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Diagnostico ecocardiografico de tumores cardiacos en nifios
atendidos en el Instituto Nacional de Pediatria; experiencia de 9
anos

*Rafael Nieto Garcia, *Laura Camacho Reyes, *Héctor Osnaya Martinez,
**Pedro Gutiérrez Castrellon.

*Servicio de Cardiologia, **Departamento de Metodologia de Ila

Investigacion, Instituto Nacional de Pediatria.

RESUMEN:

Justificacién: Los tumores cardiacos primarios son poco comunes
pueden generar manifestaciones tan diversas como soplos
asintoméaticos hasta muerte sUbita. La ecocardiografia ha constituido
una herramienta diagnoéstica que permite la identificacién vy
descripcion de sus caracteristicas. El presente estudio se realizé con
el objetivo de conocer la frecuencia y describir las caracteristicas
clinicas y ultrasonograficas de un grupo de tumores cardiacos
primarios detectados por ecocardiografia en nifilos atendidos en el

Instituto Nacional de Pediatria.

Material y métodos: Estudio observacional, descriptivo, retrospectivo
y transversal, que incluy6 a todos los nifios en quienes se establecio
el diagnoéstico por ecocardiografia de tumor cardiaco primario en el
Instituto Nacional de Pediatria de diciembre de 1993 y mayo de 2002.
Se describieron las variables mediante promedio +- desviacidon

estandar, porcentajes o medianas.

Resultados: Se incluyeron en el estudio 32 pacientes, 68.8% del
género masculino, con edad promedio de 57.9 + 67.4 meses con una
Mediana de 29.5 meses (minimo de 1 mes y maximo de 228 meses).
El 65.6% tuvo diagnostico de base de esclerosis tuberosa. Los



tumores primarios se presentaron en el 78.1%, 84.4% fueron Unicos y
45.9% localizados en el ventriculo derecho; el tamafio promedio de
1.9 £+ 1.0 cm. Solo el 46.9% presentaron signos o sintomas de
enfermedad. La coexistencia de tumor cardiaco con cardiopatia
congénita se presentd en el 6.2%. Solo 3 pacientes requirieron

reseccidon quirurgica del tumor.

Conclusiones: Los tumores cardiacos son una entidad patoldgica
poco frecuente. EI ecocardiograma es un método eficaz de
diagnostico. La mayoria son rabdomiomas. Las manifestaciones
clinicas ocurren en menos de la mitad de los pacientes, siendo la

cardiomegalia y el soplo cardiaco las méas frecuentes.



ANTECEDENTES

Impacto epidemiolégico

Los tumores cardiacos primarios en nifios son poco comunes Yy
representan del 5 al 10 % de todas las neoplasias del corazén y del
pericardio. Son diagnosticados en un 0.001 % a 0.003 % de todos los
pacientes admitidos en centros de referencia, siendo su distribucion
similar por género (1)

Una revision de 15 afios en menores de 18 afos, reporté que de
27,640 pacientes referidos por enfermedad cardiaca, el 0.19%
tuvieron tumores cardiacos primarios (2)

En 1985, Chan y colaboradores efectuaron una revision de 75 casos
de tumores cardiacos primarios y secundarios describiendo una
incidencia de 1.6 %. Dieciséis casos fueron tumores primarios (8
rabdomiomas, 5 fibromas, 2 mixomas y 1 rabdomiosarcoma) y 59
casos fueron tumores secundarios. Llama la atencién que en solo 23
% de estos 59 casos se hizo diagndstico pre o transquirdrgico. Los
restantes 45 fueron detectados en la autopsia. Entre los tumores
cardiacos secundarios destacan el Linfoma no Hodgkin con 21 casos
y el neuroblastoma con 13 casos, seguido del tumor de Wilms y el
rabdomiosarcoma con 3 casos respectivamente. El 13 % de los
tumores presentaron alguna sintomatologia entre las cuales se
destacan los soplos cardiacos, arritmias, insuficiencia cardiaca
congestiva y sindrome de venas cavas (3).

En una revision realizada en 1999 por Salle y Spectoer de 11,000
autopsias realizadas en nifios, se reportd una incidencia del 0.05%,
siendo los tipos mas frecuentes los rabdomiomas (45%) y los
fibromas (25%), seguidos por los mixomas (10%), teratomas (10%) y

los hemangiomas (5%) (4).



En 1992, Alvarado y col. reportaron 11 casos de tumores cardiacos
encontrandose una mortalidad de hasta 54% debido a lo tardio de los
ingresos y del tratamiento (5).

En 1997 Gutiérrez-Laraya en Espafia reportdé entre 700
ecocardiogramas fetales realizados por sospecha de tumores fetales
13 casos (1.8%) de tumores cardiacos. La mayoria sobrevivido la
etapa neonatal. ElI rango del tamafo de los tumores observados fue
de 0.4 x 0.4 a 35 x 4 cm. Diez de los 19 casos tenian asociacién con
esclerosis tuberosa. La mayoria no fue hemodindmicamente
importante (73 %), pero el resto mostr6 datos de obstruccidén tanto
antes como después del nacimiento (6).

Arrizaga y col. publicaron en el 2000 un estudio de 15 afios sobre
tumores cardiacos y pericardicos en nifios de un hospital en Chile. En
este estudio se identificaron un total de 14 casos, de los cuales el
71% fueron rabdomiomas (7).

En el Instituto Nacional de Cardiologia “ Dr. Ignacio Chavez ”, hasta
1993, se habian documentado 17 casos de tumores cardiacos en
nifios menores de 15 afos. El tumor méas frecuente en esta serie fue
el mixoma (14 casos), seguido del rabdomioma (3 casos) (8).

En éste Instituto se realizé un estudio en 1996, en donde se
reportaron 13 casos de ramdomioma cardiaco de entre 40 pacientes
con diagndéstico de esclerosis tuberosa. Ninguno de ellos mostro
manifestaciones clinicas. EI 52.9 % de los tumores se localizaron en
el ventriculo derecho, 23.5 % en el septum interventricular, 17.6 % en

el ventriculo izquierdo y 5.9% en la auricula derecha. (9)

Tipos de tumores cardiacos
De manera muy general se pueden clasificar en tumores primarios

benignos y malignos y tumores secundarios o metastasicos.



Tumores Benignos

Mixomas: Los mixomas son los tumores mas comunes en los adultos,
pero son muy raros en los lactantes y nifios. En el 5 % de los casos
se ha observado un patron hereditario autosémico dominante. Existe
un sindrome denominado "Mixolentiginosis endocrina familiar", en
donde la presencia de mixomas suele ser familiar. Tiene su origen en
el endocardio. En la mayoria de los casos son esporadicos,
solitarios, pediculados, de crecimiento rapido y localizados en la
auricula izquierda, sobre todo en la vecindad de la fosa oval,
simulando en su presentacion clinica una lesion mitral y los sintomas
pueden tener un inicio subito, ser intermitentes y relacionados con la
posicion corporal y pueden dar lugar a un amplio espectro de
hallazgos sistémicos como fiebre, caquexia, artralgias, fenédmeno de
Raynaud, acropaquia, hipergammaglobulinemia, exantema y émbolos
sistémicos y pulmonares. Se ha atribuido este sindrome a la
secrecion por el tumor de interleucina 6. (19) La ecocardiografia es
muy atil para el diagnostico. (19,21) No se han descrito mixomas en
la vida fetal. (10-14)

Lipomas y fibroelastomas papilares: Aunque son frecuentes suelen
ser hallazgos casuales en autopsias y rara vez producen sintomas.
Asientan habitualmente en las valvulas, cuerdas tendinosas o los
musculos papilares, aunque también pueden ser epicardicos o
pericardicos. En niflos es mas comun encontrarlos en la valvula
tricuspide. (15,16).

Rabdomiomas: Son los tumores mas frecuentes en recién nacidos,
lactantes y nifios. Tiene su origen en el miocardio. Los rabdomiomas
se originan habitualmente en el tabique interventricular y también en

la pared libre de los ventriculos o de las auriculas. Se asocian a



esclerosis tuberosa en el 50-78% de los casos, a adenomas sebéceos
y tumores renales benignos. Representan hamartomas fetales mas
gque tumores verdaderos y son de caracter multiple en cerca del 90 %
de los casos. La degeneracién maligna nunca a sido reportada. Miden
desde pocos milimetros hasta varios centimetros. Se ha reportado
una regresion espontanea de los rabdominomas cardiacos, con un
periodo maximo de 7 afios. Se reportaron en 1991 cuatro casos de
recién nacidos con 12 tumores. En todos los casos (menos uno que
se ubic6é en el atrio derecho), se observé regresion espontanea.
Pueden manifestarse con signos de obstrucciobn o arritmias

(taquicardia ventricular y supraventricular) (17,18).

Fibromas: Es el segundo tumor méas comun en la edad pediatrica.
Tiene su origen en el miocardio y ocurren como masas soélidas y
Gnicas, mas comunmente en el septum interventricular.
Ocasionalmente estan calcificados. En ocasiones el tumor puede ser
extirpado por completo, pero en ocasiones puede estar entrelazado
con el miocardio, lo que impide su resecciéon completa. (19)

Hemangiomas: Son sumamente raros. Aparecen principalmente en el
pericardio. Suelen ser de tamafio pequefio y pueden causar
alteraciones de la conduccién auriculoventricular y muerte subita por

su propension a localizarse en la regién del nodo auriculoventricular.

(8)

Hematomas pericardicos: Son raros en la poblacion pediatrica. Las
causas mas comunes son el trauma o los padecimientos malignos.
Los tumores primarios y secundarios del corazén, también pueden ser
una causa de hematomas. Los hemangiomas aparecen en las zonas

proximas de la auricula derecha. (20)



Tumores de las células de Purkinje: Se han descrito sélo en
lactantes pequefios. En una serie de 14 casos encontrados durante la
cirugia, nueve fueron localizados y el resto estaban diseminados en
ambos ventriculos. Suelen presentarse con arritmias graves como la

taquicardia ventricular refractaria a la medicacion antiarritmica (7-8).

Teratomas: Contienen elementos de las 3 capas germinales. Casi
siempre son intrapericardicos y estan en la raiz de las arterias o bien
en la base del corazén. La mayoria de los teratomas son
extracardiacos y producen compresién por su tamafio. En una serie
de 47 tumores cardiacos primarios se encontraron 3 teratomas. (1,
8,15)

Tumores Malignos

Sarcomas: Casi todos los tumores malignos reportados son los
sarcomas. Son extraordinariamente raros. Habitualmente afectan el
lado derecho del corazén, son de diferentes tipos histoldégicos y, en
general, se caracterizan por una evolucion rapida que conduce a la
muerte en semanas o meses a partir del momento de su presentacion
clinica, al estar ya muy diseminados. Entre ellos encontramos los
angiosarcomas, los rabdomiosarcomas, leiomiosarcoma, liposarcoma,
sarcoma neurogénico, sarcoma sinovial, osteosarcoma y el
fibrosarcoma. Se reportdé un caso de un tumor rabdoide en un lactante
de 6 meses de edad, el cual murié 3 meses después del diagndstico.
(21-23)

Mesoteliomas: Es el tumor primitivo maligno del pericardio mas

frecuente. Es una neoplasia maligna del pericardio parietal o visceral.
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Linfomas: Afecta solo al corazon y al pericardio o primariamente al
corazbn y al pericardio. Se trata generalmente de Ilinfomas
extraganglionares de tipo B 'y son frecuentes entre los

inmunosuprimidos o infectados por HIV. (24,25).

Tumores Secundarios o metastaticos

Son varias veces mas frecuentes que los primarios, con porcentajes
que varias del 1.-5% al 20.6 % de las autopsias realizadas en
enfermos neopléasicos. Afectan el pericardio seguido del miocardio,
sobre todo al hemicardio derecho y suelen ser multiples. Los tumores
primarios que causa metastasis cardiacas son el carcinoma bronquial
y el carcinoma de mama, lo que refleja la gran incidencia de es
tumores seguidos por el melanoma, el linfoma y las leucemias e
incrementando su frecuencia los secundarios a mesotelioma vy
sarcomas. Sélo producen manifestaciones en el 10 % de los casos y
rara vez es la manifestacion inicial de una tumoracion. Se reporté un
caso de Linfoma en un niilo de 5 afios, con historia de linfoma No
Hodgkin, que presenté arritmias cardiacas y un soplo. Se le
detectaron multiples masas en ambas auriculas. Estas masas
resolvieron completamente con la administracion de quimioterapia sin

necesidad de cirugia. (25)

Manifestaciones Clinicas

La presentacion del caso puede ser variable, y va desde los soplos
asintomaticos hasta la muerte subita. (4) Suelen presentarse como
insuficiencia cardiaca, sincope, palpitaciones o dolor toracico. La
muerte sUbita puede ser la primera manifestacion. Raramente los
sintomas varian con la postura del paciente en los casos de tumores
pediculados. Los tumores pueden obstruir las valvulas pulmonares,

provocando con esto estenosis y soplos y ocasionalmente, por la
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turbulencia generada, eventos trombdticos; ademés, una parte del
tumor puede desprenderse y manifestarse de la misma manera. Si
involucran tejidos de conduccion eléctrica pueden provocar arritmias.
Pueden manifestarse con fiebre y mal estado general, sobre todo los
mixomas. Alteraciones como plaguetopenia, leucocitosis,
hipergamaglobulinemia, elevacion de la velocidad de sedimentacion
globular, anemia o picitemia, también han sido reportadas. (1, 7,
18,23)

Diagnostico

En el pasado la mayoria de los tumores se descubria durante la
autopsia. Sin embargo hoy, con el advenimiento de la ultrasonografia
fetal y los nuevos aparatos para ecocardiografia, el diagnostico se
realiza mas facil y mas tempranamente en muchos casos. (4). La
ecocardiografia ha presentado un gran avance en el diagndéstico
incruento de los tumores cardiacos y también en la valoracion
preoperatoria de las posibles recurrencias de los tumores benignos
como de los malignos, permite determinar con precisién las
caracteristicas del tumor: nimero, tamafio, localizaciéon, consistencia,
extension, fijacién y movilidad. Ademéas con el Advenimiento del
Doppler pulsado, continuo y color ayuda a valorar su repercusion
hemodinamica, pues permite estimar el gradiente que causa la
presencia del tumor.(11-25) La ecocardiografia transesofagica resulta
atil en el diagndéstico diferencial de los tumores intracardiacos
benignos y malignos, ya que muestra con mayor claridad la presencia
y extension de las masas cardiacas, distingue mejor entre
localizacion pericardica, intramural o intracavitaria, permite obtener
detalles estructurales y en algunos casos, puede indicar la
composicién del tejido tumoral (26,27). Hwa inform6 una serie de 13
casos de tumores cardiacos primarios en nifios y fetos; todos

diagnosticados por ecocardiograma (28). Los tumores cardiacos son
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encontrados en estudios de rutina, en pacientes en quienes no se
sospechaba de tumores, sobre todo en lactantes pequeios. Ciertas
caracteristicas de los tumores orientan mucho al diagnostico. Asi por
ejemplo multiples tumores intraventriculares en lactantes y nifios casi
siempre son rabdomiomas, los tumores Unicos que varian de tamafo,
ubicados en el septum ventricular o la pared libre del ventriculo son
fibromas, los tumores en la auricula izquierda, pediculados, son casi
siempre Mixomas, si el tumor es intrapericardico y en la base de las
arterias, entonces se trata de un teratoma o el derrame pericardico
sugiere tumor maligno. Su diagndstico tiene importancia, porque
pueden producir complicaciones que ponen en peligro la vida de los
pacientes y muchos en la actualidad puedes ser tratados con cirugia.
Otros estudios como el cateterismo cardiaco con angiografia, la
tomografia axial computada y la resonancia magnética nuclear de
térax ya no son imprescindibles para el diagnostico de tumores
cardiacos. Se emplean Unicamente cuando hay duda diagndéstica o
por fallas técnicas el ecocardiograma no sea concluyente. Tanto el
ecocardiograma como la resonancia magnética tienen una
sensibilidad de 94 % y solo se excluyen los tumores intramurales
pequefios menores de 0.5 cm, solo que esta ultima es muy costosa y
no estad disponible en todos los centros hospitalarios del pais. La
biopsia endomiocardica es diagnostica, sin embargo es peligrosa, ya
que puede producir sangrado, perforacion miocardica y embolismo

con fragmentos del tumor.

Aspectos terapéuticos

El diagndstico de tumor cardiaco primario conlleva por lo general una
indicacion quirdrgica de caréacter, dado al alto indice de
complicaciones embdlicas o sincOpales, que alcanza hasta 10% de

los pacientes en lista de espera, sobre todo en los casos de mixomas
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cardiacos. Hasta hace algunos afos, el tratamiento quirdrgico de los
tumores era una quimera. En la actualidad, gracias a los grandes
avances y refinamiento de la cirugia cardiaca, se han obtenido éxitos
notables, y algunos y la mayoria de los casos pueden tener una
curacion total. Por esta razén un diagndéstico oportuno y temprano es
importantisimo. Se ha dicho que un tratamiento quirdrgico agresivo es
muy conveniente, seguro y usualmente eficaz para los pacientes con
tumores, ya sean primarios o0 secundarios, ya sean benignos o
malignos. En el primer caso como curativo; y en el segundo como
paliativo. Se consideran indicaciones de cirugia cuando la masa es
tan grande que provoca obstruccion importante de la cavidad en
donde tiene su origen o cuando la masa provoca estenosis o

insuficiencia valvular severa (29,30).

Curso clinico y prondstico

En el 70 % de los casos de rabdomiomas, la escision de la
tumoracion es completa. En el 30 % restante no se observan signos o
sintomas cardiacos atribuibles a tumores residuales. De los fibromas
se reporta que le 50 % de ellos es resecable en su totalidad. En una
serie de 20 casos de tumores cardiacos, 10 de ellos en nifios, se
reportd una sobrevivencia del 90 %. Solo hubo una defuncién entre el
grupo pediatrico. Esta ocurri6 en la reintervencion quirdrgica,
realizada para reimplantar un musculo papilar lesionado
accidentalmente en la primera cirugia. Es comun que existan
alteraciones importantes en las valvulas auriculo-ventriculares, tanto
derecha como izquierda y en muchas ocasiones pueden llegar a
requerir plastias e incluso el recambio valvular. Las diferentes series
demuestran una excelente pronéstico en nifios a quienes se les

realiza una escisién completa (31-33)
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JUSTIFICACION

Si bien los tumores cardiacos primarios y secundarios en nifios son
poco comunes, su presentacion puede ser desde los soplos
asintomatico hasta la muerte subita. En el pasado la mayoria de los
tumores se descubria durante la autopsia. Hoy, con el advenimiento
de la ultrasonografia fetal y la ecocardiografia bidimensional, el
diagnostico se realiza mas tempranamente, lo que ha permitido
disminuir las complicaciones que ponen en peligro la vida de los
pacientes. El efectuar una descripcién detallada de las caracteristicas
clinicas y ultrasonograficas de los tumores cardiacos detectados por
ecocardiografia nos permitira definir en cierta medida el panorama de

esta patologia.

OBJETIVOS
Describir las caracteristicas, clinicas y ultrasonograficas de un grupo

de tumores cardiacos detectados por ecosonografia.

TIPO DE ESTUDIO

Estudio observacional, descriptivo, retrospectivo y transversal.
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MATERIAL Y METODOS

Poblacidén objetivo y elejible (accesible)

Se incluyeron en el estudio los expedientes clinicos vy
ecosonograficos de todos los nifios a quienes se les hizo el
diagnéstico de tumor cardiaco mediante estudio ecocardiografico
realizado en el servicio de ecocardiografia de este hospital entre el
01 de diciembre de 1993 (fecha a partir de la cual se contdé con

equipo de ecocardiografia bidimensional) y el 31 de mayo del 2002.

Criterios de inclusion

1. Edad menor de 18 afios

2. Cualquier género

3. Diagnostico ecocardiografico de Tumor Cardiaco

4. Que sus expedientes clinicos contaran con el reporte oficial del
resultado del ecocardiograma con el que se hizo diagndstico de tumor

cardiaco.

Criterios de exclusién
Se excluyeron del andlisis aquellas variables que no se identificaron

en el 80% de los pacientes.

Descripciéon del método

Se revisaron los expedientes clinicos de todos los pacientes con
diagnostico ecocardiografico de tumor cardiaco. Dicho estudio les fue
realizado como parte de su estudio cardiolégico entre diciembre de
1993 y mayo del 2002. Se analizaron los criterios de inclusion y
exclusién de todos los casos de tumores cardiacos y se procedi6 al
llenado de la hoja de recolecciéon, captando las variables
epidemiolégicas, las manifestaciones clinicas observadas, el tipo de

tumor cardiaco y en caso de ser secundario se identifico el tumor
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primario, la realizacibn o no de cirugia, y si se realizé estudio
histopatoldgico. La informacion obtenida se incluyo en una base de
datos, elaborada para los fines del estudio y se efectu6 calculo de

estadisticas descriptivas.

Calculo del tamafio muestral

Dado que no existe esta informacidon en este Instituto, se incluyeron
todos los casos de tumores cardiacos que se hayan registrado entre
diciembre de 1993 (fecha a partir de la cual existe equipo de
ecocardiograma en el Instituto) y mayo del 2002. Al termin6 del

estudio se efectud un calculo del poder de las conclusiones.

Definicion operacional de variables
= Edad: Se considero desde la fecha de nacimiento hasta el
momento en que se realice el diagndéstico de tumor cardiaco.
Escala de medicion: de intervalo (edad en meses).
= Género: Se definié de acuerdo al fenotipo de casa paciente.
Escala de medicion dicotémica (masculino o femenino).

» Tumor cardiaco: Aquel que sé detecta a través de un estudio

ecocardiografico y que por su tamafio, localizacién anatomica,
morfoldgica, ecogenicidad y clinica del paciente descarta el
posible diagnodstico de vegetacion por endocarditis y trombos

cavitarios.

ANALISIS ESTADISTICO

Se captd la informacion en hojas de recoleccion de datos disefiadas
en el paquete Excell para Windows. EIl analisis estadistico se efectuo
en una computadora personal Penitum IIl, disco duro de 4 gigas bites,
a través del paquete EPIlInfo para Windows. Se efectué una

descripcion de las variables de impacto mediante calculo de promedio
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+ d.s. para variables continuas con distribucién Gaussiana o a través
de mediana con valores minimo-maximo y/o porcentajes para
variables categodricas o numéricas sesgadas. Dado que se trata de un

estudio netamente descriptivo no se efectuaron pruebas de hipotesis.

FORMATO DE RECOLECCION DE DATOS

Ver Anexo 1

CONSIDERADIONES ETICAS.
Por ser un estudio retrospectivo, no requiere de valoracién por parte

del Comité de Etica del Instituto Nacional de Pediatria.

CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

1. Revisién Bibliografica Sep. a Dic. 2001
2. Estructuracion del proyecto Ene. a Mar. 2002
3. Revision y aceptacion por el comité Abr. a Jul. 2002

4.-Revision de expedientes Ago. a Sep 2002
5. Analisis estadistico Sep. 2002

6. Impresion de la Tesis Oct. 2002

7. Publicacion de la Tesis Oct. 2002
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RESULTADOS

Se incluyeron en el estudio un total de 32 pacientes con diagnostico de tumor
cardiaco, de los cuales 22 (68.8%) fueron del genero femenino y el restante del
genero masculino. La edad promedio del total de pacientes fue de 57.9 + 67.4
meses con una Mediana de 29.5 meses (minimo de 1 mes y maximo de 228
meses).

La mayoria de los pacientes tenian como diagnostico de base esclerosis tuberosa
(Tabla 1)

Tabla 1. Diagnosticos asociados
Diagnostico asociado (%)
Esclerosis tuberosa 65.6
Ningun diagndstico 9.4

Linfoma no Burkitt 6.3
Cardiopatia 6.3
Tumor de Wilms 3.1

Tumor de la granulosa | 3.1
Linfoma de células NK | 3.1
Hepatoblastoma 3.1

En el 78.1% de los casos los tumores fueron primarios, mientras que en el
restante fueron secundarios.

El 18.3% de los tumores no presentaron metastasis, mientas que el 9.4% presento
metastasis a ovario derecho y el 3.1% a rifion derecho, parotida o higado.

En el 84.4% de los casos se trato de un tumor Unico, mientras que en el 12.5% de
los pacientes existian dos procesos neoplasicos y en 1 paciente (3.1%) se trato de
tres tumores.

El 46.9% estaba localizado en el ventriculo derecho, el 18.8% en el ventriculo
izquierdo, el 15,6% en la auricula derecha, mientras que el 9.4% estaba en la
auricula izquierda o en el pericardio.

En relacién con el tamafio tumoral el tamafio del tumor mayor fue en promedio de

1.9 £ 1.0 cm. con una mediana de 2 y un minimo de 0.1 cm. y un maximo de 4 cm.
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En el caso de tumores dobles o triples el tamafo promedio de los tumores fue de
0.22+.608 (Md .01) y de .03+1.8 (Md .01).

Desde el punto de vista clinico 46.9% de los tumores fueron sintomaticos,
observandose que la presencia de cardiomegalia y soplos se reportaron como los

sintomas mas frecuentes (Tabla 2)

Tabla 2. Sintomas y signos asociados a los tumores cardiacos

Sintomas o signos asociados (%)
Cardiomegalia 25.0
Soplo 12.5
Fatiga 9.4
Vomito 9.4
Trombosis 9.4
Insuficiencia cardiaca congestiva 9.4
Cianosis 9.4
Derrame pericardico 9.4
Nausea 6.3
Disritmias 6.3
Ortopnea 6.3
Edema pulmonar 6.3
Insuficiencia mitral 6.3
Dolor toracico 3.1
Anorexia 3.1

Solo 2 (6.2%) pacientes presentaron cardiopatia asociada al tumor cardiaco, uno
fue un caso de persistencia del conducto arteriosos y otro mas con conexién
anomala total de venas pulmonares variedad infracardiaca.

Solo 3 tumores se sometieron a procedimiento quirdrgico, realizandose en todos
ellos reseccién total de la neoplasia. Por patologia las neoplasias intervenidas
midieron en promedio .13 + .42 (Md .01, min. 0.1, maximo 2 cm.). Desde el punto
de vista histologico dos de los tumores fueron mixoma cardiaco y 1 tumor fue

clasificado como neoplasia maligna de células epiteliales y embrionarias.
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Finalmente se establecido un andlisis comparativo entre los tumores presentes en
pacientes con esclerosis tuberosa y el resto de los pacientes con la finalidad de
tratar de identificar diferencias epidemioldgicas o clinicas, encontrandose que la
mayor parte de los tumores en pacientes con esclerosis tuberosa se localizan en
el ventriculo derecho (x2 10.1, 4 gl, p .038), solo 5 de 21 fueron sintomaticos
(p .001), sin encontrarse diferencias para el resto de la variables analizadas.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

Los tumores cardiacos en los nifios son muy raros. Nuestro estudio logro
identificar a 32 nifios con diagndstico de tumor cardiaco, predominé el género
femenino y la edad promedio de 4.8 afios de edad. La mayoria de los pacientes
tenian diagnostico de base de esclerosis tuberosa y solo 9.4% de los casos no
tenian enfermedades asociadas en el momento del diagndstico. Ninguno de los 32
pacientes del presente estudio requirié de estudio hemodinamico.

La gran mayoria presenté tumores fueron primarios, mas de 3 cuartas partes
fueron Unicos y poco menos de la mitad localizados en el ventriculo derecho lo
cual coincide también con lo antes publicado. (2, 34,36).

En cuanto al tamafio de los tumores encontramos un tamafio promedio del.9 +
1.0 cm con una mediana de 2 y un minimo de 0.1 cm y un maximo de 4 cm. En el
caso de tumores dobles o triples el tamafio promedio de los tumores fue de
0.22+.608 (Md .01) y de .03£1.8 (Md .01). Este tamafio promedio es considerado
como pequeiio y se repite en diferentes estudios realizados. Otros reportan
mixomas de 5 6 6 cm. y fibromas de hasta 12 x 12 cm., considerados como
grandes (23). Nosotros encontramos tumores pequefios, quiza porque la mayoria
de los encontrados fueron rabdomiomas, igualmente reportados como pequefios
en la literatura (17,18).

Al igual que lo reportado en estudios previos, la presencia de sintomas de gran
repercusion hemodinamica es muy poco frecuente. De nuestros 32 pacientes sélo
el 46.9% presentaron algun signo o sintoma. Una cuarta parte nuestros pacientes

mostraron cardiomegalia, lo que nos indica que la radiografia del térax no es un
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elemento clinico sensible ni precoz, ya que solo revela 1 de cada 4 pacientes con
alteraciones debidas a tumores cardiacos. El soplo cardiaco se presento en el
12.5% (36). Sintomas como fatiga, insuficiencia cardiaca, ortopnea y dolor toracico
se presentaron en 9.4 %, 9.4% 6.3 % y 3.1% respectivamente. Destaca que
ninguno presento alteraciones del ritmo cardiaco como se ha informado en
reportes previos (4,5). Beghetti y colaboradores reportaron en 1997 una revision
56 nifios con tumores cardiacos primarios, en quienes encontraron signos o
sintomas en el 46%, siendo los mas frecuentes los soplos cardiacos (20%), las
arritmias (20%), la insuficiencia cardiaca congestiva (5%) y la intolerancia al
ejercicio (2%). Solo el 9% de sus pacientes fueron llevados a cirugia (ninguno de
ellos con rabdomiomas) (34).

De nuestros pacientes solo 3 pacientes fueron sometidos a cirugia. El diagnéstico
prequirurgico fue de: “probable mixoma” en dos de ellos y el tercero con sospecha
de tumor metastatico, ya que tenia hepatoblastoma como padecimiento de base.
Los 3 diagnésticos fueron corroborados posteriormente con estudio
histopatolégico.

Los tumores cardiacos mas frecuentes en la infancia son los rabdomiomas y asi lo
demuestra nuestro estudio, el cual identific6 65.6% de pacientes con esclerosis
tuberosa, todos ellos con tumores intramiocardicos y con alta sospecha de
rabdomiomas. Tales hallazgos se repiten en los estudios de Becker, Vazquez y
Baghetti, quienes reportan 78%, 53.8% y 36% respectivamente. (34, 35, 36)

Dado que los rabdomiomas presentan tendencia a la regresion espontanea, no
esta indicada la escisién de primera instancia. Igualmente, los fibromas se llevan a
cirugia solo si existen datos clinicos de obstruccion mecanica (35).

La coexistencia de tumor cardiaco y cardiopatia es infrecuente. Roussell y
colaboradores describen 4 casos, mientras que Vazquez y colaboradores no
encontraron ninguna coexistencia en su estudio realizado en 26 nifios. En nuestra
serie encontramos solo 2 casos, uno de ellos con cardiopatia compleja y otro con

patologia no tan grave.
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El valor de la ecocardiografia como método eficaz para la deteccion de tumores
cardiacos ha sido ampliamente reconocido. Con el mejoramiento de la imagen
bidimensional y el advenimiento de la ecocardiografia Doppler ha disminuido a
cero la necesidad de angiocardiografia (cateterismo cardiaco) como auxiliar
diagndstico, evitando las posibles complicaciones de este ultimo. De manera que
la ecocardiografia es el método de eleccidén para llegar al diagndéstico de tumor
cardiaco, ya que con esta técnica es posible definir el tamafo, forma y
localizacion. El ecocardiograma transesofagico es util en el diagnoéstico diferencial
de los tumores intracardiacos benignos y malignos, ya que ademas de permitir
una mejor observacion espacial en algunos casos permite indicar la composicién
del tejido tumoral (26). El cateterismo cardiaco debe reservarse Unicamente para
conocer la anatomia de las coronarias cuando se sospeche que también estén
involucradas. La ecocardiografia fetal ha sido util para demostrado la presencia de
tumores cardiacos fetales, aunqgue como se menciona estos son extremadamente

raros (6).
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CONCLUSIONES

Los tumores cardiacos son una entidad patolégica poco frecuente

Es el ecocardiograma el método diagndstico eficaz, tanto transtoracico
como transesofagico.

La mayoria de las tumoraciones cardiacas son rabdomiomas y mas de la
mitad estan asociadas a esclerosis tuberosa.

El segundo tumor mas frecuente es el mixoma y su diagnostico conlleva
siempre una indicacion quirargica preferente-urgente, dado el alto indice de
complicaciones embolicas o sincopales.

Las manifestaciones clinicas ocurren en poco menos de la mitad de los

pacientes, siendo la cardiomegalia y el soplo las mas frecuentes.
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- Se debe tener en mente siempre el diagnostico de tumor cardiaco, incluso
en menores de 1 mes de vida.

- La coexistencia de tumor cardiaco con cardiopatia congénita es baja.



ANEXO 1. FORMATO DE RECOLECCION DE DATOS

Diagnostico ecocardiografico de tumores cardiacos

en

28

nifos

atendidos en el instituto nacional de pediatria; experiencia de 9 afios

Folio

Registro ||

Genero Masc= 0 Fem=1

Edad en meses

Diagnostico asociado

DO WIN|F

. Tipo de tumor
1. Tumor primario 2. Tumor secundario 3. No definido

7. Metastasis de tumor en

8. Localizacién

9. Tamafo del tumor en mm | ]

Manifestaciones clinicas 0. No 1. Si

10. Anorexia

11. Fatiga

12. Nausea

13. Vomito

14. Fiebre

15. Palpitaciones

16. Dolor toracico

17. Arritmias

18. Ortopnea

19. Sincope

20. Soplo

21. Insuficiencia Cardiaca

22. Edema agudo pulmonar

23. Derrame pericardico

24. Pericarditis

25. Cardiomegalia

26. Trombosis

27. Otros

28. Cuales

29. Cirugia

30. Procedimiento quirdrgico

31. Hallazgos

32.Estudio histopatoldgico

33. Resultado
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