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HYPERTENSION AND INTUSSUSCEPTION
K. Pazhe, A-M. Rossijol, Sh. Duran, Zh. Borda-Mishel
(The Department of Pediatry, The Department of Radiology; Hospital and University Center, Grenoble, France)

Background. Hypertension may be associated with intussusception.

Case report. An 8 month-old infant presented with lethargy, vomiting and hypertension. Abdominal ultra-
sound suggested the diagnosis of intussusception, which was confirmed by barium enema. The hypertension
resolved after the intussusception was reduced.

Conclusion. When the classic triad of colicky abdominal pain, rectal bleeding, and vomiting is present, the
diagnosis of intussusception is easy. But atypical presentations of this disease are often described. The follow-
ing is a report of one infant with intussusception presenting atypically with hypertension and lethargy. Intus-
susception should be considered a diagnostic possible in infants who present with a history of vomiting and in
whom lethargy and systemic hypertension are noted. This observation reaffirms the diagnostic utility of ab-
dominal ultrasonography.

Key words: intussusception, sleep stages, hypertension.
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LOCALISATION INHABITUELLE D'UN MYXOME (MYXOME
DU VENTRICULE GAUCHE CHEZ L’ENFANT): A PROPOS
D’UNE OBSERVATION CHEZ UN ENFANT DE 11 ANS

H. Bouvaist!, A.-M. Rossignol!, P.-S. Jouk!, I. Perez?, C. Rocca!.

('Cardiologie pédiatrique. Département de Médecine Infantile, *Service de chirurgie cardiaque. CHU Gre-
noble. BP 217 X, 38043 Grenoble Cedex France)

Résumé. Le myxome intracardiaque, fréquent chez I'adulte, reste exceptionnel chez I'enfant. Sa lo-
calisation intraauriculaire gauche est habituelle. Souvent latent et de découverte échographique, le
myxome peut se révéler par des troubles du rythme, un tableau de rétrécissement mitral "intermit-
tent” on des complications emboliques. L'observation rapportée concerne un enfant de 11 ans sans
antécédent, hospitalisé pour un tableau brutal d'hémiplégie droite, en rapport avec un accident vas-
culaire cérébral ischémique. La recherche d'un foyer emboligéne intracardiaque permettra de faire le
diagnostic d'une tumeur intraventriculaire gauche trés volumineuse, insérée sur I'anneau mitral, pro-
labant dans la chambre de chasse du ventricule gauche, dont I'histologie confirmera la nature
myxomateuse. Le myxome de I'enfant parait de localisation beaucoup plus variable que chez
I'adulte, notamment au niveau du coeur droit chez le nourrisson. Le traitement est toujours chirurgi-
cal. L'échographie cardiaque rapide devant I'apparition récente d'un souffle, d'un malaise, ou
I'existence d'un syndrome inflammatoire inexpliqué chez I'enfant parait étre le seul moyen d'éviter
les complications emboliques gravissimes, de ces tumeurs pourtant bénignes.

Mots clés: myxome, enfant, tumeurs cardiaques.

Les tumeurs cardiaques chez I’enfant sont rares (2 OBSERVATION
a 3/10000 enfants). Ce sont le plus souvent des Un gargon de |1 ans, sans antécédent hormis une cure
tumeurs bénignes, comme le rhabdomyome et le fi- de hernie inguinale a I'dge de 2 ans, droitier, normalement

scolarisé, est hospitalisé le 27. 08. 95 pour apparition bru-

a N :
I'adulte, survenant dans la troisieme ou la quatrigme (2%, alors quil gonflait un ballon de baudruche, de cé-
phalées intenses suivies immédiatement d'une chute sans

;i’eca(_ilel, localls;:e Cﬁenelr’alepuent_l ! 'nii\feau ~de perte de connaissance et d'une obnubilation.
oreilictte gauche. Chez I'enfant, 1l s'agit d'un diag- L'examen clinique retrouve, une paralysie faciale

nostic d'exception, dont I’expression clinique est trés  groite, une hémiplégie droite avec signe de Babinski uni-
variable: Cette observation concerne un enfant de 11 |a¢gral droit, une anisocorie réactive, et une aphasie com-
ans, présentant un accident vasculaire cérébral (AVC)  plete. A I’auscultation cardiaque on retrouve un souffle
ischémique post embolique, révélant un myxome du  systolique 2/6 maximum au foyer aortique, jamais noté au-
ventricule gauche. paravant, sans signe d'insuffisance cardiaque. Il n'existe

brome. Le myxome est surtout une pathologie de

89




pas de contexte infectieux. L'ECG et la radiographie tho-
racique sont normaux. La TDM cérébrale, puis I'IRM
montrent un ramollissement sylvien gauche étendu,
d'origine embolique. Le syndrome inflammatoire est trés
modéré (leucocytes 7500/mm>, CRP<5 mg/l, élévation
modérée des zones alpha | et 2, fibrinogéne a 6 g/l §.
L' échocardiographie transthoracique est réalisée 2 la re-
cherche d'un foyer emboligene. Elle montre une volu-
mineuse masse hyperéchogéne intraventriculaire gauche
constituée de 2 lobes: I’un ovoide, adhérent a la paroi pos-
térieure (2cmx|1,3), localisé entre les 2 piliers de la valve
mitrale, et envahissant les cordages. Le mouvement de la
valve mitrale parait libre; ’autre, de méme densité, arrondi
(2cmx2), pédiculé a la grande valve mitrale, prolabant dans
la chambre de chasse du ventricule gauche. Les deux lobes
sont reliés par une bande étroite, de méme aspect. Il n'ex-
iste pas de prolongement auriculaire. Il n'existe pas de
masse intramyocardique, ni d'image intrapéricardique. La
fonction ventriculaire gauche est normale par la méthode
de Teicholz. En mode Doppler a codage couleur, on ne
retrouve pas d'insuffisance mitrale. Il existe une discréte
accélération de flux dans la chambre de chasse du ven-
tricule gauche (vitesse maximale enregistrée au doppler
continu a 1,6 m/s).

L'éxérése tumorale ne pourra étre réalisée qu'apres sta-
bilisation de I’état neurologique, le 21/ 09/ 95, soit 3 se-
maines aprés I’AVC, en raison du risque hémorragique
secondaire. Aprés sternotomie médiane, sous circulation
extracorporelle (CEC), une éxérése tumorale compléte,
avec reconstruction de la valve mitrale est réalisée. La tu-
meur est friable, d'aspect myxoide, I’insertion se situe au
niveau de ’anneau mitral sur le versant ventriculaire, & 7
heures, avec envahissement des piliers et des cordages de
la grande et de la petite valve, la partie supérieure moule la
chambre de chasse. La valve aortique, I’oreillette gauche et
la valve mitrale sur le versant auriculaire sont intactes. Le
pilier antérieur doit étre sectionné, et la mitrale désinserrée
pour permettre l'éxérése tumorale. La réimplantation du
pilier est faite par 3 points en U appuyés sur des
"pledgets”. L'épreuve d'étanchéité est correcte. L'écho-
graphie transoesophagienne, réalisée apres arrét de la CEC,
montre une petite fuite mitrale commissurale. L'examen
anatomopathologique confirmera le diagnostic de myxome.
Les suites opératoires sont ensuite simples sur le plan hé-
modynamique, mais I’enfant garde une aphasie compléte et
une hémiparésie droite prédominant au membre supérieur.
Apres un recul d'un an. il n'existe pas de récidive tumorale,
I'insuffisance mitrale persiste sans signe d'aggravation
clinique ou échographique, la fonction ventriculaire gauche
est normale.

COMMENTAIRES
Les tumeurs cardiaques chez ’enfant:

Le rhabdomyome est la tumeur la plus fréquente
(environ 60%), elle est bénigne, souvent multiple, in-
tramyocardique surtout, parfois intracavitaire. Le di-
agnostic est généralement fait précocement (80%
avant I’age de | an). Le mode de révélation est fonc-
tion du nombre et de la taille des nodules; ils peuvent
étre totalement asymptomatiques, occasionner des
troubles rythmiques, par infiltration du systeme de
conduction, ou encore donner des signes de défail-
lance cardiaque par obstruction valvulaire. Le rhab-
domyome est associé dans la moitié des cas a une
sclérose tubéreuse de Bourneville, dont le pronostic
péjoratif est essentiellement, apres la- période néona-
tale (risque important d'asystolie), en rapport avec

I’atteinte neurologique, les tumeurs intracardiaques
régressant le plus souvent spontanément.

Le fibrome est la deuxieme tumeur la plus
fréquente, chez ’enfant. Elle est I’apanage du grand
enfant. Il s'agit d'une tumeur bénigne, unique, plutot
ventriculaire, hétérogéne (calcifications), dont les
complications mécaniques ou rythmiques peuvent
justifier une exérése chirurgicale (2). Les myxomes
font partie des tumeurs bénignes exceptionnellement
vues chez I’enfant (15% des tumeurs cardiaques), au
méme titre que les lipomes, les hémangiomes ou les
tératomes. Les tumeurs malignes sont exceptionnelles
(sarcomes primitifs).

Les myxomes chez I’enfant:

Le myxome est une lésion tumorale bénigne,
d'origine sous endothéliale pour la plupart des
auteurs, développée a partir des cellules embryon-
naires, multipotentes, descendant du blasteme car-
diaque primitif dont la fosse ovale est normalement le
site de séquestration électif.

Les premiers myxomes pédiatriques ont été ini-
tialement décrits chez le grand enfant; les modes de
révélation sont proches de ceux de I’adulte (souffle,
hypertension artérielle pulmonaire par obstruction
mitrale, embolie systémique, syndrome inflamma-
toire). On a longtemps considéré que cette tumeur
n'existait pas chez le nourrisson, les observations
publiées récemment vont a I’encontre de cette idée:
en effet, plusieurs cas de mort subite du nourrisson
ont ¢été rapportés, apres autopsie, a un myxome, no-
tamment du cceur droit (3), prolabant dans l'orifice
valvulaire pulmonaire ou tricuspide. L'insuffisance
cardiaque, les acceés de cyanose, le collapsus ou
I’apparition d'un souffle sont les autres signes ayant
permis le diagnostic de myxome chez des nourrissons
(4-6). Décrite chez le nouveau-né, ce type de tumeurs
doit donc faire partie des étiologies des tumeurs car-
diaques feetales, appréhendées par le diagnostic anté-
natal. Des formes familiales ont été identifiées, elles
sont exceptionnelles (9 observations ont été publiées
entre 1971 et 1985). Certains ont discuté une trans-
mission génétique autosomique dominante. En
pratique il convient de soumettre les parents et les
fréres et sceurs, de I’enfant porteur du myxome, a une
échographie cardiaque. Dans la littérature, les asso-
ciations aux cardiopathies congénitales sont rares (7
communications interauriculaires, 1 communication
interventriculaire, 1 ventricule droit a double issue).
Le complexe de Carney comporte |’association d'un
myxome cardiaque avec, par ordre de fréquence: une
lentiginose cutanéomuqueuse surtout faciale, des
myxomes cutanés ou muqueux, des lésions mi-
cronodulaires pigmentées surrénaliennes bilatérales,
une atteinte testiculaire chez I’homme, un adénofi-
brome mammaire chez la femme, un adénome hy-
pophysaire avec sécrétion de GH. Ce type de
myxome n'a pas de différence histologique avec le
myxome isolé. Le syndrome inflammatoire marqué,
est retrouvé dans 90% des myxomes de I’oreillette
gauche, et seulement dans 20% des myxomes de
I’oreillette droite. Sa fréquence n'est actuellement pas




connue pour le myxome du ventricule gauche. Le di-
agnostic est éminemment échographique: plus que le
mode TM qui parfois précise ’atteinte valvulaire ou
le prolapsus tumoral & travers un orifice valvulaire,
c'est I’échographie bidimensionnelle qui permet
I’étude de la localisation, du point d'insertion et de la
taille de la tumeur, mais aussi des rapports avec les
valves et les cordages. Le doppler peut montrer le
caracteére obstructif de la tumeur ou une dysfonction
valvulaire associée.

Chez le nourrisson, les observations publiées,
sont majoritairement des myxomes du ceeur droit, al-
ors que chez le grand enfant la localisation dans
I’oreillette gauche reste la régle, les myxomes valvu-
laires sont exceptionnels, un cas de myxome de la
valve mitrale, versant auriculaire, a été décrit (7)
devant I’apparition d'un souffle d'insuffisance mi-
trale, ainsi qu'un myxome de la valve aortique se pré-
sentant comme un rétrécissement aortique, les
myxomes du ventricule gauche s'implantent volon-
tiers au niveau du septum (2). Ils représentent 2,5 a
4% des myxomes tous ages confondus, selon les sé-
ries (8), mais restent exceptionnels chez I’enfant. Les
embolies systémiques sont fréquentes (70-75%), en
particulier au niveau cérébral (48%), et souvent mul-
tiples (9). Il peut s'agir d'embolies fibrino-cruoriques
ou myxomateuses. Ces dernieres peuvent réaliser des
métastases tumorales disséminées. Ont également été
décrits des anévrismes des artéres cérébrales, d'allure
mycotique, habituellement multiples et distaux, avec

ples et distaux, avec rupture pariétale et dissémina-
tion cérébrale, l'évolution se faisant alors localement
sur le mode tumoral.

De trés rares complications rythmiques peuvent
également mettre en jeu le pronostic vital (10).

Comme chez I’adulte, la prise en charge est tou-
jours chirurgicale, l’urgence se justifiant par la
crainte d'une embolie ou de la mort subite, par en-
clavement valvulaire. La mortalité et la morbidité per
et post opératoire sont inversement proportionnelles a
I'age, compte tenu de la nécessité d'une circulation
extracorporelle. S'il s'agit d'une localisation valtvu-
laire, la résection large de la zone d'implantation est
de reégle chez I’adulte, souvent au prix d'un rem-
placement valvulaire. Chez le jeune enfant, on optera
plutdt pour une résection moins large, afin de
préserver la valve native fonctionnelle, ou de permet-
tre une plastie, comme chez cet enfant. Le suivi devra
étre donc plus rapproché, pour dépister précocement
une récidive locale. Cette attitude permet d'éviter les
contraintes des prothéses valvulaires chez le jeune
enfant.

CONCLUSION

Le myxome est une tumeur rare chez I’enfant. Sa
localisation est treés variable, contrairement a 1’adulte.
Il s'agit d'une pathologie bénigne, d'excellent pronos-
tic a long terme aprés cure chirurgicale, mais dont les
complications initiales permettant le diagnostic sont
souvent gravissimes.
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HEOBBIYHAS JIOKAJIN3AIINA MUKCOMBI (MUKCOMA
JIEBOT'O KEJYAOYKA Y PEBEHKA): 11O ITOBOJAY
HABJIOAEHNUS TTAIIMEHTA B BO3PACTE 11 JIET

A. Byescm!, A.-M. Poccunvonw', IT.C. XKyx!, H. ITepec?, K. Poxka?.

('Otnenenue neauaTpuueckoil kapauonoruu, OTaen MeXUIMHB AeTei, “OTaeTeHne Kapauoxupypruu. I'oc-
ITUTaJbHO-YHUBEPCUTETCKUH LeHTp I'penobas BP 217 X, 38043 I'penobns Cedex dpanius)

Pestome. BHyTpucepaeuHas MUKCOMA — YacTas y B3pOChbIX, ABMNSETCA PEAKOW naTonorueit y aeteit.
Ee obbiyHas nokanusaums — nesoe npeacepane. Yacto npoTekaiowas nateHTHo u obHapyxueae-
Mas Nuwb npu 3xorpacun, MUKCOMa MOXET NPOABMAATLCA HAPYLWEHUAMU PUTMA, KApTUHOW MHTEp-
MUTTUPYIOWEro MUTPanbLHOro CTeHo3a unu ambonuyeckumm ocnoxHeHuamu. Mpeanaraemoe Habnio-
Aenuve npeactaenset pebexka 11 net, 6e3 npeawecTBylowero aHamHesa, rocnuTanM3npoBaHHOIO C




KIMHUYECKOW KapTUHOW TSHKENOoW NpaBoOCTOPOHHEN reMUnnernu, CBA3aHHOU C OCTPbLIM KWEeMUYeCKkum
HapylieHMeM MO3roBoro KpooobpalleHus. MccnegoBanue BHYTpUCEPAEUYHOrO UCTOYHMKA aMbonuu
NO3BONKUNO AKArHOCTUPOBATL OMyXOSlb BHYTPU MEBOr0 Xemnyaouka, 04eHb 06LEMHYI0, MpUKpenneH-
HyI0 K MUTparnbHOMY KOMbly, FTMCTONOTMYECKOe WccneaoBaHve NOATBEPAUNIO MUKCOMAaTO3HyIo Mpu-
poay obpasosaHua. Mukcomel y aeTei uMeloT ropa3ao 6onee pa3Hoobpa3sHyio, YEM y B3pOCHbIX no-
Kanuaauuio, BKIioYas npasblie OTAEeNb! cepaua y rpyaHbix geTei. JleyeHue Bceraa xupyprudeckoe.

OkCcTpeHHas: axorpadus cepaua npu BbISIBNEHUW LWYMa, HEIOMOraHus unu Heo6bACHUMOro socna-
NUTENBLHOTO cuHApoMa y pebeHka, MoxeT 6biTb €AUHCTBEHHLIM METO/0M, OTKPbLIBAOWKUM NPUYNHY
TSXKENbIX 3MBOMUYECKUX OCIMOXHEHUIA, CBA3AHHLIX C 3TUMK, NO CyTW A06pOoKavYeCTBEHHbIMK, ONYXO0-

NAMMU.

KnioueBble cnoBa: MukcoMa, pebeHok, onyxonu cepaua.

Onyxonu cepaua y aerei peaxu (2-3 ma 10000
neTei). ITo yaule Bcero AoOpOKadeCTBEHHEIC ONYXO-
1M, Takue Kak pabmommuoma u gubpoma. Mukcoma —
3TO, TJIaBHEIM 00pa3oM, NMaToJIOrHA B3POCIHBIX, BO3-
HUKalmas B TPETheH UM YETBEPTOH JeKalde XH3HH,
pacroNoXKeHHass, B OCHOBHOM, Ha YDOBHE JIEBOTO
npencepaus. Y pebeHka, peyb HMaeT 00 HCKIIOYH-
TEIBHO TPYAHOH AMAarHOCTHKE, TaK KAK KIMHUYECKHUE
MPOSBICHUS ONYXOJIH O4EeHb pa3sHooOpas3Hbl. TO Ha-
omoaeHre kacaetcs pebeHka 11 neT, uMeBIIEro Io-
ctambonnyeckoe, OCTpOE HIIEMHYCCKOE HapyUICHHE
MO3TOBOT0O KpoBOOOpameHus, CBI3aHHOE C MUKCOMOi
JIEBOTO XKENyJ04YKa.

HABJIOJEHHE

Mansyuk |1 ner, 63 npeAIecTBYIOIIUX NPOABICHUH B
aHaMHe3e, KpoMe JIeYeHHs MO MOBOJY MaxOBOHM IPBDKH B
BO3pacTe 2 ner, NpaBopykui, oObluHO oOywaioumiica B
1IkoJsie, rocnuTanu3uposan 27.08.95 B cBA3M ¢ nosBIEHHEM
pe3Koii rooBHOH 60JIM BO BpEMs MIphl B MAY, MPHBEAIIEH
K HeMe/JIEHHOMY MaJieHHio 6e3 moTepH WM MOMpaueHHs
CO3HAHHA.

Knunuueckoe o6cnegoBanye BLIABUIIO Mapanuy NpaBo-
ro JMIEBOro HEpBa, NPaBOCTOPOHHIOIO FEMHIIETHIO € OA-
HOCTOPOHHHM (cmpaBa) cuMnToMoM bBabumuckoro, peak-
THBHYIO aHH30KOpHIO M nonnyio adasuio. IIpu ayckynsra-
LIMU CepAlla BIABIEH CHCTONMYECKHH MIyM 2/6 MakCHMyM
B MPOEKIHMH aOpTHl, HUKOTJa He OOHApY)XHBaeMbIH paHee,
6e3 MpU3HAKOB CEPACHHON HEJOCTaTOHHOCTH. He ormeue-
HO MHDEKIMOHHBIX MPOABIEHHH. DNEKTROKapAUOTPaMMA H
PEHTreHOrpaMMa OpPraHOB IPYJAHOM KIETKH - HOPMaJIbHBIE.
KomneioTepHas Tomorpadus Mo3ra, a 3aTeéM MarHHTHO-
pe3oHaHCHas Tomorpadus mokasany obIIMpHOE pa3Msrye-
HHE JIeBOH CHIIBEBHEBOH 061acTH 3M60NHYECKOH PUPOABI.
BocmanuTensHel CHHAPOM O4Y€HB YMEPEHHBIH (JIEHKOLIUTHI
7500 mMM>, C-peaxTHBHBIH Genox <5 /1, yMepeHHOe yBe-
nuyeHue 3oH ansdal w aneda2, ¢ubpunoren go 6 r/n).
TpaucropakanbHas 3xokapauorpadus Obuta mpoBenaeHa ¢
nensio obHapyxeHus ucToyHHka 3M6onuu. OHa mokazana
HallHyHe B JIEBOM Xenyaodke 00bEMHOHN THMepIXOreHHOMH
Macchl, cocTosAled W3 AByxX aponei. OgHON — OBOMIHOM
dopmsl (2x1,3 cM), NPUKPEMIEHHON K 3aJ{HEH CTEHKE, JIO-
Kaln30BaHHOW MexAy ABYMS CTBOPKaMHM MHTPalbHOrO
KJanaHa, C 3aXBaTOM XOpAbl. JIBHXEHHS MHTPaNbHOrO
Knanana cBo6oanbie. Jlpyras AoNs - TAKOH e 3XOWHTEH-
CHUBHOCTH, OKpYrnoi ¢opmbl (2X2 cM), IpUKperieHa Ha
HOXKe K 60nbLIol (MepenHei) CTBOPKE MHUTPaNBHOTO Kia-
nasa, nponabupyeT B moNOCTh JeBOro xenynodka. O6e
JIOJIH COEIMHAIOTCA Y3KOM MOJOCKOM, TaKOW e MIOTHOCTH.
He BriaBneHo npeiacepaHoro npozmoxkenus. He obnapy-
K€HO HHTPAMHOKAapAMaNbHBIX HWIIH HHTpanepuKapauanb-
HBIX BKIIOYeHHH. DyHKUMA NEBOTO XKeNyAo4YKa, OlleHEHHas
no merony Teicholz, nopmanenas. JJonmnep-uccneaopanue
¢ LBETHBIM H300paKeHHEM He 00HApYXUIO MHTPaNbHOM
HEJOCTaTOYHOCTH. BBISBIIEHO YMEPEHHOE YCKOpEeHHE I0-
TOKa B MOJIOCTH JICBOTO XeNyA04YKka (MaKkCHMalbHas 3ape-
THCTPHPOBaHHasA CKOPOCTH 10 1,6 m/c).

Pesekius OMyxXoidH Morna ObITE NpPOM3BEJEHA TOJIBKO
nocne cTabunn3aluyi HEBPOJIIOTHUECKOTO COCTOAHHMSA, CIIyC-
TA TPH HEJAENH MOCe OCTPOro HapyIIEHHS MO3rOBOrO KpO-
BooGpauienus (21.09.95), B cBA3M ¢ PHCKOM BO3HHKHOBE-
HUA BTOPHYHBIX KpoBoTeueHuit. [Tocne cpeannno cTepHo-
TOMHH, B YCIOBHAX IKCTPaKOPIOPalbHOro KpoBOOOpaiie-
HHS, MPOH3BEJCHA MOJHAA pe3eKlud ONMyXOIH ¢ PEKOHCT-
pyKuueH MHTpanbHOro knanana. OnyXonk peixjias, MHKCO-
HAHOM CTPYKTYpbl. MECTO MPHUKPEMNIEHHA ONYXOJH pacro-
JIOXEHO Ha ypOBHE MHTpanbHOro ¢Gub6po3HOro konbua Ha
CTEHKE XENyAoyka, Ha 7 Jacax, ¢ 3aXBaTOM HOXEK H XOpJ
Goneuioi (mepenHeli) U Mano# (3agHel) CTBOPOK, BEPXHAS
4acTh 3aMOJIHAET MOJIOCTH JKENYAOYKa. AOPTanbHBIA Kia-
naH, JIeBoe Mpejcepa1e U MpeacepaHas NoBEpXHOCTb MHT-
panbHOTO KJamaHa HWHTAaKTHBI. Ilepeansis cTBopka Oblna
pacceyeHa M OTAENEHa OT MHTDPaJIbHOrO KJamaHa, Juifi TOro
4TOOB! yAANHUTh ONMYX0Jb. PenMnnaHTanus CTBOPKH MPOH3-
Befena Tpema U-o0pa3sHbIMH IIBaMH Ha «IIOJJIOXKKE»
(«pledgets»). IIpoBepeHa repMEeTHYHOCTH IBA. |paHCIH-
1eBo/AHas 3Xorpadus, oCyllecTBIeHHas Noclie Npekpalle-
HUf 3KCTPAaKOPMOpalbHOrO KpOBOOOpalleHHs, Mokasana
HeOONBLIYI0 MHTpaNnbHYI0O KOMHCCYpanbHyio yTeuky. Ila-
ToMOp(ONOrHYECKOe HCCEJOBaHHE NMOATBEPAUNIO JHArHO3
MHKCOMbI. [lOCNEACTBHA ONEpaTHBHOrO BMEUIATENLCTBA
JIOCTATOYHO MPOCTHI B IIaHe FeMOJHHAMHKH, HO y pebeHka
coxpanseTcs nonHas adasus W NPaBOCTOPOHHHWH reMuna-
pe3, NpeMMYLIeCTBEHHO BepXHEH KoHeuHocTH. Yepes roj,
HET MPU3HAKOB PELHUBa OMYXOIW. MUTpalbHas HEJOCTa-
TOYHOCTH 0€3 CHMNTOMOB KIHHHYECKOTO YXYALICHHA WIIH
axorpaduyeckux 3HAKOB YTSXKENEHHA, (QYHKLHUA JEBOrO
KeNlyIouKa HopManbHas.

KOMMEHTAPHH
Onyxonn cepana y Jeren:

Pabmomuoma amnseTcs Hanbonee 4acTOH OMyXo-
ae10 (mpubnusurensHo 60%), oHa RoOpOKavECTBEH-
Hafi, YaCTO MHOXXECTBEHHAs, Yalie BCEro UHTpaMHO-
KapAuanbHas, WHOTJAA BHYTpMMoOJIOCTHas. Jluarso-
CTHKa, B 1enioM, panusas (80% B Bo3pacte 1o | roxa).
KnuHuyeckue NposBICHUA 3aBUCAT OT pasMEpOB H
YKCNa Y37I0B; OHH MOTYT OBITh MOJNHOCTBIO aCHM-
IITOMHBIMH, BBI3HIBATh HADYNICHUS PUTMA, CBA3aHHBIC
C TIPOHUKHOBEHHEM B NMPOBOIALIYIO CHCTEMY HIIM Ja-
BaTh NMPHU3HAKH CEPJEYHOH HEAOCTATOYHOCTH, B CBA3H
¢ kJianaHHOH ob6cTpykuued. Pabgomuoma B nonosuHe
cny4aes codveTaeTcs ¢ Ty6epo3HbIM ckiepo3oM Byp-
HEBMJUIS, NpPH KOTOPOM TIPOTHO3 COMHUTENBHEIH,
rlIaBHBIM 00pa3oM, Tocle HEOHATaasHOro Nepuona
(OOMBIION PUCK aCUCTOJNHUH), B CBA3H C HEBPOJIOTHYE-
CKUMH HapyLICHUAMH, BHYTPHUCEPAEYHBIC OIYXOJH
4acTO perpecCUpyIOT CIIOHTAHHO.

dubpomMa sABIAETCA BTOPOH IO HacTOTE OMyXO-
nB10 cepaua y aetred. OHa ABNsAETCA AOCTOSTHUEM Je-
TeH cTapuiero Bospacta. Peys umer o nobpokayect-
BEHHOH, OAWHOYHOH OIyXOMNH, Yalie >KeJyZOYKOBOH



JIOKAJIM3aI[UH, TETEPOreHHON (OTIOXEHHUS KalbIHHA-
TOB), IPH KOTOPOH MEXAHWYECKHE OCIIOXHEHHS HIIH
HapylleHuss pUTMa MOryT OOOCHOBAaTb XHpypruue-
CKO€ ynaneHue oopaszoBanus [2].

MUKCOMBI COCTaBIAIOT 4acTh J06pOKadecTBEH-
HBIX OIYXOJICH WCKIIOUHMTEIBHO DPEOKHX Yy HAeTeH
(15% omnyxonel cepana), B 3Ty X€e TPYNIY BKIIOYEHEI
JUIOMBI, TEMaHTHOMBI M TEPaTOMBI. 370Ka4YECTBEH-
HBIE ONyX0IH euie 6ojee penkw (IEPBHYHBIE CapKO-
MBI).

MuKkcoMbI y geTeii:

Mruxkcoma sBiseTcs N0OpPOKaueCTBEHHBIM OITyXO-
NeBBIM 00pa3oBaHueM CyOIHIOTENHANBEHOM IPUPOIE,
M0 MHEHHI0 MHOTHX aBTODOB, Pa3BHBAIONIUMCH W3
3MOpHOHANBEHEIX MYIBTHIIOTEHTHBIX KIIETOK, 0Opa-
3yIOIIMXCS M3 MEpPBUYHOH CcepAcyHOH OnacteMmsl,
Haubonee 4acTo B 061acTH MeEXIpenCepaHO mepe-
rOpPOJIKHM B paliOHe OBaJEHOTO OKHA.

ITepBrie omyucanMs MHKCOM B NequaTpHYECKOH
NpaKTHKe OBIMM CHeNaHbl y AETEH cTapliero Bo3pac-
T4; X KIMHHYECKHE MPOABIEHUA ObuIM GIU3KH K Ta-
KOBBIM Y B3pOCIBIX (IIyM, apTepHaibHas JIeroyHas
THIIEPTEH3HsA, KaK CIIECTBHE MHTpalsHOH 06CTpyk-
LMK, CHCTEMHas 5MO0/MdA, BOCHIANIMTENBHBIA CHH-
npom). Jlonroe BpeMs CHMTAlOCh, YTO 3Ta OIYXOIb
He OBIBaeT y rpyaHsix Aeredl. OnyGIHKOBaHHBIE He-
JIaBHO HaONIIO/IeHUs TIPOTHBOPEYAT 3TOH Hee: NeHCT-
BUTCNBEHO, OOJIBIIOE YHCIO BHE3AMHBIX CMEpTEH
TPpyOHBIX JeTed ObUI0 OGBACHEHO TOCNE ayTONCHH
MHKCOMOH, TPEHMMYIICCTBEHHO TIIPaBbIX OTAEIOB
cepaua [3], mponabupyromel B OTBEpCTHA KIamaHa
JIETOYHOH apTepHH WM TPHUKYCIHAAIBHOTO KiaMaHa.
CepedyHass HEIOCTATOYHOCTh, NPHUCTYNBI IIMaHO3a,
KOJUTANC MM NMOSABIEHHE IIyMa — 3TH CHMIITOMEI I10-
3BOJIMNIM IPEANONOXHUTh HalTH4He MHKCOMEI Y TpYI-
HBIX AeTe# [4-6]. OnmcaHHBI y HOBOPOXAEHHOTO,
3TOT THN ONyXOINH AOJKEH OBITH 00YCIOBIEH 4acThI0
M3BECTHBIX IIPHYHH OMyXOJIeH cepaua y miojaa, o6Ha-
PY)XMBaeMBIX TIpH AaHTEHATANILHOW JIMaTHOCTHKE.
HnentnonuupoBansl ceMeiHble (GOPMBI OMYXONEH,
OHM JI0CTaTO4YHO penku (9 Habmronenui 6w110 OMy6-
nukoBaHO B nepuoa ¢ 1971 mo 1985 roasr). Hexoro-
PBIMH 00CYXIaeTCA BO3MOXXHOCTbH FE€HETHYECKOH ay-
TOCOMHO-IOMMHATHOH nepenayu. Ha mpaktuke, npo-
BOJIAT 3XOTpagHIo cepaua poaurenet, 6paTeeB u cec-
Tep AeTeH-HocuTene MukcoMsl. ITo naHHBIM NMHTEpa-
TYpPBl, COYCTaHUA C BPOXXIECHHBIMH IIOPOKAMH Cepla
peaku (7 nedeKkToB MeXINpeacepaHON IEepPEeropoKH,
1 nedexkT MexoKemyno4KoBOH INeperopoikH, 1 mpa-
BBIM XKENyIO4YeK ¢ ABOMHBIM BeIXxonoM). Kommnekc
Kapues (Carney) BKIIOYaeT COYETAHHE MHKCOMBI
cepala ¢ BBICOKOH YacTOTOH KOXXHO-CIH3HCTOrO JIH-
LIEBOTO JICHTUTMHO3a, MUKCOM Ha KOX€ M CIIM3MCTHIX,
JBYCTODOHHMX MHMKPOHOIYIAPHBIX HAJIOYE€YHHKO-
BBIX BKIIOYEHHH, C TECTHKYIAPHBIMH MOPaXXCHHAMHU
Yy MY>X4HMH, MAMMapHOH afeHO(OHOpPOMOH Y XEHIIMH,
aJIcHOMO¥ runo¢u3a ¢ cexkpeluel roHaJOTPOITHOIro
rOPMOHAa. JTOT THI MHKCOMEBI THCTOJIOTHYECKH HE
OTJIMYAETCA OT M30JIMPOBAaHHOH MMKCOMEI. Bocnanu-
TENBHBIH CHHApOM oOHapyxmuBaercs npu 90% MuK-
COM JIEBOTO NpeAcepAns U Toleko npu 20% - MHK-
COM IpaBoro npeacepaus. Ero yacrora B HacTosuiee
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BpeMs HEW3BECTHA IJI1 MHMKCOM JIEBOTO >XENyA0YKa.
JInarHo3 cTaBUTCHA, IPEHUMYIIECTBEHHO, 3Xorpadude-
CKHM: JIONOJIHMTENBHO K JTOMY HCIHoOIb3yeTcs M-
PEXHM, KOTOPHIH IO3BOJSAET MHOTAA BEIABUTE Kia-
MIAHHBIE TOPAXKEHUA WM NMposlabHpOBaHKE ONyXOIH B
OTBEpCTHE KIamnaHa; JABYXMEpHas dxorpacdus mo3Bo-
JSE€T OMpPECTUTh JIOKATHM3alUI0, TOYKY IpPHKpENe-
HHS W pa3Mep ONyXOIlH, a TaKXe €€ CBA3b CO CTBOP-
KaMM U XOpJaMH KianaHa. J[onmiepoBckoe HCCIen0-
BAHHE MOXET BBIABUTH NPH3HAKH OOCTPYKIIMM HIH
KJIalIaHHOW IUCHYHKLUHMH, aCCOLIMMPOBAHHOH C OIy-
XOIIBIO0.

VY rpyaHeIX AeTel, 1Mo JaHHBIM OMyOGIMKOBaHHBIX
HabmoaeHni, MpeobIaga0T MUKCOMBI NIPAaBBIX OTAE-
JIOB cepAlla, TOrAa Kak y Oonee crapliux gerei omy-
XOJIb, KaK MPaBUIIO, TOKATU3YETCA B IEBOM Ipeacep-
MM, & MHKCOMBI KJIaIlaHOB SABJSAIOTCH PEIKOCTBIO.
Bru1 onmy0iaMKkoBaH ciny4adi MHKCOMBI MHTpAalbHOIO
KJIallaHa, UCXOJAANIeH M3 Npeacepausi, U COMpPOBOX-
Jlalolielics UIyMOM HEJIOCTATOYHOCTH MHUTpPAallbHOTO
KnamnaHa [7], Takke KaKk MHKCOMa aopTajbHOrO Kja-
naHa MposABIANAch IPU3HAKAMHU a0PTaabHOrO CTEHO-
3a, MHKCOMBI JIEBOT'O JKEITy/IOUKa Jalll€ pacro/araT-
cs Ha ypoBHe neperoponaku [2]. OHu cocTaBiAOT OT
2,5 no 4% MHKCOM CpelM BCEX BO3PACTOB IO JaHHBIM
pasHBIX HcclieJoBaHUHK [8], HO OCTarOTCA peIKOCTHIO
y nereii. Cucremusie 3M6onun gactel (70-75%), B
9acCTHOCTH, Ha ypoBHe Mo3ra (48%) M Hepeako MHO-
xecTBeHHbIe [9]. Moxno BecTH peur 006 3mMGonax
TpOMOOTHYECKHUX MU MHKCOMATO3HEIX. DTH TOCIE-
HHE MOTYT ABIATHCA MCTOYHUKAMH MHO>XECTBEHHBIX
OIyXOJEBBIX MeTacTa3oB. B paBHoH Mepe Gwuan onm-
caHbl rpUOOBHIHBIE aHEBPU3MBI MO3TOBBIX apTepHi,
00BIYHO MHOXECTBEHHEIE W AMCTANBHBIE, C pa3phiBa-
MU CTEHKH ¥ liepeOpansHOW IUCCEMUHAIMEH, pa3BH-
BarOIIMECs JIOKANBHO 110 THITY OMYXOJIH.

Odens pekoe OCIIOKHEHHE — HapylLIEHHE PUTMa
cepala MOXET CIeNaTh WrPOH ciydas >KM3HCHHBIN
nporxo3 [10].

Kaxk u y B3pocnbIX, MEIMIIMHCKAsA TOMOIIbL BCErja
XUpYypruueckas, HEOTIOXHOCTh BMENIATEILCTBA OII-
pelnenseTcs OMACHOCTBIO 3MOOJHMH MIH BHE3aMHOMN
CMEPTH, BCICACTBHE KJIANaHHOTO BKIHMHEHHMA OITyXO-
. CMepTHOCTE M 32607I€BaeMOCTh MHTpA - M MOCHE
onepanuoHHas 0oOpaTHO HMpPOMOPHHOHANBLHEI BO3pac-
TY, YYUTEIBag HEOOXOAMMOCTE NMPHUMEHEHHS JKCTpa-
KOpIopansHOro KpoBoobpanienusa. Ecnyu peus uaer o
KJTalaHHOW JOKa/lM3alliM, IIHPOKAas pPEe3EKI[UA 30HEBI
HMIUIAHTALlMK ABIAETCSA NPAaBHIOM Y B3pOCIEBIX, dac-
TO LIEHOW NPOTE3UPOBAHUA KJamaHa. Y MaleHBKUX
JeTel BO3MOXXHA MEHEe NIMpOKas pe3eKIUs KJanaHa,
C COXpaHEHHWEM (PYHKIMHM HATUBHOTO KJalaHa WM
NpOBE/EHNEM IIACTHKH, KaK B MpeJACTaBICHHOM Ha-
Mu cnydae. [locnenyromee HaGmoJeHHE OMKHO
OBITH JOCTATOYHO YacThIM, C TeM, 4TOOBI CBOEBpE-
MEHHO BBIABHUTH JIOKANBHBEIE PEUMAMBEI omyxonu. Ta-
Kasg TaKTHKa II03BONAET n30exaTh NpPOTE3MpOBaHHA
KIJIaIIaHOB Y MaNleHBKUX JETeH.

SAKIIOYEHHUE

Muxkcoma aBnseTCS penKOH ONyXoJbio y netei. B
OTIIHYME OT B3POCIBIX, €€ JTOKAIN3aIHA OUeHb pPa3Ho-
obpa3na. Peus uaeT o XOOpOKaueCTBEHHOM MATONO-




OBITH TSKEJICHIIHE OCIOMHEHHUS, KOTOPBIC AAIOT IIO-
BOJ A1d 006CIeIOBaHUA U MOCICAYIOUIeH AMarHOCTH-
KH OCHOBHOTO 3a00eBaHus.

THH, C NPEBOCXOAHEBEIM OOJITOCPOYHBEIM IIPOTHO30OM
MMOCJIE XUPYPIrUYECKOTO JICUCHHUS. HpPI 3TOM IIEpPBO-
Ha4aJlbHBIMH MPOSBJICHUSAMH OIIYXOJIH 4aCTO MOTrYT

UNUSUAL LOCALIZATION OF MYXOMA (LEFT VENTRICLE MYXOMA IN A CHILD): THE EX-
AMINATION OF 11 YEAR OLD PATIENT

A. Buvest, A-M. Rossijol, P.S. Zuk, E. Peres, K. Rokka

(The Department of Pediatric Cadiology; The Department of Pediatric Medicine, Cardiosurgical Department. Hospi-
tal — University Center, Grenoble, France)

Intracardiac myxoma, frequerent in adults, is a rare pathology in children. Left auricle is its usual localiza-
tion. Having latent course and being revealed only with the help of echography, myxoma may reveal itself
with rhythm disturbances, the picture of intermittent mitral stenosis or embolic complications. The observation
presents an eleven year old child without preceding history, who has been hospitalized with clinical picture of
severe right-side hemiplegia, associated with acute is chemic disturbance of cerebral circulation. The investi-
gation of intracardiac source of embolia allowed to diagnose the tumor inside left ventricle, very voluminous,
attached to the mitral ring and histologic investigation confirmed the myxomatous origin of formation.
Myxomas in children have more various localization then in adults, including right sections of heart in new-
borns. The treatment is always surgical.

Urgent echography of heart in revelation noise, indispositionor unexplained inflammatory syndrome in
child may be the only method, opening the reason of severe embolic complication, associated with there, in
point of fact, benign tumors.

Key words: myxoma, child, tumors of heart.
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SYNDROME D'ANGELMAN ET HYPERTONIE VAGALE
SEVERE A PROPOS DE TROIS OBSERVATIONS
PEDIATRIQUES

S. Douchin?, D. Do-Ngoc!, A.-M. Rossignol3, V. Lucet!, A. Joannard3, P.-S. Jouk?.

('Centre de cardiologie infantile du Chateau des Cdtes, 78350 Les Loges-en-Josas, Service de médecine
néonatale et réanimation infantile, ‘lDépartement de Pédiatrie, *Service de génétique, CHU de Grenoble,
38043 Grenoble Cedex 09)

(Tirés a part: Dr S. Douchin)

Résumeé. Le syndrome d'Angelman associe un retard mental sévére avec absence de langage, une
démarche ataxique, des convulsions et un comportement hyperactif, joyeux, avec de fréquents ac-
cés de rire. Un diagnostic génétique est possible dans 80% des cas environ. Aucune anomalie car-
diovasculaire n'a été décrite jusqu'a présent dans ce syndrome.

Nous rapportons trois observations d'enfants atteints du syndrome d'Angelman et ayant des
malaises graves par hypertonie vagale. L'dge de début des symptdmes est compris entre 20 mois et
8 ans. Chez I'un des enfants, les malaises étaient électivement déclenchés par les crises de rire. Le
diagnostic a pu étre affirmé dans les trois cas par I'enregistrement éléctrocardiographique sur 24
heures (Holter) et le réflexe oculo-cardiaque. Le traitement choisi a été le diphémanil (Prantal) pour
les deux enfants de moins de 2 ans (apres échec des bétabloquants dans un cas) et le disopyramide
pour I'enfant plus agé, avec a chaque fois une excellente efficacité. Cependant, I'un des enfants a
fait une mort subite a I'age de 6 ans, deux ans aprés I'arrét du diphémanil.

Ces observations incitent a explorer systématiquement tout malaise chez les patients atteints du
syndrome d'Angelman par Holter-ECG et réflexe oculo-cardiaque (ou test d'inclinaison). Compte
tenu de la gravité potentielle des syncopes, un traitement médical prolongé semble justifié.

Mots clés: syndrome d'Angelman, hypertonie vagale, mort subite, enfant, diphémanil.

Le syndrome d'Angelman a été décrit pour la pre-
micre fois en 1965 par H. Angelman sous l'appellation
«enfants pantins» (puppet children) [1]. Sa fréquence
est estimée a 1/20 000 naissances [2]. Il associe de fa-
con constante un retard mental sévére, un retard des ac-
quisitions motrices, une absence quasi compléte de lan-
gage, une ataxie et un comportement hyperactif et
Joyeux avec de fréquents acces de rire [3-5]. Ce com-
portement trés évocateur a été souligné par l'appellation,
actuellement abandonnée, de «pantin- hilare» (happy
puppet syndrome) [5-7]. La dysmorphie s'accentue avec

le temps [8,9] pour devenir évidente apres l'age de 2
ans: microbrachycéphalie, bouche large avec protrusion
de la langue, incisives écartées, machoire inférieure
proéminente, hypopigmentation. Des convulsions appa-
raissent avant l'age de 3 ou 4 ans dans plus de 80% des
cas [3], avec des anomalies électroencéphalographiques
caractéristiques.

Le diagnostic du syndrome d'Angelman est avant
tout clinique [10]. Il peut étre confirmé dans 80% des
cas par les techniques de cytogénétique et de biologie
moléculaires: une microdélétion de la région 15ql1-13




