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TUMORES CARDIACOS EN EL NINO

OBJETIVO: Revisar las manifestaciones clinicas y manejo de los

tumores cardiacos que se presentan cn los niiios..

DISENO: Estudio retrospectivo de pacientes con tumores cardiacos
vistos en ¢l Hospital Infantil de Mexico Federico Gomez y revision de la

literatura.

MATERIAL Y METODOS: Se revisaron los expedientes clinicos y
patologicos de 8 casos con diagnostico de tumor cardiaco vistos en el
Hospital Infantil de México Federico Gomez durante el periodo

comprendido entre enero de 1985 y diciembre 1995,



INTRODUCCION.

Los tumores cardiacos en los nifios son raros. Sus manifestacioncs
clinicas varfan considerablemente, dependiendo principalmente de su
localizacion y en menor medida del tipo histologico.

El perfeccionamicento de los métodos de exploracion cardiologica ha
facilitado su diagnostico, ya que cn la mayoria dc los casos fa
sintomatologia suele ser vaga ¢ umprecisa, cn ocasioncs, su
descubrimicnto deriva de una alteracion del ritmo cardidco o de la
presencia de cardiomegalia.(1)

Aproximadamente ¢l 75% de los tumores cardiacos son benignos y un
25% son malignos.

Los tumorcs benignos incluyen mixomas, rabdomiomas, lipomas,
fibromas, angiomas, ncoplasias histicas y restos histicos. El mixoma cs
el mas comin y mds conocido de los tumores cardiacos y constituye

casi la mitad de todas las ncoplasias primarias del corazon.



El rabdomioma es ¢l tumor primario benigno del corazon mas frecuente
en nifios, casi la mitad de estos tumores s¢ producen asociados con
esclerosis tuberosa sistémica.(25)

Los tumores malignos son menos frecuentes; pueden ser metastdsicos
como los linfomas o primarios como los sarcomas. Se acompéﬂnn enla
ayoria de los casos de derrame pericardico. Mas raros ain son los
teratomas cardiacos, suelen ser diagnosticados por la imagen ante una
radiografia de torax de rutina y comprobados mediante
ecocardiografia (2)

Debe pensarse en la posibilidad de una tumoracion cardiaca en todo
nifio que presente un soplo, arritmia o insuficiencia cardiaca
inexplicables y, sobre todo, en el caso de una taquicardia ventricular
persistente, '

El estudio no invasivo se ha potenciado con el uso de la ecocardiografia
bidimensional, que puede proporcionar una excelente visualizacion de la

localizacion y extension del tumor.



El cateterismo cardiaco con medicion de presiones y angiografia permite
obtener una importante informacion sobre la gravedad de la obstruccion
intracardiaca.

La evolucion a largo plazo depende del tipo de tumor, del diagnostico
oportuno y el tratamiento rccibido.(3)

Esta revision pretende cubrir los aspectos basicos acerca de su

clasificacion, patologia, cuadro clinico, diagnostico, y tratamicnto.

CLASIFICACION ANATOMOPATOLOGICA

Los tumorcs cardiacos s¢ pucden dividir cn dos grandes grupos,
benignos y malignos. S¢ sabe que ¢l rabdomioma, fibroma y mixoma
son los tumorcs benignos mas comuncs y que ¢l teratoma maligno, cl
rabdomiosarcoma y ¢l fibrosarcoma son los tumores malignos mas
comuncs. Lo anterior s¢ demucstra en una seric de 100 pacientes,
publicada por McAllister cn 1978, cuyos resultados se presentan en las

tablas | y 2,



En esta seric los rabdomiomas, fibromas y mixomas son los tumores
cardiacos mas comunes en los nifios dc un afio a 15 afios de edad,
ocupando ¢l 65% las tumoraciones benignas y ¢l 60% de todos los
tumores y quistes cardiacos en este grupo de cdad.(22) Los tumores
malignos son extremadamente raros cn la edad pediatrica y comprenden
menos del 10% de todos los tumores y quistes del corazén y del
pericardio.(5) Dentro de los tumores malignos primarios del corazon, cl

Rabdomiosarcoma cs el mas frecuente.



Tabla 1, TUMORES Y QUISTES DEL CORAZON Y
PERICARDIO EN LA INFANCIA.

TIPO NUMERQ %
BENIGNOS
Rabdomioma 35 39.3
Fibroma 12 13.5
Mixoma 12 12.4
Teratoma 1 12.4
Hemangioma 4 45
Mesotelioma del nodo AV 3 34
Neurofibroma 1 1.1
Subtotal 78 87.6
Quiste pericardico 2 22
Quiste broncogénico 1 1.1
Subtotal 3 34
MALIGNO
Teratoma maligno 4 45
Rabdomiosarcoma 2 2.2
Sarcoma ncurogénico | L1
Fibrosarconia ] 1.1
Subtotal 8 9.0
Total 89 100.00

AV = atrioventricular.

( McAllister, HA, Fenoglio JJ: Tumors of the Cardiovascular System,
Fascicle 15, Second Serics, Atlas of Tumor Pathology, Armed Forces
Institute of Pathology, 1978, )



Tabla 2. TUMORES Y QUISTES

DEL CORAZON Y

PERICARDIO EN MENORES DE UN ANO.

TIPQ NUMERO %
BENIGNOS
Rabdomioma 28 58.3
Teratoma 9 18.8
Fibroma 6 12.5
Hemangioma 1 2.1
Mesotelioma del nodo AV 1 2.1
Subtotal 45 93.7
Quiste broncogénico 1 21
Subtotal 2.1
MALIGNOS
Fibrosarcoma 1 2.1
Rabdomiosarcoma 1 2.1
Subtotal 2 4.2
Total 48 100.0
AV atrioventricular.

Incluye tres recién nacidos,

( Fuente: McAllister HA, Fenogli JJ:

Fascicle 15, Sccond Series, Atlas
Institute of Pathology, 1978.)

Tumors of the Cardiovascular System,
of Tumor Pathology, Armed Forces




PATOLOGIA

Tumores benignos.

Rabdomiomas;

Se originan cn ¢l miocardio y no en las valvulas. Se presentan como
tumoraciones multiples, circunseritos, no cncapsulados, de color
amarillo blanqueeino. Se localizan con mas frecuencia ¢n los
ventriculos, incluyendo ¢l septum ventricular. Tumores similares se
pucden localizar también en la region subepicardica y en los auriculas.
Por lo menos la mitad de los pacientes presentan una porcion del tumor
intracavitario, con obstruccion severa del flujo sanguinco, cn por lo
menos una cavidad cardiaca. La presencia en cl corazon de multiples
Rabdomiomas, cspecialmente ¢n menores de un affo, debe alertar al
patologo de un cuidadoso estudio en busca dec otros cstigmas de
esclerosis tuberosa.

Las células tumorales son grandes, y su contenido de glucdgeno se
demuestra en cortes frescos congelados, o posterior al teilido con la

técnica acida, o con tinciones de Best o de Schiff.(6) En sccciones



preparadas  cn formalin las células tumorales son grandes, ovoides,
estructuras vacuoladas con islas o fibras de citoplasma comprimidas en
contra de la membrana célular, o menos frecuente en el centro célular.,
Las fibras de citoplasma extendiéndose de las masa citoplasmatica
colocada centralmente conteniendo el micleo hacia la membrana célular
producen la tipica “célula en arafia”, Ocasionalmente estrias cruzadas
pueden ser observadas cn estas fibras, asi como ¢n la membrana célular.
La microscopia electronica confirma la presencia de estrias cruzadas asi
como de glucdgeno célular abundanate.(6)

Mixomas:

El tumor usualmente cs solitario, localizado en la auricula izquierda.
Con menor frecuencia se localiza en la auricula derecha. Son raros los
mixomas cardiacos multiples, asi como la localizacion auriculo-
ventricular.

Los mixomas cardiacos gencralmente son tumoracioncs Unicas
localizadas en la auricula izquierda en la zona del foramen oval; se

originan infrecuentcmente del endocardio ventricular,



Macroscopicamente, ¢l tumor presenta una supcrficie lisa, regularmente
es polipoide, gelatinoso, friable, de color gris-blanquecino con areas
hemorragicas y porciones de la superficic cubicrtas por trombos. La
tumoracion puede ocupar la auricula, y extenderse hacia las valvas
atrioventriculares, v la cavidad ventricular, ocasionando obstruccion ¢
insuficicncia mitral y obstruccion adrtica. Los Mixomas que emergen de
la auricula derecha, usualmente lo hacen a partir de la fosa ovalis en la
region del limbo; cuando se exticnden a través de la valvula tricaspide
ocasionan obstruccion ¢ insuficiencia tricuspidea y obstruccion
pulmonar.

Histologicamente los Mixomas se extienden a través del subendocardio,
atrapando fibras miocardicas a nivel basal. El tumor consiste cn una
matriz mixoide, contenicndo un mucopolisacanido é4cido, junto con
células poligonales con citoplasma acidofilico, estas celulas
ocasionalmente son multinucleadas. La superficic se encuentra cubierta
con células endoteliales, usualinente en una sola capa y ocasionalmente

hiperplasica, Cuando esta capa de células esta ausente, la superficie
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externa del tumor esta cubierta por un trombo. Células semejantes al
endotelio, frecuentemente se extienden como cuerdas o criptas dentro de
la sustancia del tumor. El acimulo de células similares sc puede
presentar en pequefios vasos junto con la matriz. Especialmente cerca
de la base, estas células, forman cspacios, frecuentemente lienos de
mucopolisacaridos.(6)

Fibromas:

Por lo general el tumor es grande, firme, fibroso, bien circunscrito, no
encapsulado, cuya apariencia recuerda al leiomioma uterino.(8)

En la periferia se puede presentar una configuracion nodular, que se
continua con la masa principal.

Histologicamente en la periféria del tumor predomina tejido fibroso con
bandas de musculo cardiaco separadas por fibrosis dentro del tumor.
Centralmente ¢l tumor, se compone de tejido conectivo hialinizado
denso, en ¢l cual se identifican fibras elasticas El tejido es relativamente
avascular, y se pueden cncontrar arcas quisticas de degencracion y

focos de calcificacion, éstos ultimos visibles radiologicamente.(6)



Teratomas intrapericdrdicos:

Son tumoraciones grandes de superficic lobulada y lisa. Estan unidos a
la raiz de las arterias pulmonar y aorta. Al corte consiste, en nunicrosos
quistes multiloculados, mezclados con tejido sélido.

Histoldgicamente las tres capas germinales cstan representadas. Los
quistcé estan revestidos por cpitelio cscamoso, cuboidal, secrctor de
mucing, o de tipo respiratorio. Las arcas mas solidas contienen tejido
nervioso, tiroides, pancreas, misculo liso y esquelético, cartilago, hueso
y tejido hematopoyético.(6)

Mesotelioma benigno del Nodo auriculo-ventricular:

Macroscopicamente s reconoce la tumoracion como un nédulo
pobremente definido, firme de color gris, localizado a nivel del nodo
auriculo-ventricular. En muchas ocasiones dicha tumoracion es
identificada s6lo después de un examen histologico del arca. Aun en
ausc.ncia dec cambios macroscopicos, dicha tumoracién deberd ser
detectada a través del cstudio patologico al incluir rutinariamente el

nodo auriculoventricular.
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Histologicamente consiste en tibulos y estroma fibroso. Los tibulos se
encucntran tapizados por una capa unica o mdltiple de células
cuboidales, con varios grados de metaplasia ¢scamosa. Los limencs de
los tabulos conticnen una substancia homogénea rosa que se tifie
positivamente, por medio de la técnica de Schiff.

En la periféria de los tibulos, las células se puden agrupar formando
cimulos de nicleos con escaso o poco citoplasma. El tejido fibroso
contiene linfocitos, fibras cldsticas y fibras de reticulina, estas ltimas
limitando cada tibulo. La tumoracion ha sido descrita como de origen
linfatico, ectodérmico, mesodérmica cardiaca, o de origen mesotelial,
Este ultimo probabletaente es el origen mds aceptado, aunque no se ha
demostrado. Probablemente se trata dc un hamartoma y nb una
neoplasia verdadera.(6)

Hetcerotopias:

Son inclusiones benignas ¢n ¢l espesor del miocardio. Como regla se
localizan en ¢l miocardio. Infrecuentemente protruyen hacia las

cavidades cardiacas o hacia el pericardio. Por lo gencral son hallazgos
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incidentales durante la necropsia. Los quistes se encuentran recubicrtos
por cpitelio cuboidal, columnar, ciliado, y mucoso secretor, con varios
grados de metaplasia escamosa.

En algunas ocasiones un quistc con musculo liso, placas de cartilago y
agregados linfoides dispuestos en ln pared puede simular un quiste

broncogénico.(6)
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Tumores malignos.

Los tumorcs cardiacos malignos son raros. Casi todos los descritos son
sarcomas cn sus diversas variedades. Suclen ser histologicamente
distintos de los sarcomas de otras localizaciones.

Otros tumores malignos, como ¢l schwanoma, ¢l plasmocitoma y cl
paraganglioma son cxcepcionales.

Generalmente son tumores poco difercnciados, que muchas veces no
permiten ser encuadrados cn un detcrminado tipo. Se localizan mas a
menudo cn las cavidades derechas, aunque cxisten también

localizaciones multiples en varias cavidades,
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CUADRO CLINICO

Los signos y sintomas de los tumores cardiacos son inespecificos.
Pucden variar con cada pacicnte. Por tal motivo cs dificil establecer un
patron clinico definitivo.(23)

Los sintomas dependen de la localizacion. Solo la unién de varios
sintomas puede conducir a la sospecha del diagnostico. No obstante,
hay dos signos que deben considerarse cardinales, ya que se encuentran
presentes en la mayor parte de los tumores descritos en la literatura: la
cardiomegalia y los trastornos del ritmo y/o de la conduccion.(24)
Aunque las manifestaciones de los tumores cardiacos imita muchas y
diferentes enfermedades cérdiovascularcs, las principales consccuencias
fisiologicas y clinicas de la afcctacion tumoral cardiaca se pueden
clasificar en Ia siguicnte forma:

I. Taponamiento pericardico

2. Miocardiopatia

3. Obstruccién valvular o intracavitaria

4. Trastornos del ritmo
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5. Embolismo

6. Sindromes parancoplasicos (25)
Tumores benignos.
Rabdomiomas:

Sc cncucntran  predominantemente en nifios de un aio.

! .
(Aproximadamente un 75%). Pueden presentarse en forma aislada pero

frecuentemente son manifestacion de la esclerosis tuberosa,
(Enfermedad de Boumeville), facomatosis transmitida con caracter de
herencia dominante; aproximadamente un 50% de los que padecen
eselerosis tuberosa, presentan nuevas mutaciones. En una tercera parte
de los pacientes que cursan con rabdomiomas cardiacos se ha cfectuado
¢l diagnostico de esclerosis tuberosa.

Clinicamente, los rabdomiomas pueden ocasionar, cardiomegalia,

defectos severos de conduccion, insuficiencia cardiaca, soplos cardiacos

diversos o cambiantes y lesiones obstructivas graves que comprometen

una o mas cavidades cardiacas. También han sido responsables de

muertc sabita, En otras ocasiones, ¢l rabdomioma es un hallazgo
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incidental durante la necropsia de pacientes con historia de esclerosis
tuberosa. La picl de estos pacientes debe de ser examinada
minuciosamente, ¢n busqueda de lesiones maculares, Unicas o multiples,
ovaladas en forma de hoja, con dimensiones de 0.5 a 3.0 cm,
localizadas principalmentc en cl tronco. Se descubren usualmente desde
¢l nacimiento y su tendencia es aumentar en tamaiio y niimero.

Los tumores cardiacos que producen sintomas obstructivos, no sc
asocian generalmente con csclerosis tubcrosa, (6)

Existe evidencia que algunos rabdomiomas presentan regresion.
Mixomas:

Los Mixomas son los tumorcs cardiacos mas comuncs cn los adultos.
En el nifio comprenden alrededor del 10% de los tumorcs cardiacos
entre uno y quince afios de edad y son raros en menorcs de un aiio;
representan aproximadamete el 15% de los tumores benignos.

Pueden ser responsables de manifestaciones valvulares, especialmente
estenosis mitral, Rara vez cn su localizacion derecha, producen signos y

sintomas de valvulopatia tricuspidca o pulmonar y alteracioncs cn la
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conduccion como bloqueos de rama derecha, flutter auricular,
fibrilacion y sindrome de Stokes-Adams.(6) Tambicn pueden ser causa
de soplos de caracter cambiante, de disnea y cianosis paroxistica en
relacion coh cambios de posicion del cucrpo y rara vez de inuerte
stibita. Finalinente son capaces de imitar cuadros de fiebre rcumatica,
endocarditis bacteriana y colagenopatias vasculares.(7)

La presencia de ficbre, artralgias, leucocitosis, anemia, y velocidad de
sedimentacion globular clevada, junto con cvidencia de valvulopatia,
deben de hacer considerar, en ¢l diagndstico diferencial de la fiebre
reumatica, la posibilidad de una tumoracion intracardiaca.

Las cinbolias, especialmente al Sistema Nervioso Central, son comines;
su presencia puede sugerir ¢l diagndstico de endocarditis bacteriana.
Los Mixomas localizados en cavidades derechas del corazén, son
responsables de embolias pulinonarcs recurrentes. Dichos tumores
pueden imitar la malformacion de Ebstein, o también pueden ser

responsables de ficbre de origen obscuro.(6)
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Fibromas:

Usualmente sc presentan ¢n nifios mayores. Por lo general son tumorcs
solitarios que cmergen del septum ventricular o de la pared libre de
cualquicra de los ventriculos, principalmente del izquicrdo. Cuando s¢
localizan en cl scptum ventricular pueden invadir ¢l sistema de
conduccion, y ser la causa de alteraciones del ritmo, La muerte subita
puede ocurrir no sélo en casos de tumoraciones del septum ventricular,
sino también en aquellas localizadas en la pared libre del ventriculo. En
cualesquicra localizacion, ¢! tumor puede obstruir la entrada o salida del
flujo sanguinco, y ocasionar insuficiencia cardiaca congestiva.

Los fibromas cardiacos no sc asocian frecucntementc a anomalias
extracardiacas, pero sc han observado relacionados con cl Sindrome de
Beckwith-Wiedemann.(26) La presencia de la tumoracion usualmente es
sospechada al descubrir cardiomegalia significativa durante un examen
radiologico de rutina. Con menos frecuencia, la sospecha ha sido

sugerida por la presencia de un soplo sistolico. La presencia dc una
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masa intracardiaca pucde ser evidenciada por medio de ecocardiografia

o por angiocardiografia.(6)

Teratomas intrapericardicos;

Son tumorcs benignos, usualmente grandes, que sc  presentan
predominantemente en lactantes y preescolares. Dos terceras partes de
los afectados son menores de un afio.(9)

La mayoria de los lactantes presentan sintomas como disnca y
“cardiomegalia”, e¢n ocasiones acompafiada de cianosis y soplo. El
derrame pericardico es comun, pudiendo contribuir a la dificultad
respiratoria si ¢s cuantioso. Este tumor no sc ha relacionado con muerte
subita.(10) El diagndstico se establece por medio de ecocardiografia y
angiografia,

Los teratomas son susceptibles de ser extirpados quinirgicamente,(6)
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Mesotelioma benigno del Nodo auriculo-ventricular:

Sc trata de una tumoracion rara, pequeiia, que se asocia con bloqueo
parcial o completo de la rama del Haz de His, infrecuentemente sc ha
_observado en los nifios.Su prescntacion puede ser asintomdtica o
acompailarse de sincope o insuficiencia cardiaca.(6)

Son inclusiones quisticas benignas del epitelio, que sc presentan
generalmente en ¢l miocardio de individuos adultos y en raras ocasioncs
cn nifios. Sc localizan principalmente en la pared posterior del
ventriculo izquierdo, cn el tabique interauricular o ain en el

cpicardio.(6)
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Otros tumores benignos:

Se ha observado un linfangioma difuso localizado en el ventriculo
izquicrdo, cn un paciente de 14 aflos de edad, quien fallecio
subitamente.(6)

Hemangiomas epicardicos se han reportado en adultos y lactantes, como
responsables de hcmopcricardio;(())

También se¢ han observado hemangiomas del ventriculo derecho
ocasionando hemopericardio y obstruccion del ventriculo derecho.(28)
Derrames hemorragicos pericardicos masivos también sc han reportado
en xantogranulomas del epicardio en nifios.(27)

Se ha descrito un Teratoma quistico intracardiaco, en un lactante que
fallecio en insuficiencia cardiaca durante ¢l periodo nconatal y también
s¢ han descrito lipomas y ncurofibromas plexiformes del corazon en

nifios.(29)
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Tumores malignos.

Las tumoraciones primarias malignas del corazén son aiin mds raras
que las tumoraciones benignas.

El Rabdomiosarcoma por lo general es primaro, pero un
rabdomiosarcoma extracardiaco puede producir metdstasis cxtensas al
corazdn y al pericardio visceral.(6)

El angiosarcoma es la tumoracion maligna del corazon mas comin cn
los adultos y no es frecuente cn los nifios. Generalmente emerge de la
auricula derecha y es responsable de insuficiencia cardiaca, signos y
sintomas de invasion pleural y pericardica, asi como embolia pulmonar
multiple.(6)

Sc han reportado sarcomas neurogénicos, asi como mixosarcomas del
corazon en nifios.(6)

Los teratomas malignos del corazon usualmente ticnen una localizacion
similar a la de los teratomas intrapericdrdicos benignos. Son tumores
solidos, microquisticos ¢ invaden extensamente ¢l miocardio;

ocasionalmeute 1a tumoracion es intracardiaca, emergiendo def septum

cmn - em. -
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auricular. Las metastasis ocurrcn a pulmones, mediastino y esqueleto.
Los elementos de las tres capas germinativas se encuentran presentes cn

la tumoracion.(6)

ASOCIACION DE TUMOR CARDIACO Y ESCLEROSIS
TUBEROSA.

Frecuentemente los rabdomiomas cardiacos se han reportado cn
pacientes que cursan con csclerosis tuberosa, pero su incidencia solo ha
sido valorada en algunos cstudios,

La esclerosis tubcrosa es una enfermedad autosdmica dominante. con
prevalencia entre 1/15000 y 1/30000. Afecta de preferencia al sexo
masculino, y se refiere que los afectados, entre 50 y 80% resultan de
una nucva mutacion.

Los rabdomiomas cardiacos constituyen el signo mas temprano de
presentacion de la esclerosis tubcrosa y sc presentan cn

aproximadamente la mitad de los pacicntes afectados. Se ha informado
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que entre 37 y 50% de los pacientes que fallecen por tumores cardiacos,
presentan ¢sclerosis tuberosa.(21)

Jozwiak y cols, informan que ¢l 47% de los pacientes con csclerosis
tuberosa presentan tumor cardiaco.(19)

Por otra partc Webb y cols. reportan que el 80% de los pacientes con
rabdomioma, cursan con esclerosis tuberosa.(21)

En pacicntes con esclerosis tuberosa, las tumoraciones cardiacas son ¢l
inico signo prenatal que sc puede detectar por medio de
ultrasonido.(20)

En conclusion, las tumoraciones cardiacas obligan a estudiar la

posibilidad diagnostica de esclerosis tuberosa.
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HALLAZGOS RADIOLOGICOS.

La radiologia de los tumores cardiacos no es especifica. En ocasiones la
silucta cardiaca puede aparecer casi normal.

Por otra parte ¢l hallazgo mas comiin es la presencia de cardiomegalia.
Con menos frecuencia aparecen imagenes andmalas de la silucta
cardiaca, ya que la tumoracion pudicra cambiar sus contornos normales
. Se han descrito calcificaciones intratumorales (excepcionales cn
nifios).(11) D¢ cualquier forma, los hallazgos son variables,

dependiendo el tipo y de fa focalizacion del tumor.

HALLAZGOS ELECTROCARDIOGRAFICOS.

Este estudio puede sugerir el diagnostico al poner de manifiesto la
hipertrofia de la camara correspondicnte en caso de una valvula
obstruida. Se describe la presencia de gran hipertrofia septal cuando el
tumor esta localizado en esta zona.

Sc menciona también la inactividad eléctrica del ventriculo afectado asi

como los trastornos de repolarizacion y signos de isquémia o infarto del
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miocardio que corresponden a sufrimiento del muisculo cardiaco,
compresion de arteria coronaria o embolismos coronarios.(11)

Las arritmias pueden ser el primer sintoma que oriente ¢l diagndstico;
en una seric de 21 pacientes con tumores cardiacos se demostro la
presencia de arritmias en 6 pacientes y en un caso sindrome de Wolf
Parkinson White.(13)

Los trastormos mas comunes son taquicardia supraventricular o
ventricular, extrasistolia auricular o ventricular y bloqueo auriculo
ventricular.(12)

Cuando ¢l tumor asienta en la zona de la union auriculo-ventricular se
han descrito sindromes de preexitacion, con crisis de taquicardia
recidivante en las que la conduccién auriculoventricular anomala podria
hacerse a través de las propias fibras tumorales, que actuarian como
vias accesorias.

Los bloqueos de rama derecha o izquierda de diverso grado se producen
por compresiones de las ramas del haz de His. Otras manifestaciones

son el marcapaso ectopico supraventricular y ritmos de la union.
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Cualquicr tipo de tumoracion cardiaca pucde causar arritmias y ser
responsable de muerte subita.(12)

El ricsgo de muerte sibita o de la necesidad de tratamicnto antiarritmico
cronico, especialmente cn fibromas y en ¢l mesotclioma del nodo
auriculo-ventricular, son argumentos c¢n favor del tratamicnto

quinirgico, resecando las tumoraciones tinicas no obstructivas.(13)

o e - ———
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HALLAZGOS ECOCARDIOGRAFICOS.

La ccocardiografia es un excelente método no invasivo para el
diagnostico de los tumores cardiacos,

En la ccocardiografia ¢n modo M, sc observan masas densas de ccos
intracavitarios, con un aspecto puntiforme multiple o en forma de lincas
paralelas. Los hallazgos, sin embargo no siempre son muy precisos.

En los tumores intramurales, se observa un grosor dc la pared
ventricular y/o del tabique mucho mayor de lo que cra de esperar ¢n una
hipertrofia ventricular.(11) Las tumoraciones localizadas cn las
cavidades derechas son mas dificiles de localizar.(14) Los tumores de
pequeidio tamaiio son dificiles de diagnosticar con modo M. En ocasiones
también se producen artefactos que puden llevar a errores diagnostics
interpretativos.(15) Por otra parte la ecocardiografia bidimensional
ticne la ventaja sobre ¢l modo M de su capacidad para distinguir ¢l
mﬁo, la configuaracion, la movilidad, la localizacion del tumor y su
punto de insercion, asi como su efecto sobre la funcion cardiaca. Con

ella puede apreciarse ¢l tamafio de la cavidad auricular o ventricular
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cfectivas dejadas por la ocupacion parcial de la masa tumoral y, en
ocasiones puede establecerse el diagnostico diferencial entre tumores y
trombos intracavitarios.

Dada la exactitud de la ecocardiografia bidimensional para demostrar la
presencia de un tumor cardiaco, debe utilizarse esta técnica no invasiva
como la primera medida ¢ incluso la definitiva para establecer cl
diagnostico, pucsto que proporciona la suficientc  informacion
cuantitativa para permitir, a veces, la intervencion quinirgica sin otros
estudios adicionales. (16)

Sc ha utilizado también ¢l estudio con radioisotopos (tecnecio 99 y talio

201) para demostrar la afectacion miocardica por cl tumor.
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HALLAZGOS DEL CATETERISMO CARDIACO.

Hemodinamia: Los datos obtenidos no son especificos. Demuestran
unicamente la existencia de gradientes transvalvulares cuando ¢l tumor
producc obstruccion o proporciona datos sobre la afectacion dc la
funcién ventricular.

Angiocardiografia: Es ¢l método diagndstico mas preciso y exacto de
los tumores cardiacos. Deben realizarse inyeccioncs selectivas en las
cavidades en las que sc sospecha su existencia. El signo
. angiocardiogrifico fundamental cs la falta dc licnado dentro dc una
cavidad, que cs constante a lo largo de todo el ciclo cardiaco cuando ¢l
tumor no ¢s pediculado.(11)

Otro signo angiocardiografico  demostrativo comprende ¢l

desplazamiento y la deformidad de las cavidades cardiacas.(11)
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnostico difercncial de los tumores cardiacos ¢s extremadamente
dificil, ya que son los grandes simuladores de las enfermedades
cardiovasculares.(4)

Los tumores cardiacos no dan sintomas ni signos especificos, y es la
union de varios de ellos lo que conduce al diagnostico de sospecha.
Estos pueden imitar casi todos los sindromes hemodinamicos y dar
sintomas y signos que sugicren enfermedades de otros sistemas.

Dentro del diagnéstico diferencial, dependiendo del tipo y localizacion
de la tumoracion cardiaca, podemos mencionar: estenosis mitral,
estenosis tricuspidea, estenosis pulmonar o adrtica.

Cuando los signos generales predominan, el diagnéstico se debe orientar
a una ficbre reumatica o una endocarditis bacteriana.

El diagnostico diferencial también debe incluir las enfermedades de la
coldgena, imiocardiopatias, arteria coronaria anomala, ctc. La aparicion
de un infarto de iocardio en un nifio debe hacer sospechar la existencia

de una probablc tumoracion cardiaca.
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TRATAMIENTO.

La excision quinirgica del tumor cen presencia de  fenomenos
obstructivos graves y sin evidencia de esclerosis tuberosa, parece estar
justificada. Se refiere que en relacion a los fibromas, la excision
quinirgica, especialmente de la tumoracion localizada en la pared libre
del ventriculo, s¢ puede llevar al cabo exitosamente.(6)

El tratamicnto médico es, en todo caso, sintomdtico y esta condicionado
a la situacion clinica del nifio.

Tanto la insuficiencia cardiaca como la hipoxia y las armritmias
dependen, en gran parte, de la localizacion del tumor y deben tratarse
con las medidas terapéuticas habituales. Igualmente debe hacerse con
otras manifestaciones clinicas, tales como ficbre, artralgias, infecciones,
etc.

Por otra parte, Mihler ct al, mencionan que aquellos pacientes con
tumoracion Gnica, no obstructiva, en ausencia de csclerosis tuberosa, el
riesgo de cursar con arritmias y muerte subita, scria un argumento en la

indicacion del tratamiento quinirgico.
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En relacion a los rabdomiomas, ¢l tratamicnto raramente debe ser
quinirgico, en virtud de la evolucion asintomatica y la regresion
espontanea que se ha registrado cn este tipo de tumoraciones cn cl
nifio.(13)

PRONOSTICO.

Los tumores cardiacos primitivos, en su mayor parte son benignos, sin
embargo por su crecimicnto masivo dentro de las cavidades cardiacas y
por las arritmias graves que producen, tienen una evolucion natural muy
mala, causa directa de muerte en un 40% antes de los 6 meses de edad,
en un 60% antes del primer afio y cn un 80% antes de los 5 afios.(17)
Otros autores, reportan una mortalidad del 53% durante la primera
semana y 78% durante el primer afio de la vida.(18)

Con la ayuda de la ecocardiografia durante los Gltimos 20 aflos, sc ha
obscrvado que los tumorcs cardiacos presentan una amplio cuadro
clinico, que va desde la ausencia de sintomatologia nconatal hasta la

presencia de muerte subita.(18)
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Un estudio histoldgico de cstas tumoraciones, en 1923 sugirié regresion
espontanca. Posteriormente se han venido reportando casos aislados de
regresion cspontanca de la tumoraciones cardiacas, especialmente los
rabdomiomas.(18)

Farooki, Ross y cols. reportaron cn 1991, un rango de regresion entre
0.9 y 6 mm por mes, encontrando una regresion de 13 tumores en cl
periodo comprendido entre 0.4 y los 6 aiios de edad. Dicho estudio
mostro una resolucion completa en cf 83% de los pacientes estudiados.
Concluyen que cn ausencia de manifestaciones clinicas de obstruccion o

arritmias, la pauta a seguir deberd ser el seguimiento clinico.(18)
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RESUMEN CASO CLINICO 1.

Edad: 16 dias al diagnostico. 10 meses seguimiento.

Sexo: masculino.

Registro: 715068

Motivo de Ingreso (primera valoracién): Dificultad respiratoria desde
el nacimiento.

Exploracién fisica: FC 130x’, FR 40x’, Temp 37 °C, TA 70/p, Peso
4.100 kg, Talla 51 cm. Quejido, taquipnea, tiros intercostales,
retraccion esternal. Discreta hiperactividad precordial. Ruidos cardiacos
ritmicos. Pulsos normales. Campos pulmonares bien ventilados sin
estertores. Higado palpable 2cm bajo borde costal derecho.

Métodos diagnésticos: La radiografia de torax con crecimicnto de la
silucta cardiaca. El ecocardiograma reporta tumoracion pericardica con
derrame pleural.,

La tomografia axial computada de torax, con derrame pericardico e
imagen de menor densidad en ambos ventriculos fusionada al ventriculo

izquicrdo ¢ intrapericardica.
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Tratamiento: Sc realiza tratamicnto quirirgico urgente, por presentar
tumoracion intrapericardica alrededor del ventriculo izquierdo.
Diagnéstico postoperatorio; tumor miocardico, Cirugia realizada:
biopsia en cufia del tumor. Hallazgos: tumor miocardico dcpendientc del
apex del ventriculo izquicrdo, de 7em de longitud x Sem de espesor. La
cirugia programada era reseccion de fa tumoracion, pero como cra
dependiente  de  miocardio s¢ tomo solo biopsia. Se  decide
exclusivamente vigilancia.

Patologia: Tumor constituido por células grandes con citoplasma
vacuolado abundante y nucleo central pequefio con prolongacioncs
hacia ¢l citoplasima que ascmejan “arafia”, hay otras células grandcs
con citoplasma granular cosinofilico, semejantes a células miocardicas.
Diagnostico tumor intrapericardico, rabdomioma cardiaco.

Evolucién: Al mes 12 dias de vida sc reporta asintomatico, sc indica
alta del servicio de cirugia cardiovascular. El ccocardiograma de .
seguimicnto rcpona:A No hay defectos estructurales. Tumoracion

miocdrdica sin cambios. Minimo derrame pericardico.
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Al mes 27 dias presenta hipertrofia congénita de piloro que cs corregida
quirirgicamente.

A los 8 meses de edad presenta neumonia de focos multiples. Y sc
Diagnostica enfermedad por reflujo gastroesofigico.

A los 10 meses de vida presenta bronconcumonia complicada con

neumatocele,
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RESUMEN CASO CLINICO 2.

Edad: 3 afios 6 meses.

Sexo: femenino.

Registro: 682063

Motivo de Ingreso (primera valoracién): Soplo cardiaco, esclerosis
tuberosa.

Exploracion fisica: FC 96x' FR 24x’ TA 90/70 Peso 15.3 kg Talla 104
cm Temp 36 °C

Fremito supraestcrnal cn 2° espacio intercostal derecho. Se ausculta
soplo holosistélico grado II/VI, en 4° espacio intercostal izquierdo, 2°
tono disminuido.

Métodos diagnosticos: Radiografia de torax sin cardiomegalia.
Ecocardiograma imagen sugestiva de rabdomioma en tercio superior de
scptum trabeculado. Estenosis valvular adrtica importante de 65 mm de
gradiente.

Tratamiento: Vigilancia clinica,
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Evolucion: Crisis convulsivas secundarias a la csclerosis tuberosa.

A los 6 aiios 6 mncses, ¢l ccocardiograma mostro gradiente transaortico
medio de 60mmHg. Imagen sugestiva de membrana subadrtica muy
cercana al plano valvular, con cspolon muscular cn ¢l lado scptal.
Insuficiencia adrtica grado I/IV. El cateterismo cardiaco reporta
estenosis valvular adrtica grave.Se cfectuo valvuloplastia aortica con
catcter quedando un gradiente dc 48 mmHg,. Insuficicncia aortica leve.
Ncumonia lobar derecha a los 7 afios edad, con derrame pleural,
Evolucion Ecocardiogrifica anillo Aortico de I4mm, turbulencia a
partir de la vdlvula Aortica. En su iltima valoracion sc¢ suspende

tratamicnto anticongestivo, continia con vigilancia clinica.
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RESUMEN CASO CLINICO 3.

Edad: 5 aflos.

Sexo: femenino.

Registro: 664104

Motivo de Ingreso (primera valoracién): Crisis convulsivas
sccundarias a esclerosis tuberasa.

Exploracién fisica: FC 90x', FR 18x’, Temp 36.7°C, Peso 17.400 kg,
Aparato cardiovascular asintomatico.

Métodos diagnésticos: Radiografia de torax con probable crecimiento
de ventriculo izquierdo. La ccocardiografia bidimensional: imagen con
densidad diferente al miocardio cn region apical del septum ventricular.
Ventriculo izquierdo, con una protrusion apical que sc contrac
normalmente cu sistole. Dilatacion ligera del ventriculo izquicrdo.

Dos afios después nuevo ccocardiograma bidimensional de control:
imagencs compatibles con rabdomiomas localizadas en apex del

ventriculo  derecho  y  probablemente  infiltracion  al  septum
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interventricular a nivel posterior. No hay datos de obstruccion i
disfuncion miocdrdica.

Tratamicnto: Vigilancia clinica.

Evolucién: Su seguimiento fue hasta los 10 afios de cdad, reportandose

asintomatica.
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RESUMEN CASO CLINICO 4,

Edad: 3 meses.

Sexo: masculino.

Registro: 682316

Motivo de Iugreso (primera valoracién): Cianosis, diaforesis profusa
y disnca.

Exploracién fisica: FC 135x", FR 60x’, TA 100/65, Peso 4kg, Talla 54
cm.

Cianosis grado 1, palidez ++, sin hipocratismo, deformidad precordial
importante, sin soplos, segundo tono normal; posteriormente, ritmo de
galope, pulsos normalcs, taquipnca en reposo, ruidos cardiacos velados,
hepatomegalia discreta.

Métodos diagnésticos: Radiografia de torax cardiomegalia grado HI.
Con flujo pulmonar normal. El electrocardiograma con ritmo sinusal,

¢je 120 grados, crecimicnto biauricular ¢ hipertrofia biventricular.
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El ccocardiograma bidimensional: Dilatacion del ventriculo izquicrdo,
pobre contractilidad. Rabdomioma cn ventriculo derccho, apex y
scptum interventricular. Turbulencia cn aorta.

Tratamiento: Mancjo anticongestivo  sin &igital inicialmente;
Furosemide 1 mgkdia, Espironolactona 0.5mgkdosis cada 8hr,
Fenobarbital 7 mgkdia.

Evolucién: Persistencia de cianosis, disnea, fatiga, diaforesis. Crisis
convulsivas. Tratamiento quinirgico: tumoracion en apex de corazon de
aprox 2cm, se tomd biopsia, tumoracion que obstruia salida de aorta,
por debajo de la valva Aortica coronaria derecha, no pediculada, que se
reseco parcialmente.

Patologia: Tcjido de ventriculo derecho y masa subadrtica compatibles
con rabdomiomas cardiacos, Los distintos cortes histoldgicos
examinados y tefidos con HE y fibras clasticas, mucstran fibrosis
endocdrdica y por debajo del endocardio nodulos tumorales separados

por fibrosis y constituido por células grandes claras de micleo central y
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con prolongaciones hacia la periferia de 1a células dandoles aspecto de
araila.

Evolucion postquinirgica 24hr después; evolucion desfavorable, uso de
ventilacion mecanica, manejo con firosemide, dopamina. Subitamente
presenta crisis convillsiva con duracion de | minuto, acompafiandose de
asistolia y posteriormente  fibrilacion  ventricular,  irreversible.
Diagndsticos finales: Esclerosis tuberosa, Rabdomiomas multiples cn
corazon, Crisis convulsivas. Bloguco auriculo ventricular completo,

Fibrilacion ventricular, Choque cardiogénico.
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RESUMEN CASO CLINICO 5.

Edad: 13 aiios.

Sexo: masculino.

Registro; 675942,

Motivo de Ingreso (primera valoracién): Crisis convulsivas por
esclerosis tuberosa.

Exploracion fisica: FC 68x’, FR 16x’, TA 120/80, Peso 46 kg, Talla
1.56 cm. Area precordial sin hiperactividad ni deformidad, no se palpa
frémito, no soplos. Pulsos periféricos normales.

Métodos diagnésticos: El ccocardiograma muecstra rabdomiomas
mitltiples ¢n ventriculo izquicrdo y ventriculo derecho: dos de tamaiio
moderado en el tercio medio del septum interventricular uno lhiacia
ventriculo izquierdo otro hacia ventriculo derecho y varias apicales.

El clectrocardiograma mostrd: Ritmo sinusal, FC 70x’, Eje + 60 sin

crecimiento de cavidades.
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Tratamiento: Carbamacepina para crisis convulsivas. Vigilancia
clinica.

Evolucién: Asintomatica hasta la edad de 16 aiios.
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RESUMEN CASO CLINICO 6.

Edad: 10 dias de vida.

Sexo: femenino.

Registro: 715178

Motivo de Ingreso (primera valoracion): Diaforcsis profusa desde cl
nacimicnto. Fatiga durante la alimentacion. Cianosis peribucal. Vémitos
postprandiales. Ictericia +. Historia de esclerosis tuberosa familiar.
Exploracion fisica: FC 164x’, FR 60x’, TA 85 palpatoria, Temp 37.5
°C, Talla 52 cm. No cianosis ni hipocratismo digital, pulsos normalcs,
arca cardiaca hiperactiva, sin deformidad, soplo sistélico en cuarto
espacio intercostal izquicrdo, ligera taquipnea cn reposo. Higado a Sem
bajo borde costal derecho.

Métodos diagnosticos: Radiografia de torax: cardiomcgalia, silucta
cardiaca redondeada abombamiento importante del arco de la arteria
pulmonar; pulmones con imagen compatible con infiltrado intersticial y

congestion venocapilar,
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El electrocardiograma se encucentra en ritmo sinusal, FC 150x’, Eje de
QRS a la izquicrda y arriba a - 120 grados, hipertrofia de ventriculo
derccho e hipertrofia biatrial.

En ¢l ccocardiograma se observa una tumoracion intracardiaca que
depende del tabique ventricular izquierdo abarcando Ia valvula mitral.
Tratamiento: Furosemide Imgkdosis cada 12hr. Captopril y
Espironolactona 0.5mngkdosis cada 8hr. Digoxina a 10 megkdosis.
Evolucién:

Durante su evolucion intrahospitalaria se¢ mantienc con mancjo
anticongestivo, controlandose la insuficiencia cardiaca. Presenta eventos
aislados de bradicardia y apnca.

Tratamiento quirirgico; Hallazgos: persistencia del conducto arterioso
que fué ligado y masa tumoral de consistencia firme, diametro 2cm, por
arriba de la valva anterior de la mitral que fue resccada,

Antes de iniciar el soporte circulatorio presenta fibrilacion ventricular

reversible manteniendo T.A. de 80 mmHg con dobutamina,
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Presenta gran inestabilidad hemodinamica, con alteraciones del ritmo ¢
hipotension. El ccocardiograma mucstra dilatacién de la auricula
izquierda. Parche en la zona de continuidad mitroadrtica, movilidad
reducida de la valva anterior de la mitral. Insuficiencia mitral
importante. region subaortica sin obstruccidn,

Su condicion postquirirgica es critica a pesar del apoyo con aminas,
aparece coinpromiso pulmonar, y finalmente fallece.

Causas de muerte: masa tumoral intracardiaca en tabique ventricular.
Hemorragia pulmonar. Esclerosis tubcrosa, Acidosis metabélica mixta
persistente, Sangrado de tubo digestivo. Choque cardiogénico,
Patologia: Los cortes histologicos muestran tumor con patrén nodular,
que estan constituidos por células grandes con citoplasma claro y
nuclco central o excéntrico del que salen prolongaciones filiformes hacia
la membrana citoplasmatica dandole 1a morfologia de células en arafia,
La mayor paric del tumor cstd parcialmentc rodeado por capsula

fibrosa. Diagnostico: Rabdomioma.
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RESUMEN CASO CLINICO 7.

Edad: 10 ailos.

Sexo: masculino.

Registro: 712292,

Motivo de Ingreso (primera valoracién): dolor torcico, tos, palidez,
pérdida de peso, acolia.

Exploracion fisica: FC 108x’, FR 28x’, TA 85 palpatoria, Temp 37
°C, Peso 32.5 kg, Talla 151 cm. Disnca. palidez con plétora yugular
grado M1, Pulsos disminuidos de intensidad, ruidos cardiacos velados,
datos clinicos de tamponade, pulmones sin compromiso, hepatomegalia.
Métodos diagnésticos: El eccocardiograma muestra derrame
pericirdico y masa intrapericardica quistica. La puncion pericardica
obticne 950m! de liquido hematico, sin bacterias ni células neoplasicas.
Tratamiento: Tratamicnto quinirgico:  Diagndstico operatorio
Tumoracion intrapericardica, con pediculo originado en la reflexion del
pericardio ¢n la vena caSIa inferior, la cual fué resecada con apoyo de

circulacion extracorporea.
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Patologia: Neoplasia maligna de estirpe ncurogénica, la cual esta
constituida por células fusiformes de nicleos redondos y otros
alargados con hipercromatismo. Existen zonas con un patron en
“espinazo dc¢ pescado” y arcas con hialinizacion en el cstroma
intercelular. Focos ocasionales de hemorragia y necrosis.

Diagnostico: Schwanoma maligno.

El tratamiento médico consistié en quimiotcrapia con vincristina,
actinomicina D y ciclofosfamida y Radioterapia. Posteriormente cambio
de quimioterapia por recaida a carboplatino, Ifosfamida y VP16.
Evolucién: Un afio posterior al tratamiento quinirgico see reingresa por
recidiva de tumoracion, el ecocardiograma: a los 11 afios de edad
muestra recidiva de tumoracion en el mediastino anterior infiltra apex y
pared libre del ventriculo izquierdo, asi como pared anterior del
ventriculo derecho. La compresion que ejerce sobre las cavidades
cardiacas no es importante. Derrame pericardico tabicado que no causa

colapso diastdlico del ventriculo izquierdo. La Radiografia de torax
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mucstra auseucia de alteracioncs cn ¢l contorno de la silucta cardiaca.
No sc identifica crecimientos ganglionares,

Mecdula osca sin infiltracion tumoral,

Resonancia magnética: Tumoracion intrapericardica, extracardiaca que
rodea al ventriculo izquicrdo y se extiende hacia la arteria pulmonar y
hacia cl apex y que aparentemente no infiltra ¢l musculo cardiaco.

El ccocardiograma de scguimiento: inucstra ausencia de derrame
pericardico. Fraccion de cyeccion 67%, con bucna contractilidad global
y segmentaria. No sc obscrvan masas cardiacas.

Los hallazgos de¢ inmunoperoxidasa apoyan cl diagnostico de
Schwanoma maligno.

Sc revalora tratamicnto quinirgico pero sc decide médico. Su evolucion
estable, asintomatico, cardiopulmonar sin compromiso, abdomen, sin

visceromegalias, resto normal. Neurologicamente integro,
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RESUMEN CASO CLINICO 8,

Edad: 12 afios.

Sexo: Masculino.

Registro: 606070

Motivo de Ingreso (primera valoracién): Dolor precordial, vomitos,
distension abdominal, fatiga, disnca de grandes esfuerzos, palidez de
tegumentos, mialgias y artralgias.

Exploracién fisica: FC 120x’, FR 30x’, TA 100/70, Peso 25.300 Kg.
Mal estado general, palidez de tcgumentos, cdema de micmbros
inferiores, disnea en decubito, ascitis. Hiperactividad precordial, apex
desplazado hacia el sexto espacio intercostal izquicrdo, por fucra de la
linea media clavicular, ruidos cardiacos velados, retumbo apical, soplo
holosistdlico grado I1I/VI, con irradiacion hacia la axila, segundo ruido
acentuado. Pulmones con estertores broncoalveolares € hipoventilacion
importantc. Hepatomegalia acentuada, ascitis, cdema de micmbros

inferiores.
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El cuadro clinico corrcsponde a insuficiencia cardiaca congestiva,
grave.

Métodos diagnésiicos: Radiografia de torax: cardiomegalia grado 11,
crecimiento del ventriculo izquicrdo y crecimiento de auricula izquicrda,
opacidad paratraqueal, probable ncumonia.

El electrocardiograma con ritmo sinusal, FC 120x’, c¢je QRS+105,
complejos de bajo voltaje cn unipolares y bipolares, RS en VI con
desnivel positivo, PR 0.16 seg.

Ecocardiograma: Ventriculo izquicrdo grande, crecimicnto de auricula
izquicrda. Exploracion fisica que sugicre hipertension pulmonar y
derrame pericirdico. Sc piensa en insuficiencia mitral acentuada,
iocarditis y pericarditis. Cardiomiopatia variedad dilatada y ficbre
reumdtica.

Ecocardiograma modo M y bidimensional sugiere posibilidad de
trombosis auricular izquicrda.

Tratamiento: Penicilina G procainica, Digoxina, Furosemide,

Espironolactona, Prednisona, PSC.
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Se inicia heparinizacion, dicta hiposddica, terapia anticongestiva,
Evolucién: E! pacicnte evoluciona torpidamente presentando datos de
infarto pulmonar derecho sccundario a tromboembolia pulmonar.
Aumenta la congestion hepatica, exacerbacion de ascitis. Los ecos M
muestran desplazamiento del trombo de auricula izquierda y trombos en
auricula derecha y ventriculo derecho. Fallece en forma sibita por
obstruccion del anillo mitral provocando choque cardiogénico final.
Patologia: Estudio necropsico parcial:Mixoma intracardiaco en
auricula  izquierda.Dilatacion de  cavidades  derechas ¢
izquierdas. Trombosis de pared de auricula y ventriculo
derechos. Trombosis pulmonar con infartos bilaterales. Trombosis de
vena cava inferior.

Infarto esplénico.

Causa de muerte: insuficiencia cardio-respiratoria secundaria a Mixoma

intracardiaco y trombosis pulmonares



RESULTADOS.
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La distribucion por edades de los tumores cardiacos cn esta seric de 8

pacientes fuc como sigue:

Recién nacidos 2; Lactantes |; Preescolarcs 1, Escolares 2 vy

Adolescentes 2.

TUMORES CARDIACOS EN EL H.LM.
GRUPOS ETARIOS

12a-13a 10d-16d
25% 25%

5a-10a 0
25% 3a6m 12.5%

12.5%
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Sexo: El 62.5% fucron del sexo masculino y 37.5% del femenino.

TUMORES CARDIACOS EN EL H.L.M.
SEXO

*

osB88883Y

Masculino Femenino

El motivo dc consulta, indcpendientemente de la edad fuc la presencia
de disnea, cianosis, diaforesis, dolor toracico, crisis convulsivas; tos,
pérdida de peso y soplo cardiaco.

En su primera valoracion cn nuestra institucion, Jos pacicntes
presentaron Hipertension arterial en un 50%, Taquicardia cn un 37%y

Taquipnea en un 25%.
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TUMORES CARDIACOS EN EL HI.M.
SIGNQOS VITALES (PRIMERA VALORACION)

%

Hpertensién Taquipnea Taquicardia
anterial

A la exploracion fisica ¢l cuadro clinico preponderante consistid ¢n
hiperactividad precordial, soplo cardiaco, velamicnto de ruidos
cardiacos, cuadro quc se presentdo en ¢l 37.5% de la poblacion
estudiada. Solo a UI; 25% se le encontrd con insuficiencia cardiaca
congestiva y el 12.5% sc presentd con cianosis y deformidad precordial.
Por altimo un 25% de los pacicntes se reportaron asintomaticos.

El diagnastico sc baso principalmente en el cuadro clinico y estudios de
imagen.

Al 100% de los pacicntes se les tomé una radiografia de torax postero-

anterior y un ecocardiograma. La radiografia dc torax mostrd siempre
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cardiomegalia, cn todos los casos, variable de acuerdo a la extension y
localizacion de Ia tumoracion. El ecocardiograma reporto la presencia
de tumoraciones cardiacas compatibles por su localizacion con
rabdomiomas en 5 de los casos rcportados.

El clectrocardiograma, practicado al 62.5%, reportd principalmente
hipertrofia de cavidades ventricularcs. Solo al 12.5% se les realizo
Resonancia magnética nuclear y Tomografia axial computada, csto para
determinar la extension de la tumoracion y su compromiso de las

estructuras adyacentes.



TUMORES CARDIACOS EN EL H.L.M.
DIAGNOSTICO

10 26 36 4r05'06YO 7'080 90100

%
lRadiograﬂa?iei&ax?\P @ Ecocardiografia
® Electrocardiografia @ Resonancia magnética nuclear
| @ Tomografla axial computada |

La localizacion de los Rabdomiomas fuc la siguicnte:

~Tercio superior del septum trabeculado.

-Apex de ventriculo derecho ¢ infiltracion al septum interventricular.
-Apex del ventriculo derecho y septum interventricular.

-Veutriculo izquicrdo, Ventriculo derecho y septum interventricular.,
-Auricula izquicrda, Tabique ventricular izquierdo y valvula mitral.

-Intrapericirdica (un solo caso),
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El Mixoma se localizé en la auricula izquicrda y ¢l Schwanoma maligno
s¢ presento infiltrando pericardio, pared libre de ventriculo izquicrdo y
pared anterior de ventriculo derecho.

La relacion de Rabdomioma y esclerosis tuberosa fue del 100% en los
cinco casos presentados.

El tratamiento derivo del cuadro clinico. En 4 pacientes de la seric de 8,
requiricron tratamiento médico, que consistio principalmente en un
mancjo anticongestivo convencional (captopril, espironolactona y
furosemide). Tres de éstos pacientes fueron sometidos a tratamicnto
quinirgico, cubricndo un 37.5% de los estudiados y por ltimo un grupo
no requirid mas que vigilancia médica ocupando un 37.5% de todos los

cstudiados.



%

TUMORES CARDIACOS EN EL H.I.M.
TRATAMIENTO

Tratamento  Tratamiento Vigilancia
quirdrgico médico médica

-

i
i
i
j
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De los 8 pacientes cstudiados, tres de cllos fallecicron, (37.5%). Las

causas de muerte fucron: Fibrilacion ventricular (un paciente de 10

dias), Bloqueo A-V (un paciente de 3 meses), Choque cardiogénico ¢

Insuficiencia cardiaca congestiva (un pacicnte de 12 afios).

El 62.5% dc los estudiados sc mancjaron médicamente con cvolucion

estable.
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TUMORES CARDIACOS EN EL H..M. '
MORTALIDAD Y MORBILIDAD i

Mortalidad
37.5%
Morbilidad
62.5%

El scguimiento de los sobrevivientes fue de 10 meses a 5 afios, y en
ninguno de los casos sc¢ reportd regresion cspontanca de las
tumoraciones.

El diagnastico patoldgico se pudo rcalizar en § pacientes (62.5%) de los
cuales, tres tuvieron un rabdomioma, uno presentd un mixoma y uno.
un schwanoma maligno. En los tres restantes (37.5%) se establecio ¢l

diagnostico de rabdomioma clinica y ecocardiograficamente.
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TUMORES CARDIACOS EN EL H.L.M.

DIAGNOSTICO PATOLOGICO
Mixoma
12.5%
Schwanoma
maligno
12.5%

Rabdomioma
74%
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DISCUSION.

En la serie de 8 casos estudiados no hubo predileccion por algin grupo
ctareo.

E! sexo masculino predominé sobre ¢l femenino en relacion 2:1.

Los pacientes en nucstro cstudio con tumores cardiacos, se presentaron
por manifestaciones clinicas inespecificas en su primera valoracion.
Reportamos dos casos, que clinicamente cursaron asintomaticos,
concordando con lo referido en la literatura,

E! diagnostico en nucstra revision se fundament6 principalmente en el
cuadro clinico inespecifico, cstudios radioldgicos y ccocardiografia.

El ecocardiograma resulto ser el estudio no invasivo mds valioso para el
diagnostico de las tumoraciones cardiacas,

La tumoracion cardiaca mis comun observada en csta scrie dcl Hospital
Infantil de México Federico Gomez fue ¢l Rabdomioma, localizado en
cavidades ventriculares y septum interventricular.

La relacion de rabdomioma y esclerosis tuberosa fue del 100% en 5 de

los casos presentados.



La principales indicaciones del tratamiento quinirgico fueron:
Trastomos del ritmo; Efecto restrictivo u obstructivo ocasionado por la
masa tumoral ¢ Insuficiencia cardiaca congestiva persistente.

La mortalidad fue del 37.5%, sin predominio de edad, sicndo las causas
de muerte, fibrilacion ventricular, bloqueo AV, choque cardiogénico ¢
insuficiencia cardiaca congestiva.

Ningiin paciente presentd regresion espontanea del rabdomioma.

Los tumores cardiacos cn los nifios son frecuentes, su diagndstico es
dificil por lo inespecifico de su sintomatologia, sabiendo que un 25%
pueden cursar asintomaticos.

La cardiomegalia, junto con otros datos cllnicos orientaron la sospecha
diagnostica de tumoracion cardiaca.

En nuestra serie de 8 pacientes el prondstico es desfavorable, ya que la

mortalidad sc reporta en un 37.5%.
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