
Los tumores cardíacos (TC) primarios son raros en todas las
edades, con una incidencia de 0,917 a 0,056 casos por 100(1,2),
pero lo son aún más en la infancia. En niños, Nadas y Ellison(3)

observaron en 1968 una frecuencia de 0,027 casos por 100 en
un estudio que comprendía más de 11.000 necropsias.

Predominan los tumores benignos, con poca tendencia a cre-
cer, que constituyen del 75 al 92% dependiendo de las series(4-

7). Los tumores que afectan secundariamente al corazón (metas-
tásicos) son 10-40 veces más frecuentes(2).

Aunque es difícil precisar el orden de frecuencia de los TC
debido a su baja incidencia y, por tanto, a la carencia de grandes
series, diferentes autores(8,9) han establecido la siguiente prela-
ción: rabdomiomas, fibromas, mixomas, tumores intrape-
ricárdicos, hemangiomas, otros. Esta sería la frecuencia ge-
neral, existiendo algunas diferencias dependiendo del grupo eta-
rio. Así, en niños escolares y adolescentes los mixomas ocu-
pan el primer lugar, al igual que ocurre en los adultos(9).

El pronóstico de estos tumores se relaciona más con la lo-
calización y el tamaño que con la anatomía patológica. Otro fac-
tor determinante del pronóstico es la realización de un diagnós-
tico precoz, el cual se ve dificultado por la inespecificidad de la
clínica de estos tumores, que deben diferenciarse de los cuadros
de: insuficiencia cardíaca (IC), pericarditis, endocarditis bacte-
riana, cardiopatías congénitas, fiebre reumática, cardiomiopatía
dilatada y restrictiva, valvulopatías y enfermedades autoinmu-
nes, entre otras(10). Los TC producen tres tipos de manifesta-
ciones(11): cardíacas (alteraciones del ritmo o de la conducción
cardíaca(12,13), pudiendo provocar muerte súbita(14), disfunción
ventricular y del sistema valvular, obstrucción intracavitaria);
sistémicas (fiebre, rash cutáneo, artromialgias, pérdida de peso,
anemia, aumento de la VSG, de la PCR y de las globulinas) y
embólicas.

Algunos TC debutan con clínica de insuficiencia cardíaca
congestiva (ICC)(12). En ocasiones puede originarse angor(15) y/o
infarto de miocardio por obstrucción de una arteria coronaria,

ya sea por embolismo o por compresión extrínseca. Los tumo-
res pericárdicos pueden debutar originando un taponamiento car-
díaco. Por último, es de reseñar que existen pacientes asinto-
máticos en los que el diagnóstico de un tumor cardíaco se debe
a un hallazgo casual(5,13-16).

Las pruebas complementarias de diagnóstico incluyen: ECG,
Rx de tórax, ecocardiografía doppler, que constituye en la ac-
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NOTA CLINICA

Figura 1A y B. A- Tumoración ecodensa infiltrando ventrículo izquierdo.
B- Anatomía patológica: rabdomioma. Proliferación de células poligonales
de gran tamaño con núcleo pequeño central y citoplasma «relleno» de
glucógeno disuelto en el procesamiento. Franjas radiadas de centro a
periferia, filamentos gruesos y finos con bandas «Z» de distribución irregular
y áreas perinucleares con abundantes mitocondrias.
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tualidad el principal método diagnóstico, tomografía compu-
tarizada y resonancia magnética(18). La angiocardiografía so-
lamente se indica en situaciones que requieren estudio hemo-
dinámico, coronariografía y/o biopsia de la masa tumoral.

En este trabajo comunicamos cuatro casos clínicos de pa-
cientes pediátricos ingresados en nuestra Unidad de Cuidados
Intensivos durante los últimos cuatro años.

Casos clínicos
Caso 1. RN varón que presentó en la primera hora de vida

distrés respiratorio. Soplo holosistólico II/VI en borde esternal
izquierdo (BEI). Cardiomegalia y congestión pulmonar en Rx
de tórax. La ecocardiografía mostró una enorme masa uniforme
infiltrando tabique interventricular que protruía ocupando la ca-
vidad ventricular izquierda, disfunción ventricular e insuficien-
cia mitral (IM) (Fig. 1A).

Mediante circulación extracorpórea (CEC) se resecó el tu-
mor, que ocupaba todo el ápex de VI. En el estudio anatomo-
patológico se objetivó un rabdomioma lobulado de 5 x 3 cm
(Fig. 1B). Durante el postoperatorio precisó apoyo inotrópico
con dopamina, dobutamina, adrenalina y milrinona a la vez que
expansión de la volemia, soporte respiratorio y diálisis perito-
neal durante cuatro días por necrosis tubular aguda. La con-
tractilidad miocárdica mejoró en los sucesivos controles eco-
cardiográficos, persistiendo una IM moderada. La evolución
fue favorable.

Caso 2. Lactante varón de 2 meses, con fenotipo dismórfi-
co (facies tosca, orejas de implantación baja, aposición de pul-
gares, paladar ojival), cariotipo normal y ventriculomegalia ge-
neralizada en ecografía transfontanelar. Debutó con clínica de
ICC y cianosis en el primer día de vida. Presentaba a la explo-
ración soplo pansistólico III/VI en BEI, con hepatomegalia de
4 cm. La ecocardiografía evidenció la existencia de una gran ma-
sa tumoral que infiltraba el tabique interventricular obstruyen-
do el tracto de salida del VI, con persistencia del ductus y atre-
sia tricúspide (Fig. 2). Se realizó en el período neonatal inme-

diato Rashkind y posteriormente fístula de Blalock-Taussig.
Se mantuvo con inotrópicos, oxigenoterapia y perfusión de PG
E1 desde el nacimiento. No se resecó la masa ni fue posible el
trasplante cardíaco. Falleció posteriormente en su hospital de
origen.

Caso 3. Lactante de 6 meses que ingresó en nuestro centro
por sudoración, cansancio con las tomas e hipotonía desde un
mes antes. Se objetivó soplo sistólico III/VI en BEI, desnutri-
ción (peso y longitud por debajo de P3), anemia hemolítica e
ICC. La ecocardiografía mostró la presencia de una masa pe-
diculada en válvula tricúspide pendulando hacia VD (Fig. 3). El
estudio anatomopatológico tras la resección quirúrgica confir-
mó la sospecha de mixoma. La evolución fue favorable, estan-
do asintomática en la actualidad.

Caso 4. Lactante de 2 meses, previamente sana, que debutó
con sudoración fría, rechazo de tomas, quejido y cianosis. Ingresó
en la UCIP 48 horas después, objetivándose hipoxemia e insu-
ficiencia cardíaca severa. Ante la sospecha de cardiopatía con-
génita se realizó ecocardiografía, que puso de manifiesto una
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Figura 2. Tumor en septo interventricular, protruyendo en VD y VI, con
obstrucción al tracto de salida de éste.

Figura 3. Tumoración lobulada ecodensa en válvula tricúspide «pendu-
lando» hacia VD.

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



enorme masa redondeada infiltrando pared de aurícula derecha
(AD) hasta ventrículo derecho (VD), obstruyendo el anillo tri-
cuspídeo. Existía foramen oval permeable (FOP) con shunt de-
recha-izquierda (con flujo muy restrictivo hacia VD). Asimismo,
vena cava inferior dilatada (Fig. 4).

A pesar de realizar intervención bajo CEC, no se pudo re-
secar dado el gran tamaño de la tumoración y lo extensos de la
infiltración. La biopsia reflejó el resultado de tumor mesenqui-
mal de bajo grado de malignidad. En el postoperatorio presen-
tó insuficiencia cardíaca refractaria e hipoxemia severa pese al
soporte cardiorrespiratorio, siendo exitus.

Discusión
Muchos de estos tumores debutan con ICC, por lo que es

fundamental el tratamiento en UCIP, tanto en el preoperatorio,
para que el paciente llegue en condiciones óptimas a la inter-
vención, como en el postoperatorio, con un seguimiento muy es-
trecho de su evolución.

Nuestros casos se trataban de dos varones y dos niñas.
Aunque diversos autores(8,15,19,20) han descrito una mayor inci-
dencia en varones, no hay suficientes datos para afirmarlo. En
nuestra serie el diagnóstico se hizo en los dos primeros casos por
debut agudo en el primer día de vida con distrés respiratorio e
ICC, y en los restantes durante la lactancia tras presentar ICC
(con hipoxemia y cianosis en el caso 4).

En todos los pacientes se objetivó soplo cardíaco en relación
con: turbulencias originadas por la masa tumoral y la aparición
de IM (caso 1); obstrucción TSVI, ductus persistente, atresia tri-
cúspide (caso 2); regurgitación tricuspídea (caso 3); foramen
oval permeable (caso 4) (Tabla I). La ecocardiografía en todos
los casos evidenció la existencia de la masa tumoral, no preci-

sándose en ninguno la realización de angiografía, TC o RM car-
díacas.

Abushaban(15) y Farooki(21), entre otros autores, han descrito
la regresión espontánea de los rabdomiomas, por lo que es muy
importante valorar individualmente la actuación a seguir. Así,
en los rabdomiomas asintomáticos debe adoptarse una actitud
expectante, con seguimiento ecocardiográfico. En cambio, en
los rabdomiomas sintomáticos no se debe diferir la exéresis tu-
moral dado que si no se realiza la mortalidad de éstos según
Smith(17) es del 60-80%. Al igual que Martínez-Climent y cols.(22)

nosotros también observamos la asociación de rabdomioma car-
díaco y fenotipo dismórfico, aunque sin incluirlo en ningún sín-
drome malformativo específico.

De igual forma, se ha indicado la asociación con la escle-
rosis tuberosa, calculándose que aproximadamente el 50% de
los rabdomiomas cardíacos se asocian con la enfermedad de
Bourneville y a la inversa el 50% de los pacientes con esta en-
fermedad desarrollan rabdomiomas cardíacos(9). Ninguno de
nuestros pacientes con rabdomioma presentaba esclerosis tube-
rosa.

Como han reseñado Bertollini(23) y Cooley(24) la tendencia
actual del tratamiento es, no tanto el conseguir la resección tu-
moral completa, como el restaurar la función cardíaca. Se debe
considerar la resección parcial cuando la extensión y localiza-
ción del tumor lo haga necesario debido a la afectación del sis-
tema valvular, de conducción, arterias coronarias o septo. En es-
te sentido, Takach y cols.(5) ponen de manifiesto la existencia de
una «masa miocárdica crítica» por debajo de la cual no es fac-
tible la exéresis completa.

Con respecto al tratamiento, en dos pacientes se pudo rese-
car la masa, sin embargo, en el caso 4 no fue posible dada la in-
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Tabla I

Caso Sexo/Edad Clínica inicial Ecocardiografía Tto. Histología Evolución

1 V/1 d Distrés Masa en septo, Resección a los Rabdomioma Favorable
respiratorio, dilatación VI, IM 5 d (CEC), 5 cm IM moderada

soplo sistólico inotrópicos Leve dilatación VI

2 V/2 m Fenotipo Gran masa en septo, Rashkind, --------- Exitus
dismórfico obstrucción TSVI, PDA, fístula Blalock,

Cianosis en el atresia tricúspide PG E1
primer día de inotrópicos

vida, ICC,
Soplo sistólico

3 M/6 m Desnutrición, Masa en tricúspide Resección Mixoma   Favorable
Anemia «pendulando» hacia VD

hemolítica, ICC

4 M/2 m Soplo sistólico, Masa desde AD hasta CEC, Tumor    Exitus
ICC VD, FOP con shunt D-I, Biopsia mesenquimal

VCI dilatada

IM: Insuficiencia mitral; FOP: Foramen oval permeable; ICC: Insuficiencia cardíaca congestiva; VCI: Vena cava inferior; PG E1: Prostaglandina
E1; CEC: Circulación extracorpórea; PDA: Ductus arterioso persistente; TSVI: Tracto de salida VI.



filtración tumoral de todo el ventrículo derecho, realizándose
sólo biopsia que reflejó la existencia de un tumor mesenqui-
mal de bajo grado de malignidad. Jamieson(13) comunicó en 1981
un caso similar, en una paciente de 17 años con un fibrohistio-
citoma benigno en la pared libre del VI que debido a su exten-
sión no pudo ser resecado, por lo que se realizó trasplante car-
díaco con buen resultado.

El mixoma es raro en pacientes pediátricos, residiendo el
75% de ellos en la aurícula izquierda. El caso número 3 lo pre-
sentaba en aurícula derecha (válvula tricúspide). Chan y cols.(8)

refieren un caso similar en un lactante de 4 meses que debutó
con ICC y falleció una semana después de la resección completa.
Todos los pacientes, salvo el del mixoma requirieron impor-
tante apoyo inotrópico y respiratorio.

La mejoría del pronóstico de los tumores cardíacos benig-
nos se debe, fundamentalmente, al desarrollo de las técnicas diag-
nósticas y terapéuticas. Dos de nuestros pacientes fallecieron,
una por ICC refractaria tras la intervención, y otro tras la impo-
sibilidad de exéresis tumoral o trasplante cardíaco. El pronós-
tico tras la intervención difiere según los distintos autores, mien-
tras Abushaban(15) presenta unos excelentes resultados (un fa-
llecido de 6 casos), Webb(19) recoge una mortalidad del 33% (5
fallecidos de 15 pacientes). En los tumores malignos el pronós-
tico es desfavorable, incluso si se resecan rápidamente tras su
diagnóstico, siendo, no obstante, la cirugía un tratamiento pa-
liativo.
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