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Lostumores cardiacos (TC) primarios son raros en todas las
edades, con unaincidencia de 0,917 a 0,056 casos por 100¢2),
pero lo son alin més en lainfancia. En nifios, Nadas y Ellison®
observaron en 1968 una frecuencia de 0,027 casos por 100 en
un estudio que comprendia més de 11.000 necropsias.

Predominan |os tumores benignos, con pocatendenciaacre-
cer, que congtituyen del 75 a 92% dependiendo de las series*
7, Lostumores que afectan secundariamente a corazén (metas-
tasicos) son 10-40 veces mas frecuentes?.

Aunque es dificil precisar €l orden de frecuenciade los TC
debido asu bajaincidenciay, por tanto, alacarenciade grandes
series, diferentes autores®9 han establecido la siguiente prela-
cion: rabdomiomas, fibromas, mixomas, tumores intrape-
ricardicos, hemangiomas, otros. Esta serialafrecuencia ge-
neral, existiendo algunas diferencias dependiendo del grupo eta
rio. Asi, en nifios escolares y adolescentes |0s mixomas ocu-
pan €l primer lugar, a igual que ocurre en |os adultos®.

El prondstico de estos tumores se relaciona mas con lalo-
calizacion y e tamafio que con la anatomia patol 6gica. Otro fac-
tor determinante del prondstico eslarealizacion de un diagnos-
tico precoz, € cual se vedificultado por lainespecificidad dela
clinicade estos tumores, que deben diferenciarse delos cuadros
de: insuficiencia cardiaca (IC), pericarditis, endocarditis bacte-
riana, cardiopatias congénitas, fiebre reumatica, cardiomiopatia
dilataday restrictiva, valvulopatias y enfermedades autoinmu-
nes, entre otras®®. Los TC producen tres tipos de manifesta-
ciones™: car diacas (alteraciones del ritmo o de la conduccion
cardiaca’213), pudiendo provocar muerte stbita®, disfuncion
ventricular y del sistema valvular, obstruccion intracavitaria);
sistémicas (fiebre, rash cutaneo, artromialgias, pérdida de peso,
anemia, aumento delaVSG, delaPCRy delas globulinas) y
embodlicas.

Algunos TC debutan con clinica de insuficiencia cardiaca
congestiva (ICC)(®, En ocasiones puede originarse angor® y/o
infarto de miocardio por obstruccion de una arteria coronaria,
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Tumores cardiacos. Experiencia
con cuatro casos

Figura 1Ay B. A- Tumoracion ecodensainfiltrando ventriculo izquierdo.
B- Anatomia patol 6gica: rabdomioma. Proliferacion de células poligonales
de gran tamafio con ncleo pequefio central y citoplasma «relleno» de
glucdgeno disuelto en el procesamiento. Franjas radiadas de centro a
periferia, filamentos gruesosy finos con bandas «Z» de distribucion irregular
y &reas perinucleares con abundantes mitocondrias.

ya sea por embolismo o por compresion extrinseca. Los tumo-
res pericardicos pueden debutar originando un taponamiento car-
diaco. Por Gltimo, es de resefiar que existen pacientes asinto-
maticos en los que €l diagndstico de un tumor cardiaco se debe
aun hallazgo casual (51316,

L as pruebas complementarias de diagndstico incluyen: ECG,
Rx detorax, ecocar diogr afia doppler, que constituye en la ac-
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Figura 2. Tumor en septo interventricular, protruyendo en VD y VI, con
obstruccion al tracto de salida de éste.

tualidad € principal método diagnéstico, tomogr afia compu-
tarizada y resonancia magnética®®. La angiocardiografia so-
lamente se indica en situaciones que requieren estudio hemo-
dinamico, coronariografia y/o biopsia de lamasatumoral.

En este trabajo comunicamos cuatro casos clinicos de pa-
cientes pedidtricos ingresados en nuestra Unidad de Cuidados
Intensivos durante los Gltimos cuatro afios.

Casos clinicos

Caso 1. RN var6n que present6 en la primera hora de vida
distrés respiratorio. Soplo holosistélico 11/V1 en borde esternal
izquierdo (BEI). Cardiomegaliay congestion pulmonar en Rx
detérax. Laecocardiografia mostr6 una enorme masa uniforme
infiltrando tabique interventricular que protruia ocupando laca
vidad ventricular izquierda, disfuncion ventricular einsuficien-
ciamitra (IM) (Fig. 1A).

Mediante circulacion extracorpdrea (CEC) se reseco d tu-
mor, que ocupabatodo el dpex de VI. En € estudio anatomo-
patol 6gico se objetivo un rabdomiomalobulado de 5 x 3 cm
(Fig. 1B). Durante €l postoperatorio precisd apoyo inotropico
con dopamina, dobutaming, adrenadinay milrinonaalavez que
expansion de la volemia, soporte respiratorio y didlisis perito-
neal durante cuatro dias por necrosis tubular aguda. La con-
tractilidad miocérdica mejoré en |os sucesivos controles eco-
cardiogréficos, persistiendo una M moderada. La evolucion
fue favorable.

Caso 2. Lactante vardn de 2 meses, con fenotipo dismorfi-
co (faciestosca, orejas de implantacion baja, aposicion de pul-
gares, paladar gjival), cariotipo normal y ventriculomegaliage-
neralizada en ecografia transfontanelar. Debut6 con clinica de
ICCy cianosis en €l primer diade vida. Presentaba ala explo-
racion soplo pansistélico I11/V1 en BEI, con hepatomegalia de
4 cm. Laecocardiografia evidencid laexistencia de unagran ma-
satumoral queinfiltraba el tabique interventricular obstruyen-
do € tracto de salidadel VI, con persistenciadel ductusy atre-
siatricispide (Fig. 2). Serealiz6 en € periodo neonatal inme-
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Figura 3. Tumoracidn |obulada ecodensa en valvula trictspide «pendu-
lando» haciaVD.

Figura 4. Tumoracion que dilata AD y desplaza el septo interauricular.

diato Rashkind y posteriormente fistula de Blalock-Taussig.
Se mantuvo con inotrdpicos, oxigenoterapiay perfusion de PG
E1 desde e nacimiento. No se reseco lamasa ni fue posible el
trasplante cardiaco. Fallecid posteriormente en su hospital de
origen.

Caso 3. Lactante de 6 meses que ingresd en nuestro centro
por sudoracién, cansancio con las tomas e hipotonia desde un
mes antes. Se objetivé soplo sistélico 111/V1 en BEI, desnutri-
cion (peso y longitud por debagjo de P3), anemia hemolitica e
ICC. Laecocardiografia mostro la presencia de una masa pe-
diculada en vavulatrictspide pendulando hacia VD (Fig. 3). El
estudio anatomopatol 6gico tras la reseccion quirtrgica confir-
mo la sospecha de mixoma. La evolucion fue favorable, estan-
do asintomética en la actualidad.

Caso 4. Lactante de 2 meses, previamente sang, que debuto
con sudoracion fria, rechazo de tomas, quejido y cianosis. Ingresd
en la UCIP 48 horas después, objetivandose hipoxemia e insu-
ficiencia cardiaca severa. Ante la sospecha de cardiopatia con-
génita se realizd ecocardiografia, que puso de manifiesto una
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Tabla |

Caso Sexo/Edad Clinicainicial Ecocardiografia Tto. Histologia Evolucién
1 V/ld Distrés Masa en septo, Reseccion alos Rabdomioma Favorable
respiratorio, dilatacion VI, IM 5d (CEC), 5cm IM moderada
soplo sistdlico inotrépicos Levedilatacion VI
2 Vi2m Fenotipo Gran masa en septo, Rashkind, - Exitus
dismorfico obstruccion TSVI, PDA,  fistulaBlaock,
Cianosisen el atresiatricispide PG E1
primer diade inotrépicos
vida, ICC,
Soplo sistélico
3 M/6 m Desnutricion, Masaen tricUspide Reseccion Mixoma Favorable
Anemia «pendulando» hacia VD
hemolitica, ICC
4 M/2m Soplo sistdlico, Masa desde AD hasta CEC, Tumor Exitus
ICC VD, FOP con shunt D-I, Biopsia mesenquimal
VClI dilatada

IM: Insuficiencia mitral; FOP: Foramen oval permeable; ICC: Insuficiencia cardiaca congestiva; VICl: Vena cava inferior; PG E1: Prostaglandina
E1; CEC: Circulacion extracorpdrea; PDA: Ductus arterioso persistente; TSVI: Tracto de salida VI.

enorme masa redondeada infiltrando pared de auricula derecha
(AD) hasta ventriculo derecho (VD), obstruyendo € anillo tri-
cuspideo. Existiaforamen oval permeable (FOP) con shunt de-
recha-izquierda (con flujo muy restrictivo hacia VD). Asimismo,
vena cavainferior dilatada (Fig. 4).

A pesar de redlizar intervencion bajo CEC, no se pudo re-
secar dado € gran tamafio de latumoracion y lo extensos de la
infiltracion. La biopsiareflejé el resultado de tumor mesenqui-
mal de bajo grado de malignidad. En el postoperatorio presen-
to insuficiencia cardiaca refractaria e hipoxemia severa pese a
soporte cardiorrespiratorio, siendo exitus.

Discusion

Muchos de estos tumores debutan con ICC, por lo que es
fundamental €l tratamiento en UCIP, tanto en €l preoperatorio,
para que el paciente llegue en condiciones Optimas a lainter-
vencidn, como en el postoperatorio, con un seguimiento muy es-
trecho de su evolucion.

Nuestros casos se trataban de dos varones y dos nifias.
Aungue diversos autores®151920 han descrito una mayor inci-
dencia en varones, no hay suficientes datos para afirmarlo. En
nuestra serie e diagndstico se hizo en los dos primeros casos por
debut agudo en el primer dia de vida con distrés respiratorio e
ICC, y en los restantes durante la lactancia tras presentar ICC
(con hipoxemiay cianosis en el caso 4).

En todos | 0s pacientes se objetivé soplo cardiaco en relacion
con: turbulencias originadas por lamasatumoral y laaparicion
de M (caso 1); obstruccién TSVI, ductus persistente, atresiatri-
cUspide (caso 2); regurgitacion tricuspidea (caso 3); foramen
oval permeable (caso 4) (Tablal). Laecocardiografia en todos
los casos evidencio la existencia de la masa tumoral, no preci-
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sandose en ninguno larealizacion de angiografia, TC 0 RM car-
diacas.

Abushaban® y Farooki@, entre otros autores, han descrito
laregresion espontanea de los rabdomiomas, por [0 que es muy
importante valorar individua mente la actuacion a sequir. Asi,
en |os rabdomiomas asintomati cos debe adoptarse una actitud
expectante, con seguimiento ecocardiografico. En cambio, en
los rabdomiomas sintoméaticos no se debe diferir laexéresistu-
moral dado que si no se realizala mortalidad de éstos seglin
Smith® es del 60-80%. Al igual que Martinez-Climent y cols®
nosotros también observamos la asociacion de rabdomioma.car-
diaco y fenotipo dismérfico, aunque sin incluirlo en ningln sin-
drome malformativo especifico.

Deigual forma, se haindicado |a asociacion con la escle-
rosis tuberosa, calculandose que aproximadamente el 50% de
los rabdomiomas cardiacos se asocian con la enfermedad de
Bournevilley alainversa el 50% de |os pacientes con esta en-
fermedad desarrollan rabdomiomas cardiacos®. Ninguno de
nuestros pacientes con rabdomioma presentaba esclerosis tube-
rosa.

Como han resefiado Bertollini@ y Cooley® |atendencia
actual del tratamiento es, no tanto el conseguir la reseccion tu-
moral completa, como € restaurar lafuncion cardiaca. Se debe
considerar lareseccion parcia cuando la extension y localiza-
cion del tumor lo haga necesario debido ala afectacion del sis-
temavavular, de conduccion, arterias coronarias o septo. En es-
te sentido, Takachy cols.® ponen de manifiesto laexistenciade
una «masa miocardica critica» por debajo de la cual no es fac-
tible la exéresis completa.

Con respecto a tratamiento, en dos pacientes se pudo rese-
car lamasa, sin embargo, en €l caso 4 no fue posible dadalain-
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filtracion tumoral de todo el ventriculo derecho, realizandose
so6lo biopsia que reflejd |a existencia de un tumor mesenqui-
mal de bajo grado de malignidad. Jamieson®3 comunico en 1981
un caso similar, en una paciente de 17 afios con un fibrohistio-
citoma benigno en la pared libre del VI que debido a su exten-
sidn no pudo ser resecado, por o que se realizo trasplante car-
diaco con buen resultado.

El mixoma es raro en pacientes pediatricos, residiendo el
75% de ellos en la auriculaizquierda. El caso nimero 3 lo pre-
sentaba en auricula derecha (vavulatriclspide). Chan'y cols.®
refieren un caso similar en un lactante de 4 meses que debutd
con ICCy fallecié una semana después de la reseccion completa.
Todos | os pacientes, salvo el del mixoma requirieron impor-
tante apoyo inotrépico y respiratorio.

Lamejoriadel pronéstico de los tumores cardiacos benig-
nos se debe, fundamentalmente, a desarrollo de lastécnicas diag-
nésticas y terapéuticas. Dos de nuestros pacientes fallecieron,
unapor |CC refractariatras laintervencion, y otro traslaimpo-
sibilidad de exéresis tumoral o trasplante cardiaco. El pronos-
tico traslaintervencion difiere seglin los distintos autores, mien-
tras Abushaban(®® presenta unos excelentes resultados (un fa-
Ilecido de 6 casos), Webb®® recoge una mortalidad del 33% (5
fallecidos de 15 pacientes). En lostumores malignos el pronds-
tico es desfavorable, incluso si se resecan rapidamente tras su
diagndstico, siendo, no obstante, la cirugia un tratamiento pa-
liativo.
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