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Summary

Asymptomatic 17-years-old boy with a suspicion of the heart tumor was admitted
to the Cardiology Department for further investigation. Due to the murmur over
the heart echocardiography was performed revealing a bright mass near the left
ventricular apex.

He was in a good physical condition, no symptoms like chest pain, shortness of breath,
syncope, palpitations were reported.

On physical examination diminished heart sounds and systolic murmur 2-3/6 in the
Levin’s scale over the heart were found.

Laboratory data including troponin T, CK, CK-MB, NSE, urea acid, marker were within
normal limits.

On ECG abnormalities of the repolarization were recorded (ST segment depression
and T waves inversion in the I, III, aVF leads).

Transthoracic echocardiogram revealed a 4.7 x 5.8 cm tumor within the postero-lat-
eral wall of the left ventricle, without left ventricular inflow nor outflow obstruction.
Based on cardiac magnetic resonance hemangioma supplied from the right coronary
artery was suspected. Cardiac catheterization was performed, the left ventricular
mass with supply from vascular network of the right coronary artery was confirmed.
No abnormalities of the central nervous system in magnetic resonance were found.
Full-body positron emission tomography showed cardiac mass without any evidence
of extra-cardiac fluorodeoxyglucose-avid disease.

Cardiac hemangioma was recognized. Pharmacological treatment with propranolol
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was introduced without any impact on the tumor size during 6 months follow-up.

OPIS PRZYPADKU

Siedemnastoletni pacjent zostat przyjety do Kliniki Kardio-
logii Wieku Dzieciecego i Pediatrii Ogélnej WUM z podejrze-
niem guza lewej komory serca w celu poszerzenia diagnostyki
i ustalenia dalszego postepowania.

Okoto 3 miesigce wczedniej, w czasie infekcji gérnych drég
oddechowych lekarz pediatra wystuchat u niego szmer nad
sercem, co byto podstawa skierowania na badanie echokar-
diograficzne. W badaniu ECHO-2D uwidoczniono nieprawi-
dtowa mase w lewej komorze serca.

Uzupetniony wywiad ujawnit, iz od okoto 2 lat chtopiec
zgtaszat zmniejszona tolerancje wysitku fizycznego (,Meczyt
sie przy pokonywaniu dtugich dystanséw”). Negowat wy-
stepowanie: bélu, uczucia dyskomfortu w klatce piersiowe;j,
zastabnie¢ i omdlenia, bélu gtowy, zaburzen widzenia.
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Wywiad rodzinny byt obcigzony nagtym zgonem ser-
cowym u brata ojca dziecka, ktéry zmart w wieku 45 lat po
zawale miesnia serca.

Przy przyjeciu do Kliniki pacjent byt w stanie ogélnym
dobrym, nie zgtaszat zadnych dolegliwosci. W badaniu przed-
miotowym na skérze prawego policzka, prawej dtoni i przed-
ramienia stwierdzono blizny po oparzeniu i przeszczepach
skory, dodatkowo blizne po appendektomii. Ostuchowo
potwierdzono miarowa czynno$¢ serca 80 ud/min, tony serca
0 obnizonej dZzwiecznosci oraz szmer skurczowy nad sercem
o gtosnosci 2/6 w skali Levine’a o maksymalnym natezeniu
w IV przestrzeni miedzyzebrowej, przy lewym brzegu mostka.
Wartos$¢ cisnienia tetniczego wynosita 128/78 mmHg, przez-
skérny pomiar saturacji — 98%.

Wyniki wykonanych badan laboratoryjnych: morfolo-
gia z rozmazem recznym, aktywnos¢ enzymoéw sercowych:
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troponiny T, dehydrogenazy kwasu mlekowego, kinazy kre-
atyninowej i jej frakgji, parametry wydolnosci watroby i nerek;
kwas moczowy oraz katecholaminy w dobowej zbiérce byty
prawidtowe. Stezenie swoistej enolazy neuronowej (NSE)
w osoczu, bedacej markerem nowotworowym, réwniez po-
zostawato w granicach normy.

W badaniu radiologicznym klatki piersiowej obraz sylwetki
serca i rysunek naczyniowy ptuc opisano jako prawidtowe.

W EKG stwierdzono zaburzenia repolaryzacji nad sciang
dolnga lewej komory serca (ryc. 1).

W 24-godzinnym monitorowaniu EKG metoda Holtera
stwierdzono rytm zatokowy o czestosci od 46 do 126/min,
nie zarejestrowano arytmii.

W dwuwymiarowym badaniu echokardiograficznym z ko-
lorowym odwzorowaniem przeptywéw zobrazowano duzy
guz w lewej komorze wychodzacy ze $ciany tylneji bocznejna
wysokosci miesni brodawkowatych, o wymiarach 47 x 58 mm,
od strony tacza przedsionkowo-komorowego i pierscienia mi-
tralnego stwierdzono trzy linijne struktury utrzymujace twory
guza z widocznymi przeptywami w drobnych naczyniach.
Guz nie zaburzat naptywu ani odptywu z lewej komory, reje-
strowano jedynie nieistotng niedomykalnos¢ zastawki dwu-
dzielnej. Guz charakteryzowat sie wieksza echogenicznoscia
od echogenicznosci miesnia sercowego. Wymiary jam serca
i globalna kurczliwos¢ lewej komory byty prawidtowe (EF -
79%, SF — 48%) (ryc. 2).

Celem uzupetnienia diagnostyki obrazowej guza w lewej
komorze wykonano badanie rezonansu magnetycznego
serca (CMR), w ktérym potwierdzono obecnos¢ guza w lewej
komorze o wymiarach poréwnywalnych do wymiaréw uzy-
skanych w badaniu echokardiograficznym. Nie stwierdzono
cech ewidentnego naciekania osierdzia. Guz byt nieznacznie
hiperintensywny w obrazach SSFP, silnie hiperintensywny na
obrazach T2-zaleznych z saturacja sygnatu z tkanki ttuszczo-
wej oraz stabo hiperintensywny na obrazach T1-zaleznych.
Podczas podawania $rodka kontrastowego guz dynamicznie
ulegat silnemu, jednorodnemu wzmocnieniu w fazie tetniczej,

Ryc. 1. Dwunastoodprowadzeniowy zapis EKG

Guz w lewej komorze wychodzacy ze $ciany tylnej i bocznej na wyso-
kos$ci mie$ni brodawkowatych

Ryc. 2. Badanie echokardiograficzne 2D i znakowane kolorem,
projekcja koniuszkowa pieciojamowa
PK - prawa komora; LK - lewa komora

a w fazie op6znionej utrzymywato sie jednorodne wzmocnie-
nie w obrebie guza. Catos¢ obrazu wskazywata w pierwszej
kolejnosci na naczyniaka serca unaczynionego od prawej
tetnicy wiencowej.

Celem weryfikacji zrodfa unaczynienia guza w lewej ko-
morze wykonano koronarografie. Selektywna koronarografia
prawej tetnicy wiencowej wykazata liczne gatazki odchodzace
od dystalnej czesci prawej tetnicy wiencowej, ktére dalej
kontrastowaty w obrebie guza lewej komory, z zaleganiem
kontrastu w jego obszarze (ryc. 3).

Selektywna koronarografia lewej tetnicy wiencowej zo-
brazowata prawidtowy przebieg naczynia.
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Liczne gatazki odchodzace od dystalnej czesci pra-
wej tetnicy wieficowej unaczyniajace guz

Ryc. 3. Selektywna koronarografia prawej tetnicy wiencowej
RCA - prawa tetnica wienicowa

Uzupetniajace badania diagnostyczne (badanie ultrasono-
graficzne jamy brzusznej, badanie rezonansu magnetycznego
gtowy) nie wykazaty nieprawidtowosci.

W konsultacji neurologicznej i okulistycznej, z badaniem
dna oczu, nie stwierdzono nieprawidtowosci.

Po konsultacji onkologicznej, ze wzgledu na brak jedno-
znacznej mozliwosci wykluczenia pierwotnie ztosliwego guza
serca, pacjenta zakwalifikowano do badania pozytronowe;j
tomografii emisyjnej (PET) z nastepowym ewentualnym roz-
wazeniem kwalifikacji do biopsji guza. W badaniu PET w rzucie
guza lewej komory nie stwierdzono preferencyjnego wychwy-
tu fluorodeoksyglukozy zawierajgcej promieniotworczy izotop
18F (F18-FDQ), charakterystycznego dla aktywnych metabo-
licznie proceséw rozrostowych, co pozwolito stwierdzi¢, iz
obraz przemawiat za zmiang tagodng — naczyniakiem.

Wobec jednoznacznych wynikéw badan obrazowych
i metabolicznych oraz braku zaburzeri hemodynamicznych
w drodze naptywu i odptywu z lewej komory, odstapiono od
biopsji guza. Pacjenta zakwalifikowano do dalszej obserwacji
klinicznej.

Podjeto prébe leczenia naczyniaka propranololem. W kon-
trolnych badaniach echokardiograficznych wykonanych po 1,
3i 6 miesigcach od wdrozenia terapii obraz guza nie zmienit
sie istotnie.

W badaniu echokardiograficznym wielkos¢ i kurczliwos¢
lewej komory nadal byty prawidtowe, w badaniu holterow-
skim nie obserwowano arytmii, a $rednia czynnos¢ serca
w Holterze wynosita 83/min. Nie obserwowano takze nara-
stania markeréw nowotworéw ztosliwych we krwi.

DYSKUSJA

Pierwotne nowotwory serca u dzieci wystepuja bardzo
rzadko, czestos¢ oceniana jest na 0,2% populacji (1, 2). Znacz-
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na wiekszo$¢ stanowig guzy tagodne, w tym: miesniak praz-
kowanokomorkowy (rhabdomyoma), wtdkniak (fibroma),
naczyniak (hemangioma), sluzak, potworniak (teratoma),
cysta optucno-osierdziowa, guz z komérek Purkiniego. Zto-
sliwos¢ lokalna guzéw tagodnych moze by¢ zwigzana z duza
masa guza i/lub niekorzystna jego lokalizacja, ktéra powoduje
utrudnienie przeptywu w drodze naptywu lub odptywu ko-
mor serca i wéwczas nawet pierwotnie fagodny guz moze wy-
magac usuniecia (3). W przypadku prezentowanego pacjenta
pomimo dos¢ duzego rozmiaru guza w lewej komorze nie
obserwowano zaburzen naptywu ani odptywu krwi z lewej
komory serca.

Guzy ztosliwe, w tym miesniakomiesak prazkowanoko-
morkowy (rhabdomyosarcoma), kostniakomiesak (osteosar-
coma), chtoniak, naczyniakomiesak (angiosarcoma) stanowia
do ok. 10% wszystkich guzéw w tej lokalizacji.

Wsréd guzéw tagodnych najczesciej wystepuja miesniaki
prazkowanokomorkowe (rhabdomyoma), ktére moga by¢
pojedyncze lub mnogie, zlokalizowane zaréwno w prawych,
jak i lewych jamach serca (4). Mnogie guzy typu rhabdomy-
oma czesto wspotistniejag ze stwardnieniem guzowatym (ang.
tuberous sclerosis - TS), dlatego tez w przypadku diagnostyki
guzéw serca konieczne jest wykluczenie obecnosci guzéw
w innych narzadach, m.in. w osrodkowym uktadzie nerwo-
wym i nerkach. Pomimo stwierdzenia pojedynczego guza
w lewej komorze u nastoletniego pacjenta wykonano bada-
nia obrazowe OUN, jamy brzusznej, badanie dna oczu oraz
konsultacje neurologiczng i okulistyczna, nie stwierdzajac nie-
prawidtowosci. Rozpoznanie stwardnienia guzowatego takze
wymusza rozszerzenie diagnostyki zmierzajacej do wykrycia
guzéw w innych narzadach, w tym w sercu (3, 5). Mnogie guzy
w sercu wspoétistniejace ze stwardnieniem guzowatym maja
czesto tendencje do zmniejszania sie lub zanikania.

Naczyniaki, ktore stanowia 12% guzéw tagodnych, po-
wstajg w wyniku tagodnego rozrostu naczyn wtosowatych
i chociaz moga lokalizowa¢ sie w dowolnej czesci serca,
najczesciej diagnozowane sg w jego komorach, czesciej
w prawej (6-8). Zwykle masa guza, jesli nie utrudnia naptywu
lub odptywu z komoér, ma przebieg bezobjawowy (7, 8). Wy-
krywana jest przypadkowo podczas badania echokardiogra-
ficznego zleconego z powodu wystuchiwanego szmeru nad
sercem lub nieprawidtowego wyniku badania EKG.

W przypadku przedstawionego pacjenta podstawgq roz-
szerzenia diagnostyki byt wtasnie szmer nad sercem. Szmery
niewinne wystepujg bardzo czesto u dzieci w réznym okresie
zycia i wynikaja z obecnosci hiperkinetycznego krazenia. Zwy-
kle sg srodskurczowe, ciche, nie wykazuja promieniowania
oraz nie towarzysza im inne objawy ze strony uktadu krazenia.
Rzadko wystuchiwane u nastolatkéw, u ktérych wielkos¢ serca
zblizona jest do wielkosci serca dorostego i fizjologicznie nie
wystepuje hiperkineza krazenia. Stwierdzenie szmeru nad
sercem u nastolatka zawsze wymaga rozszerzenia diagnostyki
i obrazowania echokardiograficznego, celem wykluczenia
patologii. Uzupetniony wywiad wskazywat takze na zmniej-
szona tolerancje wysitku, a badania przedmiotowe tendencje
do tachykardii oraz nieprawidtowos¢ tondéw serca.

Nieprawidtowosci elektrokardiogramu u dzieci pod
postacia zaburzen repolaryzacji wynikaja zwykle z innych
przyczyn anizeli u dorostych, u ktérych dominuje choroba
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niedokrwienna serca. Rozlegte zmiany odcinka ST-T u nasto-
latka sg typowe m.in. dla zapalenia osierdzia i/lub zapalenia
mieénia serca i obejmujg wéwczas wiekszos¢ odprowadzen
zapisu. U prezentowanego pacjenta zaburzenia repolaryzacji
dotyczyly $ciany dolnej, zaopatrywanej przez prawa tetnice
wiefcowg, co nasuwato koniecznos¢ poszukiwania innej
przyczyny.

Objawy naczyniaka komér serca moga by¢ zwiazane
z uposledzeniem przeptywu w drodze naptywu lub odpty-
wu z komory serca, moga obejmowac zaburzenia rytmu
serca, nagte zatrzymanie krazenia, dusznos¢, bol w klatce
piersiowej (9). Zwigzane sg badz z lokalizacja guza, badz
z jego rozmiarami i wynikajaca z niej ztosliwoscig miejsco-
w3 (5). Podstawa diagnostyki guzéw w sercu sg badania
obrazujace guza, takie jak: badanie echokardiograficzne,
badanie rezonansu magnetycznego i/lub badanie tomo-
grafii serca, ktore potwierdzaja rozpoznanie, okreslaja roz-
miar guza, jego zasieg, lokalizacje oraz pozwalaja na ocene
ewentualnych zaburzen przeptywu krwi, nie daja jednak
pewnej odpowiedzi, czy zmiana jest tagodna. Ztotym
standardem pozostaje badanie histopatologiczne pobrane
podczas biopsji guza, ktére jednak wiaze sie zogromnym
ryzykiem dla pacjenta, wtgczajac zgon (7). Z drugiej strony,
koniecznos¢ interwencji kardiochirurgicznej w przypadku
guza ztosliwego jest bezsporna. Tak wiec decyzja co do
dalszego postepowania jest gtéwnie zalezna od tego, czy
jest to zmiana tagodna czy ztosliwa i czy guz daje objawy
kliniczne.

Coraz wieksze mozliwosci badan obrazowych, w tym
badania CMR, sprawiaja, ze czuto$¢ tego badania i zgodnos¢
z rozpoznaniem histopatologicznym stale rosng (2). Celem
wykluczenia nowotwordéw ztosliwych, oprécz ewentualnego
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badania histopatologicznego, wykonywane sg takze badania
PET oraz markeréw nowotworowych we krwi, ktére posrednio
wskazuja na charakter guza. Tak wiec wydaje sie, ze jezeli
wymienione wyzej badania wskazujg na fagodny charakter
guza, mozna odstapic od biopsji, pozostawiajac pacjenta do
obserwacji i statej kontroli kardiologicznej.

W pismiennictwie opisano jeden przypadek samoist-
nej regresji naczyniaka serca oraz pojedyncze przypadki
zmniejszenia masy guza u pacjentéw poddanych terapii
propranololem, w 6-miesiecznej obserwacji (10, 11). U na-
szego pacjenta podjeliSmy probe leczenia propranololem,
wykorzystujac fakt, ze naczyniaki w sercu sg histologicznie
identyczne z tymi, ktdre obserwujemy w innych lokalizacjach,
np. na skorze, watrobie, mézgu. Skutecznos¢ takiej terapii zo-
stata potwierdzona w odniesieniu do naczyniakéw na skérze
w fazie wzrostu u niemowlat (14). W przedstawionym przy-
padku nie mamy danych dotyczacych momentu pojawienia
sie guza, badanie echokardiograficzne obrazujace guz byto
pierwszym badaniem u tego pacjenta, ktére potwierdzito
obecnos¢ guza lewej komory serca i nasuneto podejrzenie
naczyniaka, obrazujac przeptywy naczyniowe w obrebie guza
w kolorowym odwzorowaniu przeptywéw metoda Dopplera
oraz szypute naczyniowg. Pacjent pozostaje w obserwacji
w stanie dobrym.

PODSUMOWANIE

Podsumowujac, naczyniaki serca u dzieci wystepuja rzad-
ko. Strategia postepowania terapeutycznego zalezna jest
od objawéw zgtaszanych przez pacjenta oraz od stopnia
zaburzen hemodynamicznych stwierdzanych w badaniach
obrazowych. Do rozwazenia indywidualnie u kazdego pa-
cjenta pozostaje terapia propranololem.
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