NoTA CLINICA

P. Vazquez L dpez,
JI. Zabala Argiielles, C. Maroto Monedero,
J. Albertos Salvador *, A. Arend Maiz **.

An Esp Pediatr 1997;47:66-68.

Introduccion

L os tumores cardiacos primitivos son excepcionales en pe-
diatria®. En nifios, el rabdomioma representa el 45% del totdl;
deellosentre el 30% y el 50% tendrén manifestaciones de es-
clerosis tuberosa, siendo la edad del diagndstico, casi siempre,
antes delos 3 afios?3). L os sintomas que provocan son variables,
desde hallazgos casuales a arritmias cardiacas y tromboembo-
lismos®.

Presentamos el caso de un nifio de 10 afios de edad, con un
rabdomioma que alos 8,5 afios, presentd episodios de taquicar-
diaventricular y en el que en un principio, no se detect6 tumo-
raciony que tras la persistenciade las crisis desarroll6 una dis-
funcion ventricular izquierda asociada a fenémenos embdli-
Cos.

Observacion clinica

Varén de 10 afios de edad, sin antecedentes personales ni fa-
miliares deinterés, que alos 8,5 afios comenzé con crisis de pal-
pitaciones frecuentes, sin cortejo sintoméatico acompafiante. Se
registroé unataguicardia ventricular monomérfica con morfolo-
giade blogueo de ramaizquierda a una frecuencia de 160 lati-
dos por minuto. El examen fisico intercrisis, el ECG basal, el
ecocardiograma transtoracico y la resonancia nuclear magnéti-
cafueron normales. Un estudio electrofisioldgico alos dos me-
ses del comienzo de los sintomas demostré un foco arritmogé-
nico ventricular derecho indicandose tratamiento médico. Se uti-
lizaron diferentes farmacos (quinidina oral a dosis de 30
mg/kg/dia, propranolol a2 mg/kg/dia, verapamil a300 mg/dia,
y amiodaronaadosis entre 2,5y 5 mg/kg/dia), sin conseguir
el control de laarritmia durante un afio y medio.

Estando en tratamiento con amiodarona present6 un cua-
dro catarral con broncoespasmo que precisd ingreso en un cen-
tro hospitalario, objetivandose durante el mismo varios episo-
dios detaguicardia ventricular de las mismas caracteristicas que
las anteriores (Fig. 1). Traslamejoriadel cuadro bronquia la
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Evolucién excepcional de
rabdomioma cardiaco

Figura 1. EKG: Parte superior: Derivacion V4 . Taquicardia ventricular
monomorfica a 130 Ipm. Parte inferior: Derivacion V5 . Taquicardia
ventricular alternando con ritmo sinusal. (Velocidad del papel 50 mm/sg)

taquicardia permanecio de formaincesante durante 12 dias a pe-
sar de distintos tratamientos farmacol gicos, sobreestimulacion
con marcapasos endocavitario, y cardioversiones. Durante esos
dias se apreciaron sintomas y signos de bajo gasto cardiaco que
requirieron tratamiento inotrépico y ventilacion mecanica. Se
evidenciaron ademés 2 episodios de fibrilacion ventricular que
cedieron con tratamiento convencional. Enlosdias2y 8 dela
enfermedad, respectivamente, present6 una hemiparesia dere-
cha, latomografia axial computerizada craneal fue normal, y
signos de isquemia en extremidad inferior derecha que requi-
rieron una embolectomia femoral. La ecocardiografia transto-
récicay transesofégica demostraron unaimportante dilatacion
ventricular izquierda sin objetivarse trombos, masas o foramen
ova permeable.

El paciente fue trasladado a nuestro Departamento en el
dia 13° de su evolucion, paraablacion con radiofrecuencia (RDF).
El enfermo Ilegd en situacion critica, con signos de bajo gasto
cardiaco, ventilacion mecénica, medicacion inotrépicay antia-
rritmica, heparinizado y con marcapasos endocavitario funcio-
nante a frecuencia superior alade lataquicardia ventricular.

Laexploracion fisicaa ingreso del paciente fuelasiguien-
te: TA 110/60. Consciente. Pdido de piel y mucosas. Buena per-
fusion periférica. Auscultacion pulmonar con murmullo vesi-
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Figura 2. Eco transtorécico: Posicion apical cuatro camaras. Masa(M) en
ventriculo derecho.

Figura 3. Piezamacroscopica: Formacion de5 X 4 cm de superficieirregular
con éreas de necrosisy hemorragia

cular bilateral conservado. Auscultacion cardiaca ritmica con
soplo sistélico 2/6 en BEI. Marcapasos endocavitario aritmo de
140 |pm. Abdomen blando depresible, no doloroso, sin masas
ni megalias. Pulsos bragquialesy femorales pal pables y simétri-
cos. Pardlisis faciad derechainferior, hemiparesia derecha. No
se visualizaron méculas hipocromicas en la exploracion mediante
luz de Wood.

En laradiografia de térax se apreciabaimportante cardio-
megalia.con campos pulmonares normales. En la ecocardiogra-
fiatranstorécicaasu ingreso en nuestro Hospital, se objetivo un
ventriculo izquierdo dilatado con fraccidn de acortamiento del
20%. No se evidenciaron masas o trombos en cavidades iz-
quierdas ni foramen oval permeable. Existia unamasade 5 por
4 cm en ventriculo derecho que no producia obstruccién y que
no estaba adherida al catéter endocavitario (Fig. 2)

Desechada la ablacion con radiofrecuenciafue remitido aci-
rugia con el diagnéstico de taquicardia ventricular por foco ec-
tdpico ventricular derecho y posible trombo. Tras laaperturadel
térax y canulacion de ambas cavas se procedié ala biopsia de
unamasa de consistenciamuy dura que ocupaba la cavidad ven-
tricular derecha. Tras informarse como tumor benigno se pro-
cedi6 asu exéresis por clivaje através de ventriculotomia dere-
cha. Hubo necesidad de seccionar agunas cuerdas tricuspideas
y proceder posteriormente a su reconstruccion. El procedimiento
se efectud con mapeo eléctrico y control ecocardiogréfico trans-
esofégico.

M acroscdpicamente, se evidencid unaformacion de 5 por 4
cm, de superficieirregular. Estaba conformado por unamasa s6-
lida de color blanco amarillento con extensas &reas de necrosis
y hemorragia (Fig. 3). El diagndstico anatomopatol 4gico fue:
rabdomioma cardiaco (Fig. 4).

Lasalidade CEC fue en ritmo nodal para posteriormente pa-
sar alos 3 diasaritmo sinusa sin extrasistoles. Al tercer dia pu-
do ser extubado y ser retiradalamedicacion inotrépica. Los es-
tudios ecocardiograficos demostraron una mejoria paulatinay
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répida de lafuncidn ventricular izquierda sin objetivarse nin-
gunamasa cardiaca. La TAC craneal alos 20 dias del episodio
de hemiparesia derecha demostré una zona hipodensa en he-
misferio izquierdo en laregion putaminal, no apreciandose cal-
cificaciones a ningln nivel.

A los 9 meses de la cirugia, estando el paciente sin medi-
cacion, presentd un nuevo episodio de taquicardia ventricular
incesante. A las 24 horas, se efectud una ablacion con radio-
frecuencia durante el episodio consiguiéndose su desaparicion
tras 16 aplicaciones. Por persistencia de extrasistolia mono-
morfica de alta densidad se practicd 3 meses después, 3 nue-
vas aplicaciones de RDF. La evolucion alos 22 meses después
delacirugiay 10 desde la Gltima ablacion, €l paciente se en-
cuentra asintomatico desde el punto de vista cardiaco, no reci-
be medicacion y permanece en ritmo sinusal, sin extrasistolia
significativay con secuelas ligeras de hemiparesia derecha.

Discusion

El rabdomioma cardiaco es un tumor de aparicion casi ex-
clusivaen laedad pediétrica. Sele ha considerado un hamarto-
ma fetal derivado de mioblastos miocardicos embrionarios.
Predomina en los recién nacidos y en los lactantes, haciéndose
el diagndstico en e primer afio de vida en el 80% de |os casos.
En lamitad de ellos se asocia a esclerosis tuberosa con mani-
festaciones cutaneomucosas, neuroldgicas, viscerales y ocula-
res. Clinicamente pueden simular cualquier enfermedad cardio-
|6gica aunque lo més frecuente es que produzcan una obstruc-
cién a flujo en alguna camara cardiaca o arritmias rebeldes a
tratamiento médico®. La suelta de material tumoral puede ori-
ginar embolismos pulmonares y/o sistémicos®.

Los procedimientos diagndsticos de eleccion son la eco-
cardiografiay laRNM®). El estudio hemodinamico en laactua-
lidad queda relegado a un segundo plano por el riesgo de em-
bolizacion aunque permitalabiopsiatumoral. El tratamiento es
quirdrgico y consistente en la exéresis. Laindicacion se hace
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Figura 4. Microscopicamente: Poblacion celular mixtaen laque predominan
las células del rabdomioma, grandes, poligonales, con vacuolas cargadas
de glucdgeno, nlicleos mas 0 menos excéntricos y miofibrillas; en otras
éreas, células fusiformesy elementos histiocitarios.(H/E)

cuando existen arritmias u obstruccion al flujo cardiaco. En au-
sencia de sintomas la cirugia debe retrasarse, pues la regresion
esponténea es frecuente, como demuestrala bajaincidenciaen
adultos®. En fase precoz o en las secuelas puede utilizarse la
ablacion por radiofrecuencia.

Nuestro caso es excepcional por varias razones. el debut tar-
dio, la posihilidad de haber sido tratado precozmente bien me-
diante radiofrecuencia o incluso quirdrgicamentey e r&pido cre-
cimiento tumoral. Las embolias sistémicas que presentd el pa-
ciente deben explicarse por ladisfuncion del ventriculo izquierdo
yaque ni laeco transtoréacica ni la eco transesofégica pudieron
demostrar la existencia de foramen oval permeable. La buena
evolucién inmediatatraslacirugia, secundariaaladesaparicion
delataguicardia ventricular sostenida, suele ser lareglaen es-
tos pacientes. No obstante, debe realizarse un seguimiento cli-
nico y con Holter ya que las recidivas, como en nuestro caso,
son frecuentes. La ablacién con RDF una vez extirpada la ma-
satumoral control6 la taquicardia ventricular©.

En conclusion, queremos destacar |a importancia de sospe-
char un tumor cardiaco, detectable o no, por técnicas deimagen
en pacientes pediatricos con episodios de taquicardia ventricular
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monomarfica. En estos pacientes se deben redlizar 10s estudios
deimagen (ECO,TC,RMN), y s se demuestra la existenciade
un tumor ¢l tratamiento debe ser quirdrgico. Cuando los estudios
de imagen no demuestran la presencia de unamasa, no puede ex-
cluirselaexistencia de unatumoracin microscopica, debiéndo-
se practicar un estudio electrofisiol6gico, y ,si estuvieraindica-
do, una ablacion con radiofrecuencia, o si fracasara, un mapeo
epicérdicol1. Esta aproximacion debe reservarse exclusivamen-
te a aquéllos pacientes con episodios de taquicardia ventricular
monomarfica sostenida independientemente de la existencia o
no de otros sintomas como insuficiencia cardiaca o embolismos.
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