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RESUMEN 

Objetivo 
Con el objetivo de comunicar la incidencia de tumores cardíacos primarios diagnosticados 
en el Hospital de Niños de Buenos Aires, durante el período comprendido entre marzo de 
1979 y diciembre de 2000 se revisaron 14.216 historias clínicas. 

Resultados 
Se realizó el diagnóstico de tumor intracardíaco en 26 pacientes, de los cuales 18 eranvarones 
(69%). En 17/26 (65%) la edad de presentación fue menor de 1 año. Los motivos de consulta 
más frecuentes fueron: soplo en 14/26 pacientes (54%) y arritmia en 5/26 (19,2%). Sólo 5/26 
(19%) presentaron cardiomegalia en la radiografía de tórax. En 16/26 (61%) el tumor fue 
múltiple, alojado en el ventrículo derecho en el 61 %, en el ventrículo izquierdo en el 53% y 

en las aurículas en el 19,2%. 
De acuerdo con las características ecocardiográficas se diagnosticaron 14 rabdomiomas 
(53,8%) (10 asociados con esclerosis tuberosa), 3 fibromas (11,5%), 4 mixomas, 1 
rabdomiosarcoma y 4 no clasificables. En 2 pacientes el diagnóstico se realizó por 
ecocardiografía fetal. La mortalidad global fue de 4 pacientes (15%): 2 con mixoma, 1 con 
rabdomioma y 1 con rabdomiosarcoma. 
En 7 pacientes la confirmación se obtuvo por anatomía patológica (3 fibromas y 1 mixoma 
intervenidos quirúrgicamente y 1 mixoma; 1 rabdomioma y el rabdomiosarcoma por autop­
sia). De los rabdomiomas 11/14 pacientes permanecieron en seguimiento entre 1 y 6 años 
(media: 3,5 años), durante el cual estuvieron asintomáticos y en 3 pacientes se observó re­
gresión espontánea de la masa tumoral. 

Conclusiones 
Los tumores cardíacos primarios en pediatría tienen una incidencia baja, su síntoma de 
presentación habitual es el soplo inespecífico y la ecocardiografía es el método diagnóstico 
de elección. En nuestra serie hubo un predominio notorio de varones, con el rabdomioma en 
primer lugar en frecuencia. Cabe destacar su presentación múltiple como la más frecuente 
y en más de la mitad de los casos de nuestra serie en asociación con esclerosis tuberosa; su 
curso es benigno y tiene tendencia a la regresión. 
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INTRODUCCIÓN 

Los tumores cardíacos primarios son muy poco fre­
cuentes en todas edades, con una incidencia del 
0,0017-0,0023% en una serie muy extensa de autop­
sias revisada por Mac Allister y colaboradores. (1, 2) 
Nadas y colaboradores (3) en su revisión de la exten­
sa experiencia pediátrica del Hospital de Niños de 
Boston comunicaron una incidencia del 0,027% en una 
serie de 11.000 autopsias pediátricas. Los datos del 
programa regional de infantes con cardiopatía de N ew 

England (4) indicaron que de 2.251 pacientes sobrevi­
vientes con cardiopatía congénita sólo 11 tenían tu­
mores cardíacos, incluidos 2 tumores mediastínicos y 
3 pericárdicos. 

La variedad histológica más frecuente encontrada 
en las distintas series(l-6) es el rabdomioma, asocia­
do en más del 70% de los casos con esclerosis tubero­
sa. (7, 8) 

En el pasado, mayoría de los tumores cardíacos 
se han diagnosticado en autopsias. Actualmente, con 
el desarrollo de la ecocardiografía en general y de la 
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cribieron 4 pacientes. Dos de ellos tenían rabdomiomas, 
uno asociado con malformación de Ebstein y el otro 
con hipoplasia tricuspídea, el tercero tenía mixomas 
múltiples y el ventrículo derecho dividido, en tanto que 
el cuarto paciente presentaba atresia pulmonar en aso­
ciación con fibroma ventricular. Los autores postulan 
que la presencia del tumor en etapas tempranas del 
desarrollo embriológico tendría una posible interacción 
con el crecimiento de las estructuras normales del co­
razón. En nuestra experiencia no se encontró asocia­
ción entre cardiopatía congénita y tumor primario. 

El mixoma ha tenido una presentación más tar­
día en nuestra serie (segunda infancia y adolescen­
cia), lo cual coincide con lo comunicado por Freedom 
y colaboradores (22) y Marantz y colaboradores. (37) 

Dada su morfología peduncular y su ubicación ana­
tómica más frecuente a nivel auricular, su reconoci­
miento a través de la ecocardiografía resulta sencillo. 

Cabe destacar que el mixoma puede ser recidivan­
te y existirían dos formas bien diferenciadas. Un gru­
po, el más frecuente, lo constituyen aquellos pacien­
tes con resecciones quirúrgicas inadecuadas, en tan­
to que el otro grupo lo conforman aquellos pacientes 
con mixomas cardíacos recidivantes en múltiples si­
tios. (38) Estos pacientes tienen mal pronóstico, con 
una mortalidad superior al 50%. Carney y colabora­
dores en varias comunicaciones (39, 40) alertaron 
sobre este grupo específico de pacientes, los cuales 
tienen mixomas múltiples asociados con lesiones 
pigmentadas de la piel (lentiginosis), mixomas de piel 
y enfermedad adrenocortical nodular primaria. Este 
tipo de afección sería de transmisión autosómica do­
minante, conocida como "complejo de Carney", con 
expresión cutánea (lentiginosis, nevos azules, 
efélides) en el contexto de mixomas intracardíacos. 

CONCLUSIONES 

En esta serie se ha observado una incidencia baja de 
tumores cardíacos primarios en pediatría, aunque su­
perior a la comunicada por otros autores. El síntoma 
de presentación más habitual fue el soplo inespecífi­
co. La ecocardiografía bidimensional con Doppler y la 
ecocardiografía fetal constituyeron la llave diagnóstica 
y esto ha sido particularmente notorio en los últimos 
10 años. El rabdomioma resultó el tumor primario 
más frecuente, con localización múltiple como la for­
ma de presentación habitual. Se encuentra asociado 
con esclerosis tuberosa en más de la mitad de los ca­
sos, su curso habitualmente es benigno y con tenden­
cia a la regresión espontánea. 

SUMMARY 

Primary cardiac tumors in pediatrics 

Our purpose was to communicate the incidence of primary 
cardiac tumors diagnosed in the Children' s Hospital of 
Buenos Aires city from March 1979 to December 2000. A 
total of 14216 clinic reports were reviewed. 
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Results 
Intracardiac tumor was diagnosed in 26 patients (p). Eigh­
teen patients (out of a total of 26) were male (69%). In 
17/26 (65%) the age ofpresentation was under one year. The 
most frequent reasons for consultation were: murmur in 
14/26 p (54%) and arrhythmia 5/26 (19.2%). Only 5/26 p (19%) 
presented increased cardiac size in the chest X-ray exam. In 
16/26 p (61 %) the tumor was multiple and was located in 
the right ventricle in 61 %; in 14 p it was localized in the left 
ventricle (53%) and 5 p in atrial chamber (19.2%). Fourteen 
were classified as rhabdomyomas based on their 
echocardiographic characteristics. Ten of these were asso­
ciated with tuberous sclerosis, 3 fibrous were tumors 
(11.5%), 4 were myxomas, 1 was a rhabdomyosarcoma and 
4 were non-classifiable. Two patients were diagnosed in

utero by fetal echocardiography. Global mortality was 15% 
(4 p): 2 with myxoma, 1 with a rhabdomyoma and 1 with a 
rhabdomyosarcoma. In 7 p confirmation was obtained by 
histopathology (3 fibrous tumor and 1 myxoma surgically 
treated, 1 rhabdomyoma and 1 rhabdomyosarcoma post 
mortem). Among those with rhabdomyomas 11/14 p re­
mained in follow-up for 1 to 6 years (mean follow-up: 3.5 
years). All ofthem were asymptomatic and in 3 p a regres­
sion of the tumoral mass was observed. 

Conclusions 
Primary cardiac tumors in Pediatrics have low incidence. 
The usual symptom at presentation is the unspecific mur­
mur. Echocardiography is the elective diagnostic method. 
There was a remarkable predominance of male patients in 
our population. Rhabdomyoma was the most frequent tu­
mor and its multiple presentation was the most prevalent. 
In half ofthe cases in our series, it was associated with tu­
berous sclerosis. It has a benign evolution as well as a ten­
dency to regression. 

Key words: cardiac tumors - pediatrics - tuberous sclerosis. 
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