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Summary Keywords
Fourteen-year-old boy, feeling healthy so far, was admitted to the hospital with effort pulmonary embolism,
intolerance and symptoms such as chest pain, cough and fever. X-ray examination S protein deficiency, children

revealed pneumonia and on transthoracic echocardiography pedunculated structure
in the right atrium was found. The patient was admitted to the Department of Cardi-
ology in a good general condition, without any significant abnormalities in physical
examination. He reported retrosternal pain, which gradually intensified during the
day of admission. Tachypnea and tachycardia were observed. On physical examination
respiratory sounds at the base of the lungs on both sides were diminished. Laboratory
tests showed positive markers of inflammation, negative exponents of myocardium
damage, elevated levels of D-dimers (4-fold) (no other abnormalities of coagulation
parameters). Angio-CT was performed which confirmed suspected pulmonary em-
bolism. Under the urgency procedure, thrombus from the right atrium was surgically
removed and pulmonary embolectomy aspiration was performed. Patient was finally
diagnosed with family deficiency of S protein.

Czternastoletni chtopiec zgtosit sie do Szpitala Dziecie- i zmniejszenie dolegliwosci. W drugiej dobie hospitalizacji
cego z powodu kaszlu, uczucia ktucia w klatce piersiowej, na Oddziale Pediatrii w badaniu echokardiograficznym
meczliwosci, braku taknienia, w dniu przyjecia do szpi- uwidoczniono nieprawidtowg uszyputowang strukture
tala u chtopca wystapita goraczka (38,4°C). Poczatkowo w prawym przedsionku serca i z podejrzeniem $luzaka chto-
chtopiec byt leczony amoksycyling z kwasem klawulano-  piec zostat przewieziony do Kliniki Kardiologii Dzieciecej.
wym, obserwowano przejsciowg poprawe stanu ogélnego  Przy przyjeciu do Kliniki Kardiologii chtopiec odczuwat,

Nowa Pepiatria 4/2018



Czternastoletni chtopiec z podejrzeniem guza prawego przedsionka - znaczenie wywiadu rodzinnego w diagnostyce réznicowej

poza zgtaszanymi wcze$niej objawami, niewielka dusznos¢
i dos¢ silny bél w okolicy mostka, nasilajacy sie w fazie
wdechu. W badaniu echokardiograficznym potwierdzono
obecnos¢ tworu w prawym przedsionku o wymiarach
okoto 2,5 x 1,5 cm, o nieco mniejszej echogenicznosci niz
tkanki serca (ryc. 1).

W wywiadzie rodzinnym od matki chtopca uzyskano in-
formacje o zakrzepicy zyt gtebokich i licznych poronieniach.
U brata chtopca wystapit w przesztosci epizod zakrzepicy
zatoki jamistej. W toku diagnostyki stwierdzono woéwczas
u obojga niedobdr biatka S, jednak u pacjenta aktywnosci
biatka C i S byly w normie, w zwigzku z czym nie podjeto
u niego dalszej diagnostyki hematologicznej. Na podstawie
danych z wywiadu rodzinnego oraz objawéw klinicznych

Ryc. 1. Badanie echokardiograficzne ukazujace skrzepline
w prawym przedsionku

PP - prawy przedsionek; PK - prawa komora; LP - lewy przed-
sionek; LK - lewa komora

uznano twoér w prawym przedsionku za skrzepline i podjeto
decyzje o leczeniu.

Po podaniu heparyny drobnoczasteczkowej chtopiec
zgtaszat nasilenie boélu w klatce piersiowej oraz dusznos¢,
w badaniu przedmiotowym stwierdzono tachykardie i ta-
chypnoe. W badaniu tomografii komputerowej z kontrastem
wykazano obecnos¢ materiatu zatorowego obustronnie
w obrebie rozgatezien tetnic ptucnych. U podstawy ptuc
opisano niewielkie obszary zageszczen migzszowych oraz
w tylnej czesci széstego segmentu lewego ptuca niewielki
pecherz rozedmowy o $rednicy okoto 14 mm (ryc. 2 i 3).

W wykonanych badaniach laboratoryjnych stwierdzono
podwyzszone stezenie D-dimeréw (2068 ng/mL, norma:
170-550 ng/mL). Pacjent zostat zakwalifikowany do pilnej
interwencji kardiochirurgicznej, w czasie ktérej usunieto
materiat zatorowy z obu tetnic ptucnych oraz ich odgatezien.
W okresie pooperacyjnym stosowano heparyne niefrakcjo-
nowana, pézniej heparyne drobnoczasteczkowa w dawce
leczniczej. Nastepnie do leczenia wiaczono warfaryne pod
kontrola INR.

Kontrola echokardiograficzna wykazata, ze jamy serca,
zyty gtéwne i tetnice ptucne sa wolne od skrzeplin. Rekon-
walescencja po operacji przebiegata bez powiktan. W okre-
sie pooperacyjnym stwierdzono dyskretne tarcie optucnej
u podstawy ptuca w pozycji lezacej. Poza tym bez innych
nieprawidtowych zjawisk ostuchowych. Czynnos¢ serca byta
miarowa, 100/min. W kontrolnej angiotomografii komputero-
wej wyrazne zmniejszenie liczby skrzeplin w odgatezieniach
tetnic ptucnych obustronnie w poréwnaniu do badania z dnia
po operacji. W badaniu scyntygraficznym perfuzji ptucnej
wykonanym technika plenarna oraz SPECT stwierdzono liczne
klinowe ubytki perfuzji w obu ptucach. Nie uwidocznita sie
dolna cze$¢ prawego ptuca, co odpowiada masywnej zato-
rowosci ptucnej (ryc. 4i 5).
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Ryc. 2. Badanie tomografii komputerowej tetnic ptucnych wykonane po dozylnym podaniu $rodka kontrastowego. Materiat
zatorowy widoczny jest w postaci hipodensyjnych ubytkéw zakontrastowania w gateziach ptatowych i gateziach do segmen-
tow obu ptuc (strzatki); rekonstrukcje typu MIP (ang. maximum intensity projections), przekroje osiowe (rzad gorny) i czoto-

we (rzad dolny)
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Ryc. 3. Badanie tomografii komputerowej tetnic ptucnych. Klinowaty obszar zawatu w ptacie dolnym lewym; rekonstrukcje
czotowa i osiowa, okno ptucne (strzatki, rzad gérny). Hipodensyjne skrzepliny (strzatki, rzad dolny) widoczne w tetnicach obu
ptuc, przekréj osiowy i czotowy, okno srédpiersiowe
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Ryc. 4. Badanie scyntygraficzne perfuzji ptucnej wykonane technika plenarng i SPECT. Liczne klinowe ubytki w obu ptu-
cach (strzalki cienkie). Nie uwidacznia sie dolna cze$¢ prawego ptuca (strzatki grube). Obraz odpowiada masywnej zatorowosci
ptucnej

W kontrolnym badaniu echokardiograficznym serca nie iantytrombiny Il - 108,60% (norma: 75-125%), czynnika VIII;
uwidoczniono nieprawidtowych struktur wewnatrzsercowo czynnik von Willenbranda, przeciwciata antykardiolipinowe
i w duzych naczyniach. W badaniach w kierunku trombofilii i przeciw 2-globulinie byty w normie. Stwierdzono niedobér
stwierdzono aktywnos¢ biatka C - 115,7% (norma: 70-140%)  biatka S (61,5%) oraz podwyzszenie wartosci znormalizowa-
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wo LAC RPFO

Ryc. 5. Badanie scyntygraficzne perfuzji ptucnej wykonane
technika plenarng i SPECT. Nie uwidacznia sie dolna czes$¢
prawego ptuca (strzatka). Obraz odpowiada masywnej zatoro-
wosci ptucnej

nego wspodtczynnika testu LAC (fac. lupus anticoagulant -
antykoagulant toczniowy) — 1,39 (norma < 1,2).

Pacjent w stanie ogélnym dobrym zostat wypisany do
domu z zaleceniem przyjmowania przewlekle warfaryny.
W kontrolnych badaniach echokardiograficznych nie opisy-
wano skrzeplin. Podczas obserwacji bez nowych epizodéw
zakrzepowo-zatorowych.

DYSKUSJA

Zatorowos¢ ptucna (ang. pulmonary embolism - PE) w po-
pulacji pediatrycznej wystepuje niezwykle rzadko, dlatego
tez postawienie rozpoznania zatorowosci ptucnej jest trudne
i czesto pomijane podczas diagnostyki réznicowej. Przyczyna
takiej sytuacji moze by¢ obraz kliniczny, ktéry jest niecharak-
terystyczny i czesto przypomina objawami zapalenie ptuc,
niedodme, guzy w klatce piersiowej lub urazy, bedace czest-
szymi i bardziej prawdopodobnymi sytuacjami w praktyce
pediatrycznej niz zatorowos¢ ptucna (1).

Czestos$¢ wystepowania zatorowosci ptucnej wirdd dzieci
wynosi 8,6-57 na 100 000 hospitalizowanych dzieci i 0,14-0,9
na 100 000 populacji ogdlnej dzieci niehospitalizowanych (1).
W 2015 roku w Anglii czestos¢ PE wynosita 0,2-0,6 na 100 000
dzieci w wieku 0-14 lat, jednak wedtug pracy przegladowej
Ramiz i Rajpurkar z 2018 roku czestos¢ zatorowosci ptucnej
wsrod dzieci wahata sie miedzy 0,05 a 4,2% (2, 3). U dorostych
czestos¢ PE wynosi 23-69 na 100 000 (4). W cytowanym wcze-
$niej badaniu jest to nawet 50,2-97,8 na 100 000 populacji
angielskiej (2).

Ta duza réznica wynika z,,chronigcej” specyfiki hemostazy
u dzieci i o wiele rzadszego wystepowania czynnikéw zylnej
choroby zakrzepowo-zatorowej (ang. venous thromboembo-
lism — VTE). Wsréd dzieci 70-96% pacjentdéw z zatorowoscia
ptucng miato przynajmniej jeden czynnik ryzyka rozwoju
choroby (5). Wsréd dorostych czestos¢ idiopatycznej zato-
rowosci ptucnej wynosi 30% (1). W populacji pediatrycznej
zatorowos¢ ptucna o nieznanej etiologii jest raczej rzadkoscia,
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najczesciej ma swoja przyczyne w wystepowaniu wiecej
niz jednego czynnika ryzyka zylnej choroby zakrzepowo-
-zatorowej. Najczestsze przyczyny zatorowosci u dzieci to
trombofilie, w tym: mutacja genu czynnika V typu Leiden,
niedobdr antytrombiny, biatka Ci S, mutacja genu protrom-
biny G20210A. Rodzinny niedobér biatka S, ktéry rozpoznano
w opisywanym przypadku, w populacji ogoélnej wystepuje
u 0,03-0,13% i stanowi 1-4% przyczyn zatorowosci wsréd
dzieci (6).

Podczas diagnostyki réznicowej u opisywanego pacjenta
brano pod uwage $luzaka przedsionka, ktérego czestosc¢
wystepowania u dzieci jest skrajnie mata (7). Sluzak pra-
wego przedsionka moze powodowac zatorowos¢ ptucna,
jednak w literaturze opisano zaledwie kilka takich przypad-
koéw (8-13).

Przy objawach zgtaszanych w opisywanym przypadku
czestsze sg przyczyny zakazne, urazy lub guzy w klatce pier-
siowej, jednak kluczowa role we wczesnym rozpoznaniu za-
torowosci ptucnej u naszego pacjenta odgrywa wywiad ro-
dzinny. Matka i brat chfopca mieli zdiagnozowany objawowy
niedobdr biatka S, co powinno sktoni¢ do myslenia o zatoro-
wosci ptucnej u chtopca, nawet jesli w wykonanych u niego
badaniach opisywano prawidtowg aktywnos¢ biatka S.
Biatko S wraz z biatkiem C s antykoagulantami zaleznymi
od witaminy K. Biatko S jest kofaktorem aktywnej formy
biatka C (ang. activated protein C — APC). Diagnostyka nie-
doboru biatka S jest trudna i obcigzona mozliwoscig btedu
najwiekszg wsrdd wszystkich czynnikéw, ktérych niedoboru
mozna poszukiwac w trombofilii. Testy na niedoboér biatka S
oznaczajg aktywnos¢ biatka, nie zas jego stezenie. Na wynik
moga mie¢ wptyw obecnos¢ antykoagulantu toczniowego,
podwyzszona aktywnos$¢ czynnika VIl czy opornosé na APC.
Moze sie wiec zdarzy¢, ze mimo niedoboru, aktywnos¢
biatka S w pojedynczym badaniu utrzymuje sie w granicach
normy (14).

Po zdiagnozowaniu zatorowosci ptucnej u dzieci nalezy
wiaczy¢ odpowiednie leczenie. Najczesciej w populacji pe-
diatrycznej stosuje sie niefrakcjonowang heparyne. W opi-
sywanym przypadku podanie niefrakcjonowanej heparyny
byto wskazane ze wzgledu na przebyta operacje usuniecia
skrzeplin z jamy serca i masywna zatorowos$¢. Leczenie
najczesciej prowadzi sie pod kontrola APTT z uzyskaniem
wartosci 60-85 s.

Latwiejsza do stosowania forma heparyny jest heparyna
drobnoczasteczkowa, obcigzona mniejszg iloscig powiktan.
Kontrole leczenia opiera sie na aktywnosci anty-Xa z war-
tosciami terapeutycznymi 0,5-1 j./m. Podawanie heparyny
mozna zamieni¢ na doustne koagulanty. Sekwencje taka
- ,na zaktadke” z heparyng drobnoczasteczkowa — zasto-
sowano u opisywanego pacjenta. Leczenie warfaryna
powinno by¢ kontrolowane za pomoca INR z wartosciami
docelowymi 2,0-3,0. Mato jest danych dotyczacych lecze-
nia trombolitycznego u dzieci z zakrzepica zylna, jednak
istniejg prace uznajace leczenie trombolityczne za leczenie
pierwszego rzutu w znaczacej hemodynamicznie zatoro-
wosci ptucnej (1, 15).

Prezentowany przypadek ilustruje, jak bardzo wazny jest
wywiad rodzinny w diagnostyce pediatrycznej.
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