtera w celu przeprowadzenia dokladnej ana-
lizy obecnosci zatamkow P, czasu trwania zespolow QRS
oraz zatamkow R, S w odprowadzeniach przedsercowych?.
Niestety, na izbach przyje¢ czy nawet na oddzialach SOR
nie zawsze pamieta si¢ o tym, ze wykonanie prawidlowe-
go zapisu EKG czesto decyduje o dalszym postepowaniu,
gdyz moze si¢ okazad, ze jest to jedyny zapis, na podstawie
ktorego mozna zakwalifikowaé pacjenta do dalszego lecze-
nia, w tym ablacji za pomoca fal o czestotliwosci radiowej
(radiofrequency, RF) drogi dodatkowej lub ogniska arytmii.
Rozpoznanie guza serca jest mozliwe w badaniu echokardio-
graficznym (ptodowym oraz po urodzeniu), obejmujacym
projekcje dwuwymiarowg (2DE) oraz tréjwymiarows (3DE).
W celu potwierdzenia diagnozy zalecane jest wykonanie MR
serca, w ktorym z duzym prawdopodobienstwem mozna
okredli¢ rodzaj nieprawidlowej tkanki guza. Tak bylo w przy-
padku opisywanego pacjenta, u ktérego badanie echokardio-
graficzne w projekcjach 2DE i 3DE pozwolilo szczegétowo
okresli¢ mase nowotworu oraz jego lokalizacje w przegrodzie
miedzykomorowej z cechami wpuklania si¢ do komory pra-
wej ilewej, natomiast w badaniu MR okre$lono strukture nie-
prawidtowej tkanki guza, ktéra w najwiekszym stopniu od-
powiadala wldkniakowi (ryc. 2-4). Opisywane w literaturze
$wiatowej wlokniaki serca w populacji pediatrycznej, o po-
twierdzonym obrazie histopatologicznym, przypominajg guz
wystepujacy u pacjenta prezentowanego w niniejszej pracy.
W chwili obecnej plan postepowania terapeutycznego u opi-
sywanego chorego zaklada postawe wyczekujaca i dalsza ob-
serwacje kardiologiczng. Podstawowym problemem sg nawra-
cajace zaburzenia rytmu serca, w tym zwlaszcza czgstoskurcze.
Zastosowane leczenie za pomoca beta-adrenolityku wydaje si¢
skuteczne, poniewaz kontrolne badania nie wykazaty obec-
nosci zaburzen rytmu serca. Podstawowa metoda diagnosty-
ki zaburzen rytmu serca jest czeste i powtarzane wykonywanie
zapisu Holter EKG, jak rowniez obserwacja kliniczna. U opi-
sywanego chiopca epizody szybkiej czynnosci serca zostaty
bardzo prawidtowo i wczeénie rozpoznane przez opiekundw.

Niestety, rodzice nie zglosili si¢ z dzieckiem w wyznaczonym
terminie do poradni kardiologicznej, nie poinformowali tez
0 przyczynie rezygnacji z wizyty kontrolnej. Zwrdcili si¢ na-
tomiast z wnioskiem o wydanie dokumentacji pacjenta, za-
pewne dla celow prowadzenia dalszej obserwacji i leczenia
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w innym osrodku, co nie jest nadzwyczajnym ani niespoty-
kanym zachowaniem w takiej sytuacji.

WNIOSKI

Pierwotne nowotwory serca sg bardzo rzadka nieprawidto-
woscig u dzieci i ich rozpoznanie jest zwykle przypadkowe.
Widkniak to drugi pod wzgledem czestosci po migénia-
ku prazkowanokomdrkowym fagodny guz serca u dzieci.
W rozpoznaniu réznicowym kazdego guza zlokalizowanego
wewnatrz serca nalezy uwzglednia¢ obecno$¢ nowotworu,
skrzepliny oraz wegetacji. W roznicowaniu guzoéw w sercu
bardzo przydatnym narzedziem diagnostycznym jest wyko-
nanie uzupelniajacej tomografii komputerowej lub rezonansu
magnetycznego serca.
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