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Streszczenie

Abstract

Chtopiec w wieku 17,5 roku, leczony dotychczas w poradni nefrologicznej z powodu przewlektego biatkomoczu, zostal
skierowany na rutynowa konsultacj¢ kardiologiczng przed przekazaniem go pod dalszg opieke w poradni dla dorostych. W badaniu
przedmiotowym oraz elektrokardiograficznym nie stwierdzono nieprawidlowosci w ukladzie sercowo-naczyniowym, ci$nienie
tetnicze bylo prawidlowe, natomiast w badaniu echokardiograficznym w obrebie lewego przedsionka uwidoczniono
nieprawidtowg strukture guzowatg o wymiarach 1,3 x 1,5 cm, pozostajaca w lacznosci z przegroda miedzyprzedsionkowa.
Wlaczono podawanie heparyny w ciaglym wlewie, po ktorej nie uzyskano zmiany wielko$ci guza. Diagnostyke poszerzono
o tomografi¢ komputerowa, w ktorej w lewym przedsionku uwidoczniono migkkotkankowa strukture o nieréwnych obrysach,
o wymiarach 1,5 x 2,1 x 2,1 cm, bedaca w lacznoéci z przegroda miedzyprzedsionkows, a nastgpnie wykonano badanie
rezonansu magnetycznego, ktore wskazalo, ze struktura w lewym przedsionku w pierwszej kolejnoéci odpowiada §luzakowi,
obecno$¢ wzmocnienia przemawiala za$ przeciwko podejrzeniu skrzepliny, chociaz nie mozna byto jednoznacznie wykluczy¢
obecnosci drobnej skrzepliny na guzie. Chlopiec zostal zakwalifikowany do operacji kardiochirurgicznej, podczas ktdrej
usunieto nieprawidtows strukture, a nastepnie przestano ja do analizy histopatologicznej, w ktorej stwierdzono nowotwor serca
o utkaniu $luzaka. Po operacji pacjenta przekazano na oddzial kardiologii dzieciecej w celu dalszego leczenia, gdzie chory
otrzymywal enoksaparyne sodows, antybiotyki oraz kwas acetylosalicylowy. Po 10 dniach w osierdziu pojawita si¢ okoto
1-centymetrowa warstwa ptynu, ktéry ulegt regresji po wlaczeniu ibuprofenu i lekéw odwadniajacych. Chiopiec zostat wypisany
do domu w stanie dobrym z zaleceniem kontynuacji opieki w poradniach nefrologicznej, kardiologicznej oraz genetycznej,
ze wzgledu na wykryta podczas hospitalizacji mutacje w genie MTHFR, co moze si¢ wigza¢ z wrodzong nadkrzepliwoscia.

Stowa kluczowe: guz serca, §luzak, skrzeplina, rezonans magnetyczny

A 17.5-year-old boy, previously treated in a nephrology clinic due to chronic proteinuria, was referred for a routine cardiology
consultation before being transferred to an adult clinic for further care. Physical examination and echocardiography showed
no circulatory abnormalities and normal blood pressure, while echocardiography revealed an abnormal tumour-like structure
measuring 1.3 X 1.5 cm in the left atrium, remaining in contact with the interatrial septum. Continuous infusion of heparin
was started, after which no change in tumour size was obtained. The diagnosis was extended to include computed tomography,
which showed a soft 1.5 x 2.1 x 2.1 cm tissue structure connecting with the interatrial septum with uneven contours, and
magnetic resonance imaging, which indicated that the left atrial structure corresponded to myxoma, and the presence of
enhancement spoke against the suspicion of a thrombus, although the presence of a small thrombus on the tumour could
not be clearly excluded. The boy was qualified for a cardiac surgery, during which the pathological structure was removed
and then sent for histopathological analysis, which revealed a heart tumour with myxoma. After the surgery, the patient was
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transferred to the department of paediatric cardiology for further treatment, where he received enoxaparin sodium,
antibiotics and acetylsalicylic acid. After a few days, an about 1 cm layer of fluid appeared in the pericardium, which regressed
after the incorporation of ibuprofen and dehydrating agents. After 2 weeks, the boy was discharged home in good condition,
with a recommendation to continue care at a nephrology, cardiology and genetic clinic due to MTHFR mutation, which may
be associated with hereditary hypercoagulability, detected during hospital stay.

Keywords: heart tumour, myxoma, thrombus, magnetic resonance imaging

WSTEP

stwierdzanymi nieprawidlowo$ciami, ktore wy-

krywa sie w okoto 0,02% badan autopsyjnych®?,
a wérdd dzieci kierowanych na konsultacje kardiologicz-
na - u 2,5/1000®. Przyzyciowe rozpoznanie jest z reguly
przypadkowe, poniewaz chorzy nie wykazuja zadnych typo-
wych objawo6w, a badanie echokardiograficzne wykonuje si¢
u dzieci najczesciej z powodu szmerdw nad sercem lub aryt-
mii, a nie podejrzenia guza w sercu™*. W¢réd guzéw pier-
wotnych serca u dzieci okofo 90% stanowia guzy fagodne,
natomiast pozostale 10% sg guzami zlosliwymi.
Najczestszym pierwotnym guzem tagodnym w tej grupie
wiekowej jest niezlosliwy miesniak prazkowanokomorko-
wy (rhabdomyoma; okoto 70%), ktérego nietypowa cecha
jest to, ze wraz z wiekiem moze ulega¢ inwolucji®. Inne -
rzadko wystepujace — guzy to widkniak, potworniak, §luzak
i naczyniak (facznie okolo 20%). Pozostale guzy pierwotne
to nowotwory ztosliwe, najczeéciej migsaki: naczyniakomie-
sak (angiosarcoma), wtokniakomiesak (fibrosarcoma) oraz
chioniakomigsak (lymphosarcoma). U dorostych okoto 75%
wszystkich guzéw serca stanowia guzy pierwotne tagodne,
sposrod ktorych najczesciej wystepujacym (40%) jest sluzak
(myxoma), a pozostalych 25% guzéw ma utkanie nowotwo-
réw ztodliwych®”.

Pierwotne guzy serca u dzieci sg bardzo rzadko

Sluzak jest guzem pojedynczym, ale jezeli wystepuje
w zespole Carneya, wowczas moze by¢ guzem mnogim.
Mimo ze jest fagodny, w okreslonych przypadkach moze
mie¢ charakter guza ztosliwego ze wzgledu na swoja lo-
kalizacje, zwlaszcza jesli wystepuje w lewym przedsionku
i w spos6b mechaniczny utrudnia naptyw krwi przez za-
stawke, dajac obraz zwezenia mitralnego™®®. Yin i wsp.
stwierdzili zwezenia zaburzajace przeplyw krwi u 60-70%
dorostych pacjentéw ze sluzakiem - gtéwnymi objawami
klinicznymi byty bole w klatce piersiowej oraz utrata swia-
domoscit'”. Inne istotne powiktania §luzaka to tworze-
nie skrzeplin i embolizacje naczyn zylnych fragmentami
guza, ktore wystepuja w okoto 21,5% przypadkow i moga
skutkowaé udarami mézgu lub zatorowoscig plucng!h.
Diagnostyka opiera si¢ gtéwnie na badaniu echokardio-
graficznym, ktére pozwala na ocene lokalizacji, liczby
i wielko$ci guzow oraz ich wpltywu na hemodynamike.
Z reguly konieczne jest takze obrazowanie tomografii
komputerowej (computed tomography, CT) i rezonan-
su magnetycznego (magnetic resonance, MR), jednak
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ostateczna weryfikacja typu guza opiera si¢ na badaniu
histopatologicznym!>'?.

Leczenie guzow serca uzaleznione jest od wielu czynnikow,
przede wszystkim od wtérnych objawow hemodynamicznych.
W przypadku rhabdomyoma najczesciej przyjmuje sie
postawe wyczekujacg ze wzgledu na tendencje tych nowo-
tworéw do spontanicznej inwolucji. Jesli natomiast masa
guza si¢ powigksza i utrudnia przeplyw krwi, wowczas sta-
nowi to wskazanie do leczenia kardiochirurgicznego®®.
Najgorsze rokowanie u dzieci dotyczy guzéw ztosliwych, kto-
re wystepuja w tej grupie wiekowej wyjatkowo rzadko®'%'4),

OPIS PRZYPADKU

Pacjent w wieku 17,5 roku, pozostajacy pod kontrolg ne-
frologiczng z powodu przewleklego biatkomoczu i kamicy
ukladu moczowego, zostal skierowany na rutynowa kon-
sultacje kardiologiczng przed przekazaniem pod opieke po-
radni nefrologicznej dla dorostych. W badaniu klinicznym
stwierdzono kurzg klatke piersiows, blados¢ powtok, cichy
szmer skurczowy nad sercem, prawidlowe tetno obwodo-
we i ci$nienie tetnicze.

W wykonanym zapisie elektrokardiograficznym (EKG)
obecne byty normogram oraz cechy przewagi elektrycz-
nej komory lewej, natomiast w badaniu echokardiograficz-
nym uwidoczniono guz o wymiarach 1,3 x 1,5 cm, taczacy
si¢ z przegrodg miedzyprzedsionkowg (ryc. 1). W projek-
¢ji dwuwymiarowej (2DE) w czasie rzeczywistym guz balo-
towal w obrebie lewego przedsionka, nie utrudniat jednak
przeptywu krwi przez zastawke dwudzielng. Nie stwierdzo-
no réwniez utrudnienia naptywu z zyt ptucnych do lewego
przedsionka. W czasie badania nie zarejestrowano zaburzen
rytmu serca, frakcja wyrzutowa lewej komory byla prawi-
diowa (left ventricular ejection fraction, LVEF = 70%), $cia-
ny serca nie wykazywaly cech przerostu. W osierdziu nie
stwierdzono plynu, chociaz blaszki osierdzia mialy nieco
wzmozong echogenicznos$¢. Rozwazano obecnos¢ skrzepli-
ny, wegetacji lub guza w lewym przedsionku.

W pierwszej kolejnosci brano pod uwage najgrozniejsze
rozpoznanie, czyli skrzepline, ktéra mogta bezposrednio
zagraza¢ zdrowiu, a nawet zyciu chtopca (pomimo prawi-
dlowych wynikéw badan laboratoryjnych, w tym podstawo-
wego ukladu krzepniecia, prawidlowych stezen D-dimerdw,
biatka C i biatka S), gdyby bowiem ulegla mobilizacji, mo-
gtaby doprowadzi¢ do ostrego udaru mozgu. Z tego po-
wodu wigczono ciagly wlew heparyny pod kontrolg czasu
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Ryc. 1. Echokardiografia dwuwymiarowa (2DE), projekcja pie-

ciojamowa. W lewym przedsionku guz o wymiarach

1,3 x 1,5 cm, tuz powyzej zastawki dwudzielnej (strzatka).

W czasie pracy serca nie utrudniat przeplywu krwi przez
zastawke mitralng

kaolinowo-kefalinowego (activated partial thromboplastin
time, APTT), nie uzyskujac jednak zmniejszenia masy guza.
Diagnostyke poszerzono o badanie CT, w ktérym uwidocz-
niono miekkotkankows strukture o nieréwnych obrysach,
o wymiarach 1,5 x 2,1 x 2,1 cm, pozostajacg w lacznosci
z przegrodg miedzyprzedsionkowa (ryc. 2). Dodatkowo
stwierdzono rzadko wystepujaca nieprawidtowos¢ pra-
wej tetnicy wiencowej, ktora przebiegata w obrebie prawe-
go przedsionka - bez konsekwencji hemodynamicznych.
Obraz CT wskazywat na skrzepline lub $luzaka, jednak za-
sugerowano badanie MR, ktére wykonano nastepnego dnia.
Uwidoczniono ruchomg okragtawg strukture o wymia-
rach 1,3 x 1,3 x 1,6 cm, niewpuklajacg si¢ do zastawki dwu-
dzielnej. Zmiana wykazywata posredni sygnat w sekwencji
T1, wysoki sygnal w sekwencji T2+FS, a po podaniu érod-
ka kontrastowego ulegata wczesnemu wzmocnieniu obwo-
dowemu. W badaniu péznego wzmocnienia widoczne bylo
bardziej jednorodne wysycenie zmiany, z niewzmacnia-
jacym sie ogniskiem wielko$ci 4 mm. Struktura w lewym
przedsionku w pierwszej kolejnosci odpowiadala sluzako-
wi, obecno$¢ wzmocnienia przemawiata za$ przeciwko po-
dejrzeniu skrzepliny, jednak nie mozna bylo jednoznacznie
wykluczy¢ obecnosci drobnej skrzepliny na guzie. Z tego po-
wodu pacjent zostal zakwalifikowany do operacyjnego usu-
niecia guza w krazeniu pozaustrojowym. Usunietg strukture
o wymiarach 1,3 x 1,3 x 1,6 cm przestano do badania hi-
stopatologicznego, w ktorym stwierdzono utkanie $luzaka.

Po operacji chorego przekazano na oddziat kardiologii dzie-
ciecej w celu dalszego leczenia. Przy przyjeciu chlopiec pozo-
stawal w stanie ogdlnym stabilnym, otrzymywat enoksaparyne
sodows, antybiotyki oraz kwas acetylosalicylowy. Uwage zwra-
cala blado$¢ powlok skornych, obecny byl cichy szmer skur-
czowy nad sercem, natomiast w badaniach laboratoryjnych
obserwowano stopniowa normalizacje podwyzszonych wcze-
$niej stezen wskaznikow zapalnych i enzyméw sercowych oraz
poprawe parametréw morfologii krwi. Uzyskano takze wyni-
ki badan genetycznych, w ktorych wykryto obecnos¢ mutacji
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Ryc. 2. Tomografia komputerowa serca. W lewym przedsionku
guz o wymiarach 1,5 x 2,1 cm (strzatka), przy przegro-
dzie migdzyprzedsionkowej

w genie MTHFR, co moze si¢ wigza¢ z wrodzona nadkrzepli-
wodcig, 1 z tego wzgledu zaplanowano konsultacje w poradni
genetycznej. W wykonanym kontrolnym zapisie EKG moni-
torowanego metoda Holtera nie stwierdzono zaburzen rytmu
ani przewodzenia, natomiast w badaniu echokardiograficz-
nym w 10. dobie po operacji uwidoczniono w osierdziu okoto
1-centymetrowg warstwe plynu, ktéry ulegt regresji po wlacze-
niu ibuprofenu oraz lekéw odwadniajacych. Ponadto chlopiec
okresowo skarzyl si¢ na dolegliwosci bolowe w klatce piersio-
wej, zwlaszcza przy zmianie pozycji ciata, co wigzano z typo-
wymi objawami po operacji kardiochirurgiczne;.

U pacjenta pojawily sie takze nieobserwowane wczeéniej
zaburzenia widzenia. Z tego powodu przeprowadzono kon-
sultacje neurologiczna, nie stwierdzajac odchylen od sta-
nu prawidtowego. W czasie bardzo szczegélowego wywia-
du okazalo sie, ze matka chlopca ma migrenowe béle gtowy
oraz obecne s3 u niej zmiany demielinizacyjne w mézgo-
wiu, z kolei u siostry wystepuja nawracajace napady padacz-
kowe. Chiopiec przyznal réwniez, ze rok wczesniej podczas
dlugotrwatej pracy z komputerem wystepowaly u niego za-
burzenia widzenia z prawostronnym ograniczeniem pola
widzenia, ktore po odpoczynku samoistnie ustepowaly.
Konsultujacy neurolog zalecil jednak dalsza obserwacje
neurologiczng oraz okulistyczng. Pacjent po kilku dniach
zostal wypisany do domu w stanie dobrym z zaleceniami
zgloszenia si¢ na wyznaczone konsultacje.

OMOWIENIE

Nowotwory serca u dzieci rozpoznawane sg z reguly przy-
padkowo, gdyz nie daja zadnych specyficznych objawow,
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dzieci za$ kierowane sg na konsultacje kardiologiczne naj-
czeéciej z powodu szmeru nad sercem lub zaburzen rytmu,
a nie podejrzenia guza serca®. Guzy w sercu u dzieci sg
w wiekszo$ci guzami tagodnymi, nie daja przerzutéw, a nie-
ktore z nich, takie jak np. rhabdomyoma, moga nawet samo-
istnie zanika¢ lub wykazuja bardzo powolny wzrost. Jesli
natomiast sg duze i utrudniajg swobodny przeplyw krwi,
wowczas wymagaja chirurgicznego usuniecia®?.

U opisywanego pacjenta rozpoznano $luzaka w lewym
przedsionku. Guz ten u dzieci rozpoznawany jest spora-
dycznie, w odréznieniu od oséb dorostych, u ktérych jest
najczesciej wystepujacym™. W réznicowaniu nieprawidlo-
wej struktury wewnatrz serca nalezy bra¢ pod uwage ufor-
mowang skrzepling, guz serca lub wegetacje. Kazda z tych
struktur moze by¢ Zrédtem materialu zatorowego®, cho-
ciaz najwigkszym ryzykiem mobilizacji cechuje si¢ skrzep-
lina. Z tego wzgledu u opisywanego pacjenta, podejrzewa-
jac obecno$¢ skrzepliny, do leczenia wlaczono heparyne.
Postgpowanie to bylo wlasciwe, gdyz jak sie okazalo w poz-
niejszym terminie, u chlopca wykryto obecno$¢ muta-
cji w genie MTHEFR, ktora sprzyja powstawaniu skrzeplin,
a ponadto w badaniu MR opisano obraz sugerujacy obec-
nosc¢ skrzeplin oplaszczajacych §luzaka. Gdyby wynik muta-
cji genu byl znany juz podczas pierwszego badania echokar-
diograficznego, wstepne podejrzenie obecnosci skrzepliny
byloby jeszcze bardziej prawdopodobne, a zastosowanie he-
paryny jeszcze bardziej uzasadnione. Wdrozone u chorego
leczenie heparyng nie przyniosto jednak oczekiwanej po-
prawy, dlatego brano pod uwage nowotwor serca, ze wska-
zaniem na $luzaka, gdyz wlasnie lewy przedsionek jest naj-
czestszym miejscem wystepowania tego nowotworu.
Mimo ze guz byt duzych rozmiaréw, nie powodowal zabu-
rzen przeplywu krwi przez ujécie mitralne. Pojawienie si¢
zastabnie¢ lub omdlen u takich chorych zawsze jest obja-
wem niepokojacym, gdyz moze $wiadczy¢ o mechanicznym
blokowaniu przeptywu krwi wewnatrz serca. Opisywane sg
takze nagle zgony w mechanizmie zespotu matego rzutu
u chorych ze §luzakiem. Rozpoznanie ustalone u opisywa-
nego pacjenta bylo duzym zaskoczeniem i gdyby nie fakt, ze
wystepowaly u niego problemy nefrologiczne i zostal skie-
rowany na rutynowg konsultacje kardiologiczng przed prze-
kazaniem go do dalszej obserwacji w poradni nefrologicz-
nej dla dorostych, nowotwdr prawdopodobnie jeszcze przez
dtugi czas nie zostalby wykryty. Mogloby to mie¢ w przy-
szlosci dramatyczne, negatywne konsekwencje dla zdrowia,
a nawet zycia chlopca. Leczenie kardiochirurgiczne bylo
w pelni skuteczne, jednak w przypadku $luzaka istnieje ry-
zyko nawrotu (nie przerzutu). Odsetek wznéw po operacji
szacuje si¢ na okolo 3%, dlatego usunigcie sluzaka wymaga
dalszego monitorowania.

WNIOSKI
Pierwotne guzy serca u dzieci sg najczesciej nowotworami

tagodnymi, rozpoznawanymi przypadkowo i na ogot nie-
wymagajacymi leczenia chirurgicznego. Wyjatek stanowia
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guzy utrudniajgce swobodny przeptyw krwi, gdyz w takich
przypadkach istnieje duze ryzyko naglego zgonu sercowego.
W diagnostyce guzow serca podstawowe znaczenie ma
echokardiografia, uzupelniona o badania CT oraz MR. Guz
W sercu wymaga réznicowania ze skrzepling oraz wegetacja.
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