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Histiocytoid kardiomyopati

En sjeelden arsag til ventrikuleer takykardi og pludselig hjerteded

hos mindre bern

Reserveleege Lise Aksgleede, laboratoriechef Niels Greem &
overleege Joes Ramsge Jacobsen

Storstremmens Sygehus, Neestved, Paediatrisk Afdeling, og
H:S Rigshospitalet, Patologiafdelingen og Peediatrisk Klinik |

Histiocytoid kardiomyopati (HC) er en sjzlden tilstand, som
forarsager alvorlig arytmi og pludselig hjerteded hos bern.
90% af patienterne er piger under to ar [1]. Sygdommen blev
forste gang beskrevet i 1962 af Voth, som kaldte den arakno-
cytose af hjertemuskulaturen. I dag er den mest almindelige
betegnelse HC pa grund af de mikroskopiske fund af histio-
cytlignende celler i myokardiet.

Sygehistorie

En 14 maneder gammel, hidtil rask pige blev indlagt pa en
berneafdeling med pludseligt opstiet edem af hender og fod-
der. Forud havde hun haft campylobacter-gastroenterit, hvorfor
symptomerne primert tolkedes som en postinfektios reak-
tion. Pdemet svandt spontant i lebet af et par dage, men gen-
opstod 11 dage senere. Denne gang var hand- og fodrygsede-
met ledsaget af periorbitalt edem, proteinuri (2+ pa stiks) og
oliguri. Ved en klinisk undersogelse blev der ikke fundet tegn
pa hjerteinsufficiens. Pulsen var 100, og blodtrykket var pa

85/65 mmHg. Der var normal serum-natrium, -kalium og -car-
bamid. P4 baggrund af ovenstdende havde man mistanke om
glomerulonefritis, og man ivaerksatte behandling med diure-
tika, hvorefter edemet aftog.

Efter et dogn fik pigen imidlertid takykardi med en fre-
kvens pa 200 og faldende blodtryk til 72/44 mmHg. En rent-
genundersogelse af thorax viste kardiomegali og lungestase,
og et elektrokardiogram (EKG) viste ventrikulzer takykardi
med en frekvens pa 215. Serum-natrium-koncentrationen steg
til 148 mmol/], -kalium til 5,8 mmol/1 og -carbamid til 7,7
mmol/l. Patienten blev akut overflyttet til H:S Rigshospitalets
bernekardiologiske sektion til vurdering. Ved ankomsten til
H:S Rigshospitalet var hun bleg og takypneisk med generali-
serede edemer, hepatomegali og galloprytme. Et EKG viste
bred QRS-takykardi med hejresidig grenblokkonfiguration
og frekvens pa 230. Ved en akut ekkokadiografi bekreftedes
diagnosen ventrikuleer takykardi med atrioventrikuler disso-
ciation med langsommere atrie- end ventrikelfrekvens. Hjer-
tets anatomi var normal, men venstre ventrikel var dilateret
med nedsat kontraktilitet. Pigen blev behandlet med amioda-
ron givet intravenes, hvorpa hjertefrekvensen faldt til 180, og
tilstanden stabiliseredes. Efter et par timer fik hun imidlertid
sinusbradykardi og hjertestop. Genoplivning var kortvarigt
effektiv, men efter gentagne hjertestop dede hun.

Obduktionsfund: Hjertet vejede 82 gram og var dilateret.
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Figur 1. Myokardie i venstre ventrikels bagveeg. Store granulerede histiocytoide

celler ses mellem normale myokardiocytter med tveerstribning.
Malestok: 100 um. Heematoxylin-eosin-farvning.

Der var lunge-, lever- og miltstase og 500 ml ascites. Myokar-
diet var slapt og edematost. Der var let endokardial fibrose i
den ovre del af venstre ventrikel. I den ovre del af venstre ven-
trikels bagvaeg sas tre uindkapslede forandringer. Et fokus p&
2,5 mm var lokaliseret midt pa ventrikelveeggen, mens de to
andre foci, der malte henholdsvis 2,5 og 1,5 mm, var lokalise-
ret under epikardiet. De indeholdt tetliggende, ensartede af-
rundede eller polygonale celler med granulert cytoplasma og
ovale kerner. De histologiske forandringer i de tre foci var ka-
rakteristiske for HC (Figur 1).

Diskussion

Ventrikulaer arytmi bortset fra ekstrasystoler ses yderst sjel-
dent i barnealderen. De vigtigste drsager er myokarditis, dila-
teret kardiomyopati, langt-QT-syndrom, kardiale tumorer
(iszer rhabdomyomer) og arytmogen hojre ventrikel dysplasi,
men sjzldent kongenit hjertesygdom. Hertil kommer sjzld-
nere arsager sasom HC.

Diagnosen HC er hidtil udelukkende blevet stillet post
mortem bortset fra enkelte tilfelde, hvor man har haft held
med kirurgisk ablation af de arytmogene foci efter elektrofy-
siologisk kortleegning [2].

Behandlingen af ventrikuleer takykardi hos sma bern er
primert medicinsk. I et antal tilfzelde har man ved medicinsk
behandling med klasse 1C-antiarytmika eller amiodaron kun-
net kontrollere arytmien, indtil tendensen til arytmi tilsyne-
ladende var svundet omkring 5-6-arsalderen. I disse tilfelde
fandt man aldrig ud af den underliggende arsag til arytmien
[3]. Er arytmien refrakteer over for medicinsk intervention kan
man forsege radiofrekvensablation af de arytmogene foci.
ICD-pacemaker med ekstrakardiale elektroder har desuden
veret anvendt hos selv sma bern.

Shebata et al har gennemgéet 69 tilfeelde, hvoraf 68% be-
gyndte med ventrikulere arytmier. 22% havde pludselig uven-
tet dod som den eneste manifestation af tilstanden [4]. I den
tidligere litteratur er der beskrevet flere tilfzelde, hvor diare og
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opkastning var de primzre symptomer. Af de 69 patienter i
Shebatas opgorelse havde 35% en forudgaende viral infektion
[4], som kunne vere udlesende arsag til arytmierne, hvilket
sandsynligvis ogsa er tilfzeldet i denne sygehistorie.
Ztiologien til HC er ukendt. HC har veeret opfattet som
purkinjecellehamartoma, hvilket kunne teenkes at forklare
tendensen til arytmi. Desuden har muligheden for en under-
liggende metabolisk forstyrrelse vaeret nevnt [2, 4]. Senest har
Gilbert-Barnes anslaet, at lzesionen er fordrsaget af en mito-
kondriel forstyrrelse i komplex III (reduceret coenzym Q-cy-
tokrom c-reduktase) i kardiale mitokondriers respirations-

kaede [1, 5].
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