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RESUMEN

Los tumores cardiacos fetales son extraordinariamente infrecuentes.

Entre ellos, a diferencia de lo que sucede en los corazones adultos,
Predominan los rabdomiomas.

En publicaciones recientes Segun diferentes estudios de autopsias, su
incidencia varia del 0,001% a 0,28% y en su mayoria (75%) revisten caracter
benigno (10-11).Sus manifestaciones clinicas son variadas y los pacientes
pueden ser a veces asintomatico o presentar cuadros inespecificos, siendo con
frecuencia el diagnostico dificil. Previo al advenimiento de las imaginologia
moderna, los tumores cardiacos primitivos constituian en general hallazgos de
autopsia o comprobaciones ligadas a la cirugia cardiaca. En las ultimas
décadas, estos modernos procedimientos modificaron sustancialmente esta
perspectiva, facilitandose notablemente el diagndstico. Por ello existe una
permanente casuistica en la literatura médica universal, haciéndose posible en
la actualidad realizar su abordaje quirurgico programado.

En el siguiente trabajo se hace una revision de los tumores cardiacos primarios

y se describe un caso de rabdomioma ventricular en recien nacido.



INTRODUCCION

Un tumor es cualquier tipo de crecimiento anormal, canceroso (maligno) o no
canceroso (benigno). Los tumores que se originan en el corazén se denominan
tumores primarios y se desarrollan en cualquiera de sus tejidos. Los tumores
secundarios son los que se originan en alguna otra parte del organismo (como
pulmones, mamas, sangre o piel) y que luego se diseminan (metastatizan) al
corazon; éstos son siempre cancerosos. Los tumores secundarios son entre 30
y 40 veces mas frecuentes que los primarios (I-3).Los tumores cardiacos fueron
descritos por Boneti en el siglo 18, sin embargo las primeras descripciones se
cree fueron hechas por Albers en 1835, en 1936 se reporta la primera
extirpacion de un tumor intracardiaco (1)

Los tumores cardiacos primarios benignos y malignos son entidades raras, las
diferentes series de autopsias reportan incidencias de 0.0017 a 0-19% (2-9).
Como tumores secundarios la incidencia incrementa hasta un 1.23% y son por
definicion malignos (3). Para la poblacion pediatrica se ha descrito una
incidencia del 0.27%(7)

De los tumores cardiacos benignos, el mixoma es el que ocupa el primer lugar
con una frecuencia de 39% siendo mas raro el rabdomioma y hemangioma con
5 y 4% respectivamente, los tumores malignos pueden presentarse en 37% de
los pacientes en forma de sarcomas (4).

La presentacion clinica del tumor esta determinada por la localizacién vy el tipo
histologico (5 ), los tumores benignos con frecuencia se presentan con mas
sintomas en virtud de que su localizacién puede comprometer flujo de salida
ventricular, de acuerdo con ello pueden inducir sintomas como arritmias e
incluso se ha descrito hidrops fetalis no inmunolégico. En etapas prenatales.(7)
No existe predileccion de sexo ni edad pero se ha descrito con mayor
frecuencia el rabdomiosarcoma en nifios y jovenes que en adultos(11)

El compromiso tumoral metastasico del corazén es relativamente frecuente y
asienta sobre todo en el pericardio, a partir de tumores originados
mayoritariamente en pulmones, mamas, aparato digestivo, y en pacientes con
leucemias y linfomas (3,8, 9,20).Por el contrario, los tumores cardiacos
primitivos tienen una incidencia muy baja. En publicaciones recientes Segun
diferentes estudios de autopsias, su incidencia varia del 0,001% al0,28% y en
su mayoria (75%) revisten caracter benigno (10-11). Sus manifestaciones
clinicas son variadas y los pacientes pueden ser a veces asintomaticos o
presentar cuadros inespecificos, siendo con frecuencia el diagnostico dificil.

Previo al advenimiento de la imagenologia moderna, los tumores cardiacos
primitivos constituian en general hallazgos de autopsia o comprobaciones
ligadas a la cirugia cardiaca. En las ultimas décadas, estos modernos
procedimientos modificaron sustancialmente esta perspectiva, facilitandose



notablemente el diagnostico. Por ello existe una permanente casuistica en la
literatura médica universal, haciéndose posible en la actualidad realizar su
abordaje quirurgico programado.



CARACTERISTICAS GENERALES DE LOS TUMORES CARDIACOS
PRIMARIOS

En general, no existen manifestaciones clinicas especificas de los tumores
cardiacos. Mientras las masas tumorales no alcancen un cierto tamafo, es
frecuente la ausencia de sintomas. En estos casos puede llamar la atencion la
presencia de cardiomegalia o deformacién de la silueta cardiaca en la
radiografia de toérax, o la comprobacion incidental de una imagen anormal en
un ecocardiograma de rutina. En el determinismo de los sintomas, ademas del
tamafio tumoral, es importante su localizacion vinculada al pericardio,
intramural o protruyendo en alguna de las cavidades cardiacas, su firmeza o
friabilidad, su grado de invasividad, su potencial de crecimiento, etc. Cuando
los tumores determinan la aparicion de sintomas, éstos son en general
imprecisos y sugieren enfermedad miocardica, pericardica o valvular(11-19).
Suelen existir sintomas de insuficiencia cardiaca(frecuentemente disnea),
arritmias o manifestaciones embdlicas en los territorios cerebral, coronario o
sistémico.

Para efectuar el diagndstico, es necesario que el médico sospeche la existencia del
tumor por algun motivo. Los tumores que se originan en el pericardio
(mesoteliomas) o que invaden el mismo desde el miocardio provocan derrame,
que llega frecuentemente al taponamiento. La invasion del miocardio en las
zonas en que transcurren las principales vias de conduccion es causa de
arritmias. Los tumores con proyeccion intracavitaria generalmente entorpecen
el llenado del ventriculo respectivo y producen congestion pulmonar o
sistémica. Si estos tumores poseen un pediculo que les permita una buena
movilidad, pueden existir signos cambiantes de obstruccion valvular, a veces
influidos por cambios posicidnales, como en el caso de los mixomas
auriculares. Cuando los tumores intracavitarios producen embolias, éstas se
deben al desprendimiento de pequefios fragmentos tisulares friables o a la
fragmentacion de trombos formados en la superficie de los mismos. Los
pacientes con mixomas auriculares suelen presentar sintomas de tipo
"constitucional". Otros tumores malignos pueden acompafarse de fiebre vy
adelgazamiento.



ABORDAJE DIAGNOSTICO DE LOS TUMORES CARDIACOS PRIMITIVOS

Para diagnosticar los tumores cardiacos se usan muchas pruebas. Algunas
veces, el ecocardiograma (una prueba con ultrasonidos que permite delinear
las estructuras) puede poner de manifiesto una imagen del contorno de los
tumores. Los ultrasonidos que emplean esta técnica pueden atravesar la pared
del térax o bien la del es6fago desde el interior del mismo (ecocardiograma
transesofagico). Otro procedimiento es la introduccién por una vena de un
catéter hasta el corazon, para inyectar sustancias de contraste que permiten
dibujar el tumor en las radiografias; sin embargo, pocas veces es necesario
recurrir a este procedimiento. También se utilizan la tomografia
computadorizada (TC) y la resonancia magnética (RM). Si se encuentra un
tumor, se extrae una pequeia muestra con un catéter especial; la muestra se
utiliza para identificar el tipo de tumor y ayudar a seleccionar el tratamiento mas
adecuado (11-19) Como sucede con las manifestaciones clinicas, los tumores
pequefios suelen no producir anormalidades radiolégicas en cuanto al tamafio
y configuracién de la silueta cardiaca. Las dimensiones y la localizacion del
tumor influyen en los respectivos hallazgos (14). Los tumores intramurales
producen generalmente cardiomegalia o deformaciones variables en los
contornos cardiacos. El agrandamiento de una determinada cavidad se
relaciona con los efectos predominantes del tumor sobre cada una de ellas. Los
mixomas auriculares simulan caracteristicamente estenosis valvular mitral y
ello determina una imagen radiologica sugestiva de esta entidad. Algunos
sarcomas que asientan en la auricula izquierda pueden producir imagenes
radiolégicas similares. Pueden visualizarse imagenes calcicas en la radiologia
directa en caso de fibromas, teratomas, osteosarcomas, etc. EI compromiso
tumoral del pericardio genera derrame y sus expresiones radiolégicas
caracteristicas. Otros hallazgos radiolégicos pueden consistir en congestion de
la vasculatura pulmonar o engrosamiento tumoral del mediastino.

La ecografia transtoracica representa en la practica el procedimiento electivo
inicial (13-15). Ademas de su caracter no invasivo y su facil accesibilidad,
permite estudiar la morfologia cardiaca en diferentes planos, la movilidad de
sus estructuras y un considerable espectro de su funcionalidad. Sin embargo,
como método unico no suele ser suficiente para realizar en todos los casos una
evaluacion completa de los pacientes.

La ecografia transesofagica es muy util para realizar una evaluacion mas
detallada (16). Por estas técnicas los tumores cardiacos se expresan como
masas de tamano y caracteristicas variables. Los mixomas suelen reconocerse
muy bien mediante la ecografia por el hallazgo de masas ecogénicas lobulares
unidas a la superficie endocardica, a veces con una amplia movilidad y claro
prolapso a través de las respectivas valvulas auriculoventriculares; la ecografia
Doppler puede mostrar, ademas, estenosis o insuficiencia valvular asociada.
Los fibromas se presentan en forma de masas solitarias con ecogenicidad
variable y ocasionales calcificaciones. A diferencia de éstos, los rabdomiomas
se presentan generalmente como masas multifocales y nunca muestran
calcificaciones. Los teratomas aparecen caracteristicamente como masas
intrapericardicas



complejas, localizadas en el lado derecho del corazon, incluyendo quistes
multiloculares y calcificaciones, con frecuente derrame en el pericardio. A
veces puede visualizarse su union pediculada con la raiz de la aorta. El
hallazgo de calcificaciones es propio, ademas, delos osteosarcomas.

La Tomografia Axial Computada (TAC) y la Resonancia Magnética(RM)
pueden brindar informacidn adicional de gran utilidad para realizar una mejor
caracterizacion del tumor (18-20). La TAC permite estudiar no sélo el corazén
sino también el mediastino vecino, y por lo tanto la repercusion extracardiaca
de los tumores. Posibilita realizar ademas una evaluacion de las estructuras
blandas ,reconocer calcificaciones y tejido graso, todo lo cual puede resultar un
complemento muy adecuado de la ecografia. La TAC no proporciona imagenes
en tiempo real, como la ecocardiografia, y no permite analizar la movilidad
valvular. La RM permite caracterizar mejor que la TAC los tejidos blandos y
presta una gran utilidad para la evaluacion de las masas intramurales. unico o
multiple, su asiento en una determinada cavidad, etc.

La diferenciacién entre tumores cardiacos primitivos o metastasicos debe
realizarse de acuerdo al contexto clinico general del paciente. Con respecto al
caracter benigno o maligno de los tumores primarios, estos ultimos pueden
mostrar imagenes invasivas e infiltrantes, compromiso de mas de una cavidad,
invasién mediastinica, crecimiento progresivo o metastasis a distancia, aunque
la distincion se realiza frecuentemente en el momento de la cirugia o en la
necropsia.

Algunos tumores malignos que tienen predileccidn por la auricula izquierda,
como los fibrosarcomas o leiomiosarcomas, suelen confundirse con los
mixomas. En cuanto a la naturaleza del tumor, importa su localizacién en
relacion con el endocardio(intracavitarios), el seno del miocardio o el pericardio,
su caracter infiltrativo y su capacidad de crecimiento.



Los principales tumores cardiacos pueden clasificarse de la siguiente forma
(tabla 1)

Tabla 1. TUMORES CARDIACOS PRIMITIVOS

Tumores Tejido de origen
A- Benignos

- Mizoma* -

- Fibroma fihroso

- Fibroelastoma papilar -

- Rabdomioma muscular

- Lipoma graso

- Hemangioma vascular

- Paraganglioma nervioso

- Teratoma ectopico
B- Malignos

- Sarcoma mesenguimatico

- Linfoma linfoide

- Mesotelioma mesotelial

* Mo puede encuadrarse en las categorias referidas






CARACTERISTICAS PARTICULARES DE LOS TUMORES CARDIACOS
PRIMARIOS

TUMORES BENIGNOS

Mixomas. Constituyen los tumores primarios mas frecuentes del corazén (30%
a 50% del total) y representan por ello la variedad mas conocida (24-29). Se
han encontrado mixomas en individuos de practicamente todas las edades (3-
83 afnos), con cierta predominancia en mujeres, a veces con caracter familiar.
Se trata de masas de caracter gelatinoso (mixoide), lobuladas, ligadas al
endocardio por un pediculo de longitud variable o por una base amplia y sésil,
que se proyectan al interior de la cavidad sin infiltrar los tejidos subyacentes.
Su localizacion preferente es la auricula izquierda (75%-80%), especialmente
relacionados con la fosa oval.

Menos frecuentemente se localizan en la auricula derecha, y raramente en
alguno de los ventriculos.

En la Figura 1 se observa una formacion polipoide de 9 x 5,5 x 3cm, de
superficie lisa, color blanquecino y consistencia blanda correspondiente a
mixoma. En el corte, la pieza quirdrgica muestra areas de hemorragia y otras
de aspecto mucoide.




El tejido tumoral presenta una matriz mucoide y gelatinosa, constituida por
mucopolisacaridos acidos, con areas hemorragicas oscuras y otras blancuzcas
de tejido fibroso.

Figura 2

En la Figura 2 y en la Figura 3 se muestran imagenes histologicas
correspondientes a mixomas auriculares. Se observa una proliferacién de
células bien diferenciadas, de aspecto fusiforme, lasque se disponen en
pequefos grupos. Separando a dichas células se visualiza una estroma laxa de

apariencia mixoide.




Figura 3

Los sintomas obstructivos se presentan en la mitad de los casos y se
relacionan generalmente con las valvulas mitral o tricuspide, simulando
estenosis organicas de las mismas. Los sintomas dependen de la movilidad
intracavitaria del tumor, existiendo a veces una clara relacion con los cambios
de la postura corporal en ciertos tumores con amplia movilidad.

En la Figura 4 se muestra la imagen de un mixoma auricular izquierdo en una
vista ecocardiogafica de dos camaras, ventana apical.

Figura 4



En la Figura 5 se muestra una vista biauricular (auricula izquierda arriba) en un
ecocardiograma transesofagico. Se observa una masa esférica, adherida por
una base ancha al septum interauricular, correspondiente a un mixoma

auricular izquierdo.

Figura 5

La Figura 6 Imagen de Resonancia Magnética muestra una tumoracién en la
auricula izquierda, correspondiente a un mixoma, ligado al septum
interauricular en la zona del "ostium secundum".

Figura 6



Los sintomas embdlicos de los mixomas se presentan menos frecuentemente
que los obstructivos y se relacionan con los territorios vasculares cerebral,
coronario, renal, esplénico y de las extremidades. En algunos casos, los
mixomas auriculares derechos pueden producir cuadros de embolismo
pulmonar (30,31) La obstruccion completa del orificio mitral o tricuspideo puede
llevar ocasionalmente a la muerte. Algunos pacientes presentan, ademas,
sintomas generales ’“constitucionales", tales como artralgias, mialgias y
debilidad muscular, fatiga, fiebre, hemorragias en astilla, fenébmeno de
Reynaud, hipergammaglobulinemia, etc. Estos sintomas recuerdan con
frecuencia los de la endocarditis infecciosa y se han relacionado con
mecanismos autoinmunes, posiblemente asociados al aumento plasmatico de
interleuquina-6 proveniente del tejido mixomatoso(32,33).

Aunque la gran mayoria de los mixomas se presentan como tumoraciones
unicas, localizadas en la auricula izquierda, con muy escasa tendencia a
recidivar después de la cirugia (1%-3%), existe un grupo de pacientes que
demuestra un comportamiento biologico diferente. Se trata en general de
individuos jévenes, con mayor frecuencia varones y cierta tendencia familiar.
En ellos los tumores adquieren caracter multicéntrico, aparecen en camaras
cardiacas distintas a la auricula izquierda, presentan mayor tendencia a
recidivar después de la cirugia y se acompafian de ciertas llamativas
asociaciones: una de ellas es el "Complejo de Carney" caracterizado por la
presencia de mixomas cardiacos, mamarios y cutaneos, asociados a
pigmentacién puntiforme, hiperactividad hormonal, anormalidades adrenales y
testiculares, etc. Los pacientes con este trastorno, hereditario autosomico
dominante, presentan con mucha frecuencia mixomas cardiacos, cuyas
caracteristicas histologicas son similares a los de los tumores aislados (34-36).

Fibromas. Son tumores congénitos intra miocardicos habitualmente unicos,
circunscriptos, que pueden proyectarse hacia el interior de las cavidades
cardiacas y a veces obliterarlas. Estos tumores son mas propios de la edad
pediatrica y muchos de ellos se presentan en infantes menores de un afo,
aunque alrededor de15% se descubren en adolescentes y adultos. En los nifios
muestran en su estructura un franco predominio celular con abundancia de
fibroblastos; en los adultos priva, sobre todo, el tejido colageno, con frecuentes
focos de calcificacion. Algunos pacientes pueden ser asintomaticos o presentar
un soplo de dificil explicacion. Pero la mayoria suele desarrollar insuficiencia
cardiaca o arritmias por compresiéon del sistema de conduccion. Algunos
pacientes pueden experimentar muerte subita, atribuible a este ultimo
mecanismo(37-41)

La Figura 7 muestra una imagen de Resonancia Magnética en unifo de un afio
de edad. Se observa una masa tumora correspondiente a un fibroma que
ocupa la punta del ventriculo izquierdo y la parte baja del tabique
interventricular.
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Figura 7

Rabdomiomas. Constituyen los tumores cardiacos benignos mas frecuentes en
ninos y muchos se descubren antes de cumplirse el afo de edad. Los nifios
afectados por estos tumores presentan con mucha frecuencia esclerosis
tuberosa asociada (deficiencia mental, hamartomas, epilepsia y adenoma
sebaceo, de caracter familiar) y a veces existen cardiopatias congénitas.
Consisten en la presencia de masas nodulares amarillo grisaceas, firmes,
circunscriptas, que miden desde pocos milimetros hasta 3 a 4 cm de diametro,
mas frecuentemente localizadas en el miocardio ventricular izquierdo o
derecho, o en el tabique interventricular, aunque pueden desarrollarse también
en el seno del musculo auricular. A veces los tumores se presentan en forma
de nodulo similares, multiples, diseminados (rabdomiomatosis). En la mayoria
de los casos se trata de tumores asintomaticos, frecuentemente descubiertos
en una ecografia fetal, con una marcada tendencia a la regresion espontanea.
Cuando aparecen manifestaciones clinicas, éstas consisten principalmente en
soplos, taquiarritmias o insuficiencia cardiaca (42-46).

En la Figura 8, la imagen ecocardiografica, muestra una masaecogénica

intimamente relacionada con el ventriculo derechocorrespondiente a un

rabdomioma.
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Figura 8

Lipomas. Son tumores benignos raros, mas propios del adulto, constituidos por
masas de tejido adiposo, esféricas o alargadas, habitualmente unicas y
circunscriptas. No obstante, se han descrito casos de lipomas cardiacos
multiples. Se localizan comunmente en la region epicardica del miocardio atrial
o ventricular, a veces pediculados, aunque pueden existir lipomas en el
espesor miocardico o en la region subendocardica. Frecuentemente los
lipomas no se acomparfnan de sintomas y cuando éstos existen se relacionan
con la obstruccion al flujo cardiaco intracavitario o con el compromiso del
sistema de conduccion.

Hemangiomas. Consisten en formaciones vasculares que pueden presentarse
en pacientes de cualquier grupo etareo, representando el 5% a 10% de todos
los tumores benignos. Pueden desarrollarse en cualquier camara cardiaca y
constituyen una malla de vasos dilatados, cavernosos, capilares o
arteriovenosos. Generalmente se trata de hallazgos casuales en pacientes
asintomaticos. Cuando existen sintomas, éstos pueden ser variados,
incluyendo disnea de esfuerzo, dolor en area cardiaca, arritmias, insuficiencia
cardiaca derecha o derrame pericardico, frecuentemente hemorragico. Se han
descrito casos de sincope y muerte subita(47-48).

Fibroelastomas papilares. Pese a su rareza constituyen la segunda causa de
tumores cardiacos benignos y son propios de los adultos. Se desarrollan
fundamentalmente en las valvulas cardiacas y representan el grueso de los
tumores valvulares, siendo habitual su descubrimiento incidental en el
transcurso de un estudio ecocardiografico, durante un cateterismo, una cirugia
cardiaca, o en la necropsia. Como en muchos tumores, los pacientes suelen
ser asintomaticos o presentan sintomas cardiacos inespecificos.

Paragangliomas. Son raros tumores del sistema cardiaco intrinseco cromafin,
predominante en las auriculas. En los pocos casos descriptos los tumores eran
mal circunscriptos, localizados predominantemente en la regién subepicardica
de la porcion superior de la auricula izquierda. Se han descrito otras
localizaciones cardiacas mucho menos frecuentes, asi como localizaciones
extracardiacas con comitantes del tumor.

Teratomas. Son tumores primarios raros del pericardio, propios de la infancia y
la nifiez (se han descrito excepcionalmente teratomas intramiocardicos). Se
localizan especialmente en el lado derecho del corazéon y se encuentran
generalmente ligados mediante un pediculo a uno de los grandes vasos.
Generalmente su tamano guarda relacion con la edad en el momento del
diagndstico, aunque se han descrito teratomas intrapericardicos. Estan

constituidos por los mismos elementos que componen los teratomas de
localizacion extracardiaca, incluyendo quistes multiples dediferentes tamanos,
y elementos tisulares de origen ectodérmico, mesodérmico y endodérmico
(musculo esquelético, cartilago, higado, intestino, neuroglia, glandulas, etc).
Estos tumores pueden descubrirse antes del nacimiento mediante una
ecografia fetal, al encontrarse una masa intrapericardica quistica multilocular,



derrame pericardico, a veces con derrame pleural, ascitis, edema subcutaneo y
polihidramnios. Después del nacimiento pueden causar "distres" respiratorio,
determinar derrame pericardico, a veces taponamiento, y también signos de
compresion cardiaca o derrame pleural. El tratamiento de estos tumores se
realiza habitualmente mediante su reseccion quirurgica en el periodo neonatal.



TUMORES MALIGNOS

Sarcomas. Constituyen la mayoria de los tumores primarios malignos que
afectan al corazon y ocupan el segundo lugar en frecuencia entre los tumores
cardiacos primarios en general, después de los mixomas. Son tumores propios
de los individuos adultos y excepcionales en nifios (49).

Los sarcomas mas frecuentes en estadisticas quirargicas son los
angiosarcomas (35%-40%), la mayoria de los cuales (80%)asientan en la
auricula derecha. Predominan ligeramente envarones, generalmente en la 5a.
década de vida. Son excepcionales en nifios aunque se han encontrado en
pacientes con un rango etario muy amplio. Consisten en proliferaciones
extensas de células endoteliales que delimitan espacios vasculares
anastomaticos irregulares. Conforman masas tumorales invasivas, de aspecto
necroético y hemorragico, que involucran el miocardio, se proyectan a la cavidad
auricular (con mayor frecuencia la auricula derecha), y comprometen el
pericardio vecino. Otras veces el tejido maligno se extiende difusamente
infiltrando el pericardio y llegando a obliterar su cavidad. La localizacion
preferente en la auricula derecha explica que los angiosarcomas comprometan,
sobre todo, el llenado de las cavidades derechas y originen manifestaciones
clinicas de insuficiencia cardiaca derecha; producen ademas derrame
pericardico, generalmente hemorragico, y taponamiento. No son raros algunos
sintomas generales, como fiebre y adelgazamiento(50-57).

La Figura 9 Ecocardiograma transesofagico correspondiente a un
angiosarcoma. Se observa una voluminosa masa que ocupa la mayor parte de
la cavidad auricular derecha. Existe, ademas, derrame pericardico.
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La Figura 10 corresponde a otro angiosarcoma. La imagen de Resonancia
Magnética permite observar una tumoracion que ocupa la mayor parte de la
cavidad auricular derecha, con un nddulo que corroe la pared anterior del térax.
Las sefiales hiperintensas en su interior indican que se trata de un tumor
hemorragico.

Figura 10

Otros sarcomas cardiacos primitivos afectan mas caracteristicamente la
auricula izquierda y producen en consecuencia sintomas relacionados con la
obstruccion al flujo mitral y consecuente congestién pulmonar. Entre estas
ultimas variedades se encuentran los sarcomas indiferenciados,
leiomiosarcomas, fibrosarcomas y osteosarcomas.

Los leiomiosarcomas se presentan algo mas tempranamente que el resto de
los sarcomas (cuarta década de la vida). Provienen de fibras musculares lisas
cercanas al subendocardio, aunque pueden originarse en el musculo liso de los
vasos pulmonares vecinos. Suelen tener un caracter sésil, y son en general
lobulados eirregulares. A diferencia de los mixomas no se relacionan con la
fosa oval sino preferentemente con la pared posterior de la auricula izquierda,
con tendencia a invadir la valvula mitral y las venas pulmonares. Los
fibrosarcomas proceden de células con las caracteristicas morfolégicas de los
fibroblastos, mientras que los osteosarcomas contienen elementos celulares
generadores de hueso, con diferenciacion osteoblastica, condrobastica o
fibroblastica, y frecuente calcificacién (62-66).

Los rabdomiosarcomas se originan en el musculo estriado y a pesar de su muy
baja incidencia (4%-7% de todos los sarcomas)constituyen los tumores
cardiacos malignos mas frecuentes en la edad pediatrica. Se desarrollan en el



seno del miocardio en cualquier localizacién, sin predileccion por una
determinada camara, son a menudo multiples y puede existir invasion del
pericardio en forma nodular. También es posible el compromiso valvular (77-
79).

Es comun que en el momento del diagndstico que los sarcomas sean
voluminosos y altamente invasivos y que existan metastasis pulmonares,
Oseas, ganglionares, hepaticas, cerebrales, renales, etc. En general, la
caracterizacion histopatologica de estos tumores se realiza a partir del material
obtenido en la biopsia de un nodulo metastasico.

Los sarcomas cardiacos tienen un prondstico malo y la sobrevida raramente se
extiende mas alla del afio siguiente al de su diagnostico. La escisidn quirurgica,
aun parcial, se encuentra indicada para aliviar los sintomas obstructivos.
Cuando se consigue efectuar resecciones amplias, son habituales, no obstante,
las recidivas. En algunos casos se han obtenido buenos resultados mediante el
trasplante cardiaco en caso de sarcomas irresecables(80, 81).

Linfomas. Si bien los linfomas diseminados comprometen con alguna
frecuencia las estructuras cardiacas, existen raros casos de linfomas no-
Hodgking, habitualmente de células B, que comprometen aisladamente el
corazdn. Estos linfomas son mas frecuentes en la auricula y ventriculo
derechos, siguiendo en frecuencia las cavidades izquierdas y los tabiques
interauricular e interventricular.

Es frecuente que exista compromiso concomitante de varias cavidades
cardiacas. La invasion del pericardio por contigiidad es un hecho habitual.
Aunque los linfomas primarios pueden presentarse en cualquier tipo de adultos,
parece existir una marcada relacién con estados de inmunodeficiencia, sobre
todo en pacientes con SIDA. Esta circunstancia obliga a recordar estos
tumores cuando tales pacientes manifiestan sintomas de compromiso cardiaco
sin otra causa aparente. Los pacientes suelen presentar insuficiencia cardiaca
severa y progresiva, dolor en area cardiaca, arritmias, taponamiento y
sindrome de la vena cava superior. El prondstico de los pacientes afectados es
malo, en general con una sobrevida no superior al afio desde su diagndstico,
aunque algunos casos diagnosticados tempranamente y sometidos a
quimioterapia pueden tener una sobrevida mayor (82,83).

En la Figura 11 se observa una imagen de Resonancia Magnética que muestra
una masa tumoral correspondiente a un linfoma cardiaco primitivo que
involucra la pared anterior de auricula ventriculo derecho y se extiende al
pericardio en la regién de la punta.

Figura 11



Mesoteliomas. Aunque los mesoteliomas pleurales suelen invadir el pericardio,
existen tumores pericardicos primitivos originados en sus propias ceélulas
mesoteliales y constituyen los tumores malignos mas frecuentes del pericardio.
Estos tumores predominan en varones y pueden aparecer a cualquier edad.
Constituyen masas lobulares, irregulares y coalescentes, que obliteran el
espacio pericardico y tienden a constrefir las cavidades cardiacas. Si bien
puede existir ligera infiltracion del musculo subepicardico, el miocardio
subyacente se encuentra habitualmente respetado. Los pacientes refieren
disnea, palpitaciones, dolor en area cardiaca y signos de pericarditis,
incluyendo derrame y taponamiento. El examen del liquido pericardico puede
mostrar células atipicas, pero frecuentemente la celularidad presenta
caracteristicas inespecificas. En ocasiones, el cuadro clinico puede ser
indistinguible de la pericarditis constrictiva idiopatica y el diagndstico en vida se
realiza generalmente en el momento de la cirugia. Son tumores de alta
malignidad, pudiendo existir diseminacion mediastinica y pulmonar.
Generalmente la reseccion quirdrgica completa suele ser imposible y su
asociaciéon con radioterapia puede producir alivio transitorio, con una sobrevida
no superior a los 12 meses desde el momento en que se realiza el diagndstico
(81-83).







TRATAMIENTO DE LOS TUMORES CARDIACOS PRIMITIVOS

La extraccion quirurgica de un tumor primario unico no canceroso del corazén
constituye un tratamiento curativo. Cuando existen varios tumores primarios
s6lo se tratan los que son tan grandes que no pueden ser extraidos. Los
tumores cancerosos primarios y secundarios son incurables; sélo se tratan sus
sintomas.

Es importante diferenciar el caracter "benigno" de estos tumores, expresado en
términos anatomopatolégicos, con relacion a sus potenciales efectos
"malignos"”, considerados desde una Optica diferente. A pesar del caracter
histolégico benigno, muchos tumores pueden causar efectos deletéreos por sus
efectos hemodinamicos (obstruccion del flujo valvular o intracavitario, derrame
pericardico y taponamiento), eléctricos (arritmias y trastornos de conduccion) o
mecanicos (embolizacion a distancia).Por tal motivo, en todos los casos
deberia intentarse su remocién durante la cirugia.

Los mixomas auriculares suelen representar por su mayor frecuencia la
casuistica mas importante de los equipos quirurgicos y su reseccion determina
en la generalidad de los casos la curacion completa de los pacientes. Sin
embargo, los mixomas pueden recidivar después de la cirugia en el 1% a 5%
de los casos (79-83),ya sea por reseccion incompleta, por nuevo crecimiento a
partir de un segundo foco tumoral, o por tratarse de individuos con rasgos
biolégicos particulares, a veces con focos mixomatosos multiples, mas
propensos a estas situaciones, como fuera descrito al comienzo. Ademas de
los mixomas, otros tumores cardiacos histolégicamente benignos pueden ser
resecados con éxito a condicion que se respete la mayor parte de miocardio
funcional subyacente y se preserven adecuadamente otras estructuras
anatdémicas fundamentales.

En general, los tumores malignos tienen mal prondstico en el momento de
confirmarse el diagndstico. Esto se debe a su caracter rinfiltrante e invasivo, a
la gran masa de miocardio que suele encontrarse involucrada y a la posibilidad
de que exista compromiso tumoral mediastinico o metastasis a distancia. La
cirugia suele tener un caracter paliativo, tendiente a aliviar algun tipo de
sintomas. En determinados casos, y con los mismos fines, puede asociarse la
cirugia a la quimioterapia y la radioterapia. Se ha utilizado el trasplante
cardiaco en determinados casos de tumores malignos irresecables con
resultados variables (79).



RECIEN NACIDO CON MASA INTRACARDIACA Y TAQUICARDIA
SUPRAVENTRICULAR REPORTE DE UN CASO

RESUMEN

Se notifica de un recién nacido masculino de 36.6 semanas de gestacion que
presenta alteraciones taquicardia supraventricluar, hidrops fetalis y masa
intracardiaca se realiza exceresis de tumor y presenta paro cardiorrespiratorio
irreversible a maniobras basicas y avanzadas.

Palabras Claves: Recién nacido, masa intracardiaca, taquicardia supraventricular,
hidrops fetalis.

ABSTRACT

Is notified a male new born of 36.6 weeks of gestation that present
supraventricular tachycardia, hidrops fetalis and intracardiac tumor, during
extirpation he present cardiac failure irreversible a RCP maniobr

Key words: New born, supraventricular tachycardia, intracrdiac tumor, hidrops
fetalis



CASO CLINICO.

Se trata de recién nacido masculino de 34 dias de vida producto de la primera
gestacion de madre de 19 afos de edad, con embarazo normoevolutivo, control
prenatal irregular, cuenta con dos ultrasonidos obstétricos los cuales reportan
polihidramnios e hidrops fetalis en el séptimo mes del embarazo. Se obtiene por
cesarea con pobre esfuerzo respiratorio por lo que se intuba calificandose con
Apgar 5/6/8, con edad gestacional de 36.6 semanas, peso; 4,050 grs. talla; 49 cm.

Cursa al nacer con frecuencias cardiacas elevadas hasta 220 por minuto ademas
de presentar edema generalizado secundario a hidrops fetalis por lo cual se
ingresa a UCIN, se solicita control radiografico y electrocardiograma (figuras 1y
2).

Se interconsulta a cardiologia pediatrica integrandose diagndstico de taquicardia
supraventricular, se inicia manejo con adenosina sin embargo con mala respuesta
al tratamiento incluso a dosis maxima, se inicia manejo con amiodarona a dosis de
ataque a 5mgxkg continuando con mantenimiento a 7 mcg x kg en infusion
continua observandose remision de taquicardia. (figura 3).

Se realiza ecocardiograma en modo bidimensional el dia 020306 que reporta
corazon in situs solitus con retorno venoso pulmonar y sistémicos normales,
conexion atrioventricular y ventriculoarterial concordante, con una masa en el
tracto de salida del ventriculo izquierdo de 4x8mm de diametro obstruyendo flujo
de salida de ventriculo izquierdo con movimiento septal paraddgjico. (figura 4)

Se programa para exéresis de tumor intracardiaco la cual se realiza con
circulacién extracorporea (figura 5 y 6) bajo hipotermia profunda a 18 grados
centigrados con tiempos de derivacion cardiopulmonar: paro cardiocirculatorio 30
min. Derivacion pulmonar 1 hora 45 min. y pinzamiento aodrtico 1 hora. Con
hallazgos transoperatorios: tumor intracardiaco en ventriculo izquierdo de
aproximadamente 7x3mm (figura 7) sin embargo presenta bradicardia e
hipotensién a los I5 minutos de salida de bomba y paro cardiorrespiratorio
irreversible a maniobras basicas y avanzadas, se da por fallecido.

El reporte de biopsia correspondié a un rabdomioma intracardiaco.



DISCUSION

La informacion obtenida con este caso nos permite suponer que la causa del
hidrops y la taquicardia supraventricular fueron secundarias al tumor intracardiaco,
ya que se ha descrito que el hidrops fetalis no autoinmune tiene como causa
principal las malformaciones cardiacas (8-9) a su vez las taquiarritmias pueden ser
manifestaciones de masas que pueden ser sintomaticas tan solo en 1 por cada
326 000. y se ha encontrado asociacion con esclerosis tuberosa hasta en un 81%
(7,10).

En nuestro paciente no fue posible detectar el defecto cardiaco como parte de un
diagnostico prenatal, el cual puede aportar datos sugestivos de esta patologia ante
la presencia de hidrops fetalis, alteraciones en el ritmo cardiaco, retraso en
crecimiento intrauterino y siempre debe investigarse antecedentes de esclerosis
tuberosa (7) el recién nacido unicamente se reporto la presencia de hidrops fetalis,
no presento alteraciones neuroldgicas ni existian antecedentes familiares para
esclerosis tuberosa, no se detecto soplo y lo mas llamativo de la presentacion
clinica fue la taquicardia supraventricular con la cual curso, de hecho, las
taquiarritmias pueden ser manifestaciones secundarias a defectos anatomicos del
corazdn que comprometan flujo de salida o la existencia de ases de conduccion
andmalos que explicarian fendmenos de reentrada con desarrollo de Wolf
Parkinson White hasta en 15% de los casos o que pueden manifestarse con
eventos vasculares cerebrales, o muerte subita (7,11-13).

la incidencia de la taquicardia supraventricular es desconocida, pero se estima en
1 en 10000 en la poblacién pediatrica (14-15)

el tratamiento de primera eleccién para la taquicardia supraventricular se describe
con adenosina, aunque también se han descrito glucidos cardiacos sobre todo en
asociacion con tumores, al igual que la amiodarona (14-18) en nuestro paciente se
inicio adenosina sin embargo no respondié a dosis maximas descritas en la
literatura y la taquicardia remitié hasta el uso de amiodarona.

En cuanto a los tumores intracardiacos, se sabe que el rabdomioma ocupa el
primer lugar en incidencia, y en la serie reportada por se ha encontrado que la
mayoria se encuentra en las paredes de los ventriculos con la presencia de
disritmias en 16% de los casos (19). Lo que concuerda con los reportes de la
literatura de la presencia de taquiarritmias en 80% de los pacientes con
rabdomiomas (20). Las manifestaciones clinicas de nuestro paciente concuerdan
con la presencia de rabdomiosarcoma, mismo que se que corrobord por estudio
histopatologia



Existen reportes en la literatura acerca de la experiencia en México del tratamiento
quirargico en estos pacientes (7), en el caso de nuestro neonato, no sobrevivié al
tratamiento quirurgico, aunque se sabe que existen riesgos de recurrencia en los
estudios de seguimiento a 6 meses (21)

La experiencia clinica que nos aporta este caso es el manejo y deteccidn
temprana pre y postnatal de las masas intracardiacas, pese a la rareza de esta
patologia. La cirugia como tratamiento definitivo siempre estara indicada en los
casos en que comprometa la vida del paciente debido a las manifestaciones en el
ritmo cardiaco, aunque como en este recién nacido el riesgo beneficio sea mayor.

Figura 1 radiografia de térax al nacimiento, nétese la cardiomegalia importante
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