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CASE	REPORT

S., 3 anni, giungeva in Pronto Soccorso per riscontro
occasionale di massa addominale ed epatosplenomegalia.
Clinicamente stabile, presentava un ritmo di galoppo e un
soffio sistolico 2/6.

Gli esami evidenziavano importante incremento dell’LDH,
rialzo del BNP e proteinuria, mentre la TC torace
confermava la presenza di una voluminosa lesione
espansiva, verosimilmente ad origine renale destra
associata ad un esteso trombo in vena cava inferiore (VCI)
fino all’atrio destro.
All’ecocardiografia era subito evidente l’assenza di flusso
in VCI e l’abnorme massa in atrio destro determinante
dislocamento della valvola tricuspidalica con accelerazione
di flusso anterogrado. La cinesi biventricolare si manteneva
nella norma e non erano presenti segni indiretti di
ipertensione polmonare.

In considerazione del quadro sospetto per Nefroblastoma,
previo inizio di terapia anticoagulante, veniva intrapresa
chemioterapia neoadiuvante. In seguito ai successivi
riscontri di rialzo di NSE e catecolamine urinarie e di
positività della scintigrafia 123-I-MIBG, si poneva diagnosi
di Neuroblastoma. Si modificava pertanto la terapia e si
iniziava il nuovo protocollo secondo NB-AR-01.

Conseguentemente al primo ciclo chemioterapico, alle
valutazioni ecocardiografiche seguenti, la massa in atrio
destro risultava rimodellata, con una porzione
peduncolata, mobile, che superava il piano tricuspidalico
fino a raggiungere la camera ventricolare. Per l’instabilità
della formazione ed il rischio di embolia polmonare
massiva, si asportava chirurgicamente la lesione
endoatriale con ricanalizzazione parziale della VCI.

Con la prosecuzione dei cicli chemioterapici, si assisteva ad
una riduzione della funzionalità sisto-diastolica sempre in
assenza di segni indiretti di tromboembolia a partenza
dalla lesione neoplastica residua, per cui, a scopo
cardioprotettivo, la piccola iniziava terapia con ACE
inibitori.
Attualmente la piccola è, compatibilmente con la sua
patologia di base, in buone condizioni generali e prosegue
il ciclo chemioterapico secondo schema.

KEY POINTS

Dal punto di vista cardiologico, rimane stabile il trombo
metastatico a livello della porzione distale della VCI con
dimensioni massime di 6,5x9 cm mentre rimane
canalizzata la porzione distale della VCI e liberi l’atrio
destro e lo sbocco della VCI in cavità atriale.
Al termine dei cicli chemioterapici, come da protocollo, si
procederà alla rimozione chirurgica della massa tumorale
e della lesione metastatico-trombotica rimanente a livello
della VCI.
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DISCUSSIONE

• Le lesioni intraatriali a provenienza dalla VCI sono
relativamente comuni nei pazienti con Nefroblastoma
(nel 4.1–19% dei casi) e tipicamente a rischio
tromboembolico secondario.

• Rari sono invece i coinvolgimenti intracavali e
intracardiaci estesi nel Neuroblastoma. Tali quadri
identificano, al contrario, una prognosi peggiore, anche
per l’aumentato rischio di ricaduta della patologia di
base.

• Masse endocavitarie cardiache meritano sempre una
discussione multidisciplinare e spesso un intervento
precoce di rimozione della lesione al fine di ridurre il
rischio di ostruzione severa al riempimento e di embolia
polmonare massiva; esse necessitano inoltre di uno
stretto monitoraggio in corso di chemioterapia in
considerazione del loro rapido rimodellamento.

Le cause più frequenti di massa addominale in età
pediatrica sono il Nefroblastoma ed il Neuroblastoma. In

molti casi, il Nefroblastoma all’esordio si presenta con
invasione della vena renale ed estensione alla VCI fino
all’atrio destro, per cui il riscontro di trombi in VCI

suggerisce la diagnosi.

In considerazione della loro lenta crescita, le masse

trombotiche sono spesso asintomatiche ma sono un
fattore prognostico sfavorevole e determinano un
approccio terapeutico differente.

Nei casi di lesioni metastatico-trombotiche a livello della
VCI, le corrette diagnosi e stadiazione permettono infatti di
intraprendere tempestivamente il ciclo chemioterapico

che, come dimostrato in letteratura, permette di
rimodellare e determinare una regressione delle
metastasi.

L’intervento chirurgico di resezione della massa è
mandatorio per ridurre il rischio di un’eccessiva ostruzione

all’afflusso ventricolare destro e in associazione deve
essere valutata attentamente la profilassi anti coagulante
per limitare la probabilità di sviluppare embolia polmonare

massiva.
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