Factorii care afecteaza prognosticul pe termen
lung sunt: varsta la care se efectueaza operatia, pre-
cum si gradul si durata hipertensiunii pulmonare an-
terior operatiei. Rata mortalitatii in rindul pacientilor
la care CoA nu a fost reparatd chirurgical a fost de
90% la virsta de 50 de ani. In ultimii ani, mortalitatea
este adesea determinatd de virsta si de greutatea paci-
entului, dar si de anomaliile cardiovasculare majore
associate [7,10].

Concluzii

CoA ramane una din malformatiile cardiace cel
mai dificil de diagnosticat la screeningul prenatal si
postnatal si care amenintd viata dacd raméane nedia-
gnosticata la timp. Stabilirea diagnosticului antenatal
este foarte importantd pentru aplicarea precoce a con-
duitei terapeutice specializate. Cand se suspecteaza
diagnosticul de CoA, gravida trebuie supravegheata
indeaproape in ultima parte a sarcinii, iar nasterea tre-
buie sa aiba loc intr-un centru perinatologic de nivelul
II1, pentru ingrijiri de terapie intensiva cardiaca. Tra-
tamentul chirurgical, aplicat dupa stabilizarea clinica
a nou-nascutului cu semne precoce de CoA, are rezul-
tate bune. Totusi, morbiditatea si mortalitatea raman
crescute. Managementul instituit prompt, printr-un
diagnostic intrauterin precoce, poate reduce mortali-
tatea perinatala si complicatiile pe termen lung.
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SUMMARY

PAROXYSMAL SUPRAVENTRICULAR TACHYCARDIA ASSOCIATED TO MULTIPLE
CARDIAC RHABDOMYOMA IN A NEWBORN.

Keywords: rhabdomyoma, paroxysmal supraventricular tachycardia, neonate, beta-blocker
Intracardiac tumors are uncommon among neonates. Rhabdomyoma is the most common primary cardiac tumor in
this age group, and it represents about 60% of cardiac tumors. These tumors are generally intramural, most frequently
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involving the left ventricle, but seldom cause cardiac outflow tract obstruction, heart failure or arrhythmias. The clini-
cal symptoms depend on the location, size and the degree of invasion of the tumor. Out of the infants who develop
arrhythmias such as paroxysmal supraventricular tachycardia, only a few require anti-arrhythmic treatment for a
prolonged period, as the clinical symptoms might dissapear in case of the spontaneous regression of the tumors. We
present the case of a 1 year 9 months old child with multiple rhabdomyomas of the right and left ventricle, with the onset
of paroxysmal supraventricular tachycardia at the 10" day of age.

PE3IOME

IMAPOKCHU3MAJIBHAS HAJUKEJTYIOYKOBASI TAXUKAPIUSA
HOBOPOXJIEHHOI'O HA ®OHE PABIOMHUOMBI

KaioueBble ciioBa: pabnoMnomMa, napoKcu3MajibHasl CyNPpaBeHTPUKYJISIPHASI TAXUKAP/AHsI, HOBOPOXKIEHHBI,
0eTa-010KaTOP.

Hnmpaxapouanvhvie onyxonu 6cmpedaiomest peoko y HOB0POICOEHHbIX, Npuyem paboomuoma aeisemcs naubonee
PACnpOCMPaHeH Ol NepeutHoll ONYXoablo cepoyd, OUASHOCMUPOBAHHOU 8 MOl B03PACMHOLL 2pYNNe, U COCMAgaaem
oxono 60% cepdoeunvix onyxoneil. Imu Onyxonu, KAk NPAsuio, HYMPUMbIUEYHO, Yauje 8Ce20 CE:A3AHbl C Ne8blM Jice-
JIYOOUKOM, PeOKO bl3bl8asi 0OCMPYKYUIO GbIMAIKUBAIOU €20 MPAKMd, cepOeunyio HedOCMamouHOCHb Ul APUMMUL.
Knunuueckue cumnmomul 3a6ucsim om pacnoiodicenusl, pasmepa u azpeccughocmu pocma onyxonu. M3z demeil, komo-
pble pazeusaromest apummuY, makue KaKk napoKCUMANbHASL HAOJICETYOOUKO8AS. MAXUKAPOUSs, HeOOIbULOe KOTUYECTE0
mpedyem aHmMuapuUmMMUYeckol mepanuy 6 meyerue OIUMenbHO20 Nepuodd, NOCKONLKY KIUHULECKUE CUMPIMOMbL MO-
2ym ucyesHyms, 01a200aps CHOHMAHHOU pezpeccuu onyxonu. Mol npeocmagnaem ciyuail pebeHka 08yx iem u uecms
Mecsiyes ¢ HeCKOMbKUMU PabOOMUOMOMU NPABO20 U 1€B020 JHCEYOOUKd, 8 KOMOPOM NAPOKCUSMATIbHAS HAOICETYOOUKO-
6asi maxuxapous dedromuposana 8 eospacme 10 onell.

Introducere. Rabdomiomul reprezintd cea mai Purtdtorii de rabdomioame cardiace pot deceda subit.
frecventa tumora cardiacd primara la fat si sugari, De exemplu, tahicardia ventriculard aparutd brusc la
care poate implica multiple regiuni ale atriului, ventri- un copil de doi ani poate fi datoratd unui rabdomiom
culului si septului, reprezentand 90% dintre tumorile nediagnosticat, aceste tahicardii avand potential fatal
cardiace depistate intrauterin §i 78% dintre tumorile [8,10,11].
cardiace depistate sub varsta de 1 an; 90% dintre ca- Deoarece tesutul tumoral poate genera potential
zuri constituie tumori multiple. Nu exista predilectie miocardic §i poate actiona ca o cale accesorie, arit-
pentru sexe[6,7]. miile se pot dezvolta ca simptom principal [8,9,11].

Rabdomiomul este un hamartom al miocitelor, unic Raportam experienta de tratament a unui nou-nascut
sau multiplu. Se prezinta sub forma unor noduli albi, cu multiple tumori intraventriculare ce a dezvoltat ta-
fermi, bine delimitati, care apar oriunde in inima, mai hicardie supraventriculara paroxistica, tratata ulterior
ales ventricular; 30% pot fi localizati la nivel atrial[7,9]. cu succes cu beta-blocante.

Cand este unica, tumoarea poate atinge 10 cm in Materiale si metode: Un nou-nascut de sex mas-
diametru si poate obstructiona calea de ejectie a ven- culin, nascut la termen, diagnosticat intrauterin cu
triculului in care este localizatd. Tumorile multiple rabdomiomatozd a ventriculului stidng si drept, cu
sunt mici, de obicei au forma unor noduli de 1- 5 cm obstructia minima a tractului de ejectie a ventriculu-
in diametru, caz in care se utilizeaza notiunea de rab- lui stdng, a manifestat la 10 zile de viatd prima criza
domiomatoza. de tahicardie supraventriculara paroxisticd, cupatd

Doar tumorile simptomatice necesita tratament cu solutie ATP de 1% in bolus, cu tratament ulterior
medicamentos si/sau chirurgical. Rabdomiomul car- cu cordarond de 12 mg/kg timp de 7 zile, ulterior cu
diac degenereaza spontan. Tumorile multiple nu se micsorarea dozei pana la 7, 5 mg/kg. A fost efectuata
modifica simultan, adicd unele pot diminua evident, EchoCG cu Doppler, care a vizualizat in ventriculul
iar altele raman stabile. Aceste modificari se produc stang o formatiune cu diametrul de 48 x 32 mm si care
in primele luni de viata si se datoreaza procesului de cauzeaza o obstructic minima a tractului de ejectie
apoptoza [10,9]. (FE-70%). Cavitatile cordului nu erau dilatate, con-

Manifestarile clinice ale tumorii sunt nespecifice. tractilitatea cordului se mentinea in limitele normei.
In functie de localizarea, numarul, dimensiunile si Urmatorul puseu de tahicardie supraventriculard
agresivitatea cresterii tumorii, se pot manifesta diverse paroxisticd a avut loc peste 1,5 luni. La internarea in
simptome, cum ar fi obstructia mecanica a tractului de stationar a fost administratd amiodarona — 10 mg/kg si
ejectie, insuficienta cardiaca si diverse aritmii. [1, 11]. digoxina — 0,01 mecg/kg divizat in 2 prize. Pe fundalul
Copiii pot prezenta sufluri cardiace, insuficientad car- tratamentului paroxismele de taxicardie supraventri-
diaca congestiva, aritmii, bloc atrioventricular varia- culard au continuat frecvent (1-2 ori pe saptamina),
bil, manifestari electrocardiografice pseudoischemice. fiind cupate la fel cu sol. ATP 1%.
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La 3 luni de viatd, se interneaza in centru spe-
cializat de aritmologie cu scop de corectie a trata-
mentului anti-aritmic. Copilul era in stare stabila, cu
congstiinta clara, auscultativ — respiratie puerila, frec-
venta respiratorie 25 respiratii/minut, zgomote car-
diace ritmice, sonore, frecventa cardiaca — 140 batai/
minut, TA - 80/50 mmHg. Ficatul se palpa pani la
1,5 cm sub rebordul costal drept. Analizele serolo-

Vi

gice de laborator nu au relevat particularitati clinice.

La internare s-a efectuat ECG, care a depistat rit-
mul sinusal regulat, cu FC de 120 batdi/min. La ECG
efectuata in timpul unui paroxism au fost depistate
semnele de tahicardie supraventriculard cu complex
QRS ingust si FC de 220 batai/min (Fig.1). ECG la
4 zile de spitalizare — ritm sinusal, regulat, cu FC de
115 batai/min.
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L

Fig.1. Semnele ECG ale tahicardiei supraventriculare paroxistice — complex QRS ingust, FC — 220 batai/minut.

S-a efectuat EchoCG cu Doppler, cu vizualizarea
unor mase eco-dense multiple in miocardul ventri-
culului drept si multiple mase eco-dense in cavitatea
ventriculului stang, cu diametrul de 39 x 15 mm, care
cauzeaza o obstructie minima a tractului de ejectie.
Cavitatile cordului nu erau dilatate, contractilitatea
cordului se mentinea in limitele normei.(fig.2.)

Fig.2. EcoCG - multiple mase eco-dense in peretele
ventriculului drept si cavitatea ventriculului stang.

Pe parcursul spitalizarii a fost instituit tratamentul
cu sotalol 4 mg/kg/zi in 2 prize, vitamina D, vitamina

E. Copilul a fost externat in stare satisfacatoare, sub
monitorizarea cardiologului, cu recomandarea de a
efectua in mod regulat ECG si de a continua tratamen-
tul cu beta-blocantul sotalol.

Rezultate: La varsta de 1 an si 9 luni, copilul s-a
adresat pentru consultatia planica repetata a cardiolo-
gului, la examinare — starea sanatatii fara particulari-
tati, fiind dezvoltat corespunzitor varstei. In prezent
se afla in remisiune medicamentoasd, administrand
sotalol in doza de 18 mg de 2 ori pe zi. S-a recomandat
diminuarea treptata a dozei de sotalol pana la 10 mg
de 2 ori pe zi (2 mg/kg/zi), sub control ECG regulat.
In caz de paroxism de tahicardie supraventriculari se
recomanda cuparea cu sol ATP 1% in doza de 0,1 — 0,3
mg/kg, cu corectia dozei de beta-blocant.

Pe parcursul a 2 ani si 3 luni dupa initierea tra-
tamentului cu sotalol nu s-au repetat paroxismele de
tahicardie supraventriculard, la vizita repetatd fiind
revazut tratamentul prolongat cu aceeasi doza.

Discutii:Tumorile primare ale inimii sunt mai
putin frecvente in populatia pediatricd si, de obicei,
sunt histologic benigne, iar cea mai frecventd tumoare
primard a inimii este rabdomiomul[3]. Acesta poate
implica multiple locatii ale atriului, ventriculului si
septului. Septul si peretele ventricular au o aparitie
frecventa de 90% din tumora [1,11]. Simptomele si
manifestarile clinice depind de localizarea, numarul,
dimensiunile si agresivitatea cresterii tumorii si includ
obstructia tractului de ejectie, insuficienta cardiaca si
aritmii [1,9]. Aritmiile pot provoca bloc atrioventri-
cular (bloc de ramura stanga), tahicardie supraventri-



culard, tahicardie ventriculard si flutter atrial. [1,4].
Celula specifica din care apar rabdomioamele cardia-
ce este controversata. Se considera ca rabdomioame-
le cardiace sunt un tip de hamartom care provine din
mioblasti embrionari §i aceasta teorie este acceptata n
prezent [5,11].

Alte studii raporteaza ca rabdomioamele cardia-
ce au provenit din celula Purkinje [2]. Prin urmare,
tesutul rabdomiomatos ar putea genera potential mi-
ocardic, fiind asociat cu sindromul de preexcitatie.
Rabdomiomul poate invada miocardul sau poate ocu-
pa cavitatea cardiaca. [1,3]. Rabdomioamele ce inva-
deazad miocardul induc hipertrofie ventriculara si pot
provoca modificari electrocardiografice.

Electrocardiograma prezintd caracteristicile hi-
pertrofiei ventriculare in functie de marimea si loca-
lizarea tumorilor. Aceste modificari au tendinta de a
disparea concomitent cu regresia tumorilor odata cu
cresterea 1n varsta [7,8].

In cazul pacientului nostru, la varsta de 10 zile de
viatd a debutat tahicardia supraventriculara paroxisti-
cd, vizibila la ECG, fara semne de hipertrofie a mio-
cardului. EchoCG cu Doppler a depistat in ventriculul
stang o formatiune cu diametrul de 48 x 32 mm, care
cauza o obstructie minima a tractului de ejectie (FE-
70%). Cavitatile cordului nu erau dilatate, contractili-
tatea cordului se mentinea in limitele normei.

Optiunile de tratament ale pacientilor cu tumori
cardiace si aritmii sunt dependente de simptomele cli-
nice. Deoarece majoritatea pacientilor sunt asimpto-
matici i atat tumorile, cat si aritmiile lor regreseaza
spontan [10,11], un numar mic de pacienti necesita
terapie antiaritmica [8,10].

Inlaturarea chirurgicald este indicata doar pentru
pacientii cu aritmie refractard care manifesta un ras-
puns slab la administrarea medicatiei sau daca rabdo-
miomul cauzeaza obstructie semnificativa. [5,6,7].

in cazul nostru, pacientul a prezentat tahicardie su-
praventriculara paroxistica recurenta si a inceput trata-
mentul cu digoxina si beta-blocante orale(amiodarona)
care nu a avut efect. Pacientului i sa administrat sota-
lol timp de 2 ani §i nu a avut alte pusee de tahicardie
supraventriculara paroxisticd. Pe durata monitorizarii,
pacientul nu a prezentat alte simptome cardiace.

Prognosticul depinde de numarul, dimensiunea si
localizarea tumorilor, precum si de prezenta sau ab-
senta anomaliilor asociate. Studiile aratd ca celulele
rabdomiomului 1si pierd capacitatea de a divide in
timp, ceea ce poate explica regresia spontand a aces-
tor tumori[8,11]. Rabdomiomul creste incet in utero,
dar tinde sa regreseze spontan dupa nastere si poate sa
dispara in cele din urma. [2] Cand diagnosticul unei
tumori cardiace se face inainte de viabilitatea fetala,
poate fi oferitd incetarea sarcinii. Examinarea ultraso-
nica serica ar trebui oferitd pentru a identifica semnele
de insuficientd cardiaca congestiva sau tulburari de
ritm. Interventia chirurgicald este rezervata celor cu
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compromis hemodinamic. Tumorile cardiace benigne
au un prognostic excelent atunci cand sunt excizate
si par sa aiba un bun prognostic, chiar si atunci cand
excizia este incompletd[9]. Indicatiile includ prezenta
simptomelor semnificative In combinatie cu o masa
detasabild[10]. O optiune suplimentard care poate fi
luatd in considerare include transplantul cardiac[11].
Concluzii: Doar unii pacienti cu rabdomiom §i
aritmii asociate necesita terapie antiaritmica prelungi-
ta deoarece majoritatea tumorilor regreseaza spontan.
Terapia antiaritmicad prolongata trebuie revazuta pen-
tru corectia dozelor de beta-blocant, evitdnd suprado-
zarea $i administrarea nejustificatd in prezenta unei
remisiuni prelungite. in cazul acceselor frecvente pe
fon de beta —blocant, preparatul necesita de a fi schim-
bat. Este nevoie de evidenta ECG si EcoCG stricta a
pacientilor cu rabdomiom si tahicardie supraventricu-
lara paroxisticd, pentru a preveni complicatiile, pre-
cum insuficienta cardiaca, hipertrofia compensatorie
a miocardului, tahicardiile ventriculare cu potentialul
lor letal. Interventiile chirurgicale pot fi luate in con-
siderare in cazul decompensarii functiei cardiace, cu
evaluarea minutioasa a raportului risc — beneficiu.
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SUMMARY

INTRAPERICARDIAL TERATOMA IN A NEWBORN

Teratoma arising from the pericardium is an extremely rare tumor. Intrapericardial mediastinal teratoma if detected
intrauterine in fetal life, the mortality will be less. Tumor size can be large and associated with pericardial effusion,
the combination of which leads to progressive cardiac tamponade, fetal hydrops, and death. In the neonatal age group
most of these tumors are benign and mediastinal teratomas despite they are benign tumor but must be treated sometimes
urgently because they might grow fast.

Histologically teratomas may be classified as mature or immature on the basis of the presence of immature neuro-
ectodermal elements within the tumor. Survival was linked to the degree of immaturity in the teratoma and the risk of
recurrence also appears to be related to the degree of immaturity.

We present here our case who is a newly born baby diagnosed as having a big mass inside the pericardial sac neces-
sitated urgent surgical excision.

Introducere. Teratomul (greac. teras - ,,monstru” De atunci, schema de clasificare patologica a evol-
si -oma, un sufix care indicd o tumoare sau neoplasm) uat pana la starea actuala.[2,11,12] Celulele germinate
este o tumoare care apare in timpul formarii intrauter- suferd transformari neoplazice:
ine a organelor §i tesuturilor, trasatura distinctiva a lor * Diferentiere suprimatd - Seminom; disgerminom
fiind prezenta in structura sa a rudimentelor de tesuturi * Diferentiere - initiald (carcinom embrionar); embri-
embrionare. Este cunoscut ca aparitia tumorilor tera- onare (teratom matur §i teratom imatur); extraembri-
toide este consecintd a unei incélcari a morfogenezei onic (choriocarcinom si tumora sinusului endodermal
embrionului. Existd teratoame mature (benigne) si [tumora de sac galben])
non mature (maligne) sau teratoblastoame. Cel mai adesea tumorile apar in regiunea sacro-

Aparitia teratomului are o frecventa de 1/ 30.000- coccigiana si ovare, mult mai rar in cavitatea toracica.
70.000 de nou nascuti [1] Frecventa locurilor de aparitie a teratomului: Sacro-

Predominanta fata-baiat este de 4:1 Sunt recunoscu- coccigeal - 40% Ovar - 25% Testicul - 12% Brain -
te multe teorii despre originea acestor tumori. Cele mai 5% Altele (inclusiv gatul si mediastinul) - 18%
bune dovezi sugereaza ca aparitia teratomului se datorea- Teratomul provenit din pericard este o tumora ex-
za diferentierii anormale a celulelor germinative fetale trem de rara, fiind compusa din linii celulare endoder-
care apar din sacul galben. Migrarea normala a acestor male, mezodermale si ectodermale.
celule germinative poate provoca tumori gonadale, in Riscul de recurentd este legat de gradul de imatu-
timp ce migratia anormald produce tumori extragonadale. ritate. Recidiva aparitiei teratomului matur este sub de

In 1965, Teilum a sugerat initial originea celulelor 10%; intr-un teratom imatur, recidiva poate fi de pana
germinale ale tumorilor gonadale. la 33%.

87



