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Tumores cardiacos primarios en pediatria

HAYDEE VAZQUEZ ™', ALBERTO QUILINDRO?!, MARIA I. SICURELLO?, NESTOR BAILATTI", JORGE GOMEZ?,
ALBERTO RODRIGUEZ CORONEL*?

RESUMEN

Obijetivo

Con el objetivo de comunicar la incidencia de tumores cardiacos primarios diagnosticados
en el Hospital de Nifios de Buenos Aires, durante el periodo comprendido entre marzo de
1979 y diciembre de 2000 se revisaron 14.216 historias clinicas.

Resultados

Serealiz6 el diagndstico de tumor intracardiaco en 26 pacientes, de los cuales 18 eranvarones
(69%). En 17/26 (65%) la edad de presentacién fue menor de 1 afo. Los motivos de consulta
mas frecuentes fueron: soplo en 14/26 pacientes (54%) y arritmia en 5/26 (19,2%). Sé6lo 5/26
(19%) presentaron cardiomegalia en la radiografia de térax. En 16/26 (61%) el tumor fue
multiple, alojado en el ventriculo derecho en el 61%, en el ventriculo izquierdo en el 53% y
en las auriculas en el 19,2%.

De acuerdo con las caracteristicas ecocardiogréficas se diagnosticaron 14 rabdomiomas
(563,8%) (10 asociados con esclerosis tuberosa), 3 fibromas (11,5%), 4 mixomas, 1
rabdomiosarcoma y 4 no clasificables. En 2 pacientes el diagndstico se realizé por
ecocardiografia fetal. La mortalidad global fue de 4 pacientes (156%): 2 con mixoma, 1 con
rabdomioma y 1 con rabdomiosarcoma.

En 7 pacientes la confirmacién se obtuvo por anatomia patolégica (3 fibromas y 1 mixoma
intervenidos quirtirgicamente y 1 mixoma; 1 rabdomiomay el rabdomiosarcoma por autop-
sia). De los rabdomiomas 11/14 pacientes permanecieron en seguimiento entre 1 y 6 afos
(media: 3,5 anos), durante el cual estuvieron asintomadticos y en 3 pacientes se observo re-
gresién espontdnea de la masa tumoral.

Conclusiones
Los tumores cardiacos primarios en pediatria tienen una incidencia baja, su sintoma de
presentacién habitual es el soplo inespecifico y la ecocardiografia es el método diagnéstico
de eleccién. En nuestra serie hubo un predominio notorio de varones, con el rabdomioma en
primer lugar en frecuencia. Cabe destacar su presentacién miltiple como la més frecuente
Provincia de Buenos Aires, y en més de la mitad de los casos de nuestra serie en asociaciéon con esclerosis tuberosa; su
E Argentina curso es benigno y tiene tendencia a la regresion.
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INTRODUCCION

Los tumores cardiacos primarios son muy poco fre-
cuentes en todas las 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 revisién de la exten-
sa experiencia pediatrica del Hospital de Nifnos de
Boston comunicaron una incidencia del 0,027% en una
serie de 11.000 autopsias pediatricas. Los datos del
programa regional de infantes con cardiopatia de New

England (4) indicaron que de 2.251 pacientes sobrevi-
vientes con cardiopatia congénita sélo 11 tenian tu-
mores cardiacos, incluidos 2 tumores mediastinicos y
3 pericardicos.

La variedad histolégica mas frecuente encontrada
en las distintas series(1-6) es el rabdomioma, asocia-
do en mas del 70% de los casos con esclerosis tubero-
sa. (7, 8)

En el pasado, mayoria de los tumores cardiacos
se han diagnosticado en autopsias. Actualmente, con
el desarrollo de la ecocardiografia en general y de la
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ecocardiografia fetal en particular pueden detectarse
en forma no invasiva con gran precisién y tan precoz-
mente como én estadio intrattero. (9)

En mas del 90% de los casos los tumores cardia-
cos primarios en pediatria se han clasificado histolégi-
camente como benignos, (5, 10) pero en ocasiones de-
bido a su tamafo o localizacién han tenido impacto
sobre la morbilidad o mortalidad en la poblacién in-
fantil. (11, 12) El propésito de esta comunicacién es
la de determinar la incidencia asi como de revisar la
experiencia clinico-quirtrgica de los tumores cardia-
cos primarios en edad pedidtrica en el servicio de
Cardiologia del Hospital de Nifios de Buenos Aires en
los ultimos 21 afios y destacar las formas de presenta-
cién mas frecuentes, la evolucién y los recursos de diag-
nostico y tratamiento en la poblacién pediatrica.

MATERIAL Y METODOS

Se revis6é un total de 14.216 historias clinicas de todos los
pacientes ingresados en el servicio desde marzo de 1979 hasta
diciembre de 2000 y los pacientes con diagnéstico de tumor
cardfaco primario se seleccionaron para su ulterior anélisis.

Se detectaron 26 pacientes con diagnéstico clinico y/o
anatomopatolégico de lesién tumoral cardiaca primaria. Se
descartaron los tumores secundarios en su totalidad. En los
26 pacientes se realiz6 un ecocardiograma, en 2 pacientes
un ecocardiograma fetal inicial, en 4 pacientes un catete-
rismo cardfaco (perfodo pre-Doppler) y en 1 paciente se efec-
tué resonancia y estudio radioisotépico.

RESULTADOS

En 26 pacientes se realiz6é diagnéstico de tumor
intracardiaco, de los cuales 18 eran varones (69%). En
17/26 (65%) la edad de presentacién fue menor de 1
ano. Los motivos de consulta mas frecuentes fueron:
soplo en 14/26 pacientes (54%) y arritmia en 5/26
(19,2%) (1 paciente con taquicardia ventricular, 2 con
extrasistoles supraventriculares y 2 con TPSV). En 2
pacientes el debut de su sintomatologia fue un acci-
dente vascular cerebral (ambos tenfan mixomas). En
relacién con la radiografia de térax, sélo 5 pacientes
(19,2%) presentaron cardiomegalia. Los hallazgos
ecocardiograficos demostraron:

En 16/26 pacientes (61%) el tumor fue multiple,
alojado en el ventriculo derecho en 16 pacientes (61%),
14 en el ventriculo izquierdo (53%) y 5 en las auriculas
(19,2%). Sobre la base de los datos clinicos y teniendo
en cuenta las caracteristicas ecocardiograficas, en 14
pacientes se clasificaron como rabdomiomas (53,8%)
(Figura 1) (10 asociados con esclerosis tuberosa y 4
asociados con tumoraciones multiples), 3 fibromas
(11,5%), 4 mixomas (15,3%) (Figura 2), 1 rabdomio-
sarcoma y 4 con tumores no clasificables (15,3%). En
2 pacientes el diagnéstico se realizé en estadio prena-
tal por ecocardiografia fetal, que mostré maltiples
tumoraciones biventriculares en ambos casos. En 4
pacientes se efectu6 cateterismo cardiaco para confir-
mar el diagnéstico (etapa pre-Doppler en nuestro ser-

-a supraventricular

vicio) y 2 correspondieron a mixomas, 1 a fibroma y 1
a rabdomioma.

La mortalidad global fue de 4 pacientes (15%), 2
con mixoma, 1 con rabdomioma y 1 con rabdomiosar-
coma.

En 7 pacientes se obtuvo la confirmacién por ana-
tomia patolégica (3 fibromas y 1 mixoma intervenidos
quirdrgicamente y 1 mixoma, 1 rabdomioma y el
rabdomiosarcoma por autopsia).

Las indicaciones para realizar la reseccién quirtr-
gica en 5 pacientes fueron: obstruccién del tracto de
salida de VD en 3 pacientes, de la mitral en 1 y arrit-
mia maligna en el restante.

Fig. 1. Vista de cuatro cdmaras en un paciente con rabdomiomas
miiltiples localizados a nivel septal que protruyen hacia la cavi-
dad ventricular derecha. T: tumor.

Fig. 2. Vista de cuatro cdmaras. Mixoma biauricular. M: mixoma.
VD: ventriculo derecho. VI: veniriculo izquierdo.
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- En 7 pacientes no hubo seguimiento ulterior al
diagnéstico inicial. El seguimiento global fue en pro-
medio de 3,8 afios (rango de 1-9 afos). De los tumores
predominantes en esta poblacién, 11/14 rabdomiomas
permanecieron en seguimiento (rango: 1-6 afos, me-
dia: 3,5 afios). En todos los casos permanecieron asin-
toméaticos y en 3 pacientes se observd regresion es-
pontanea de la masa tumoral.

DISCUSION

En la presente serie, la incidencia de tumores cardia-
cos primarios en una poblacién de pacientes admiti-
dos en el Servicio de Cardiologia de un hospital
pediatrico general resulté del 0,18%. Este hallazgo es
notoriamente superior al 0,0017%-0,027% obtenido a
través de autopsias por diferentes autores. (3) El ori-
gen de esta aparente discrepancia se debe a la suma
de varios factores. Por una parte, la naturaleza predo-
minantemente benigna e incluso en algunos casos con
probada regresién espontinea de las lesiones
tumorales en la poblacién pediétrica (5, 14-18) daria
por resultado en la evolucién una tendencia negativa
a ser hallados en las autopsias. Por otro lado, el fuerte
desarrollo de la ecocardiografia pediatrica y fetal como
modalidad de recurso no invasivo temprano, aun en
pacientes asintométicos sin duda ha permitido mejo-
rar el diagnéstico. (13, 19-21) Analizando la inciden-
cia de tumores en nuestra serie por décadas podemos
comprobar el impacto de dicho desarrollo. Freedomy
colaboradores sefialan en una publicacién de revisién
reciente (22) el aumento significativo en la deteccién
de masas tumorales cardiacas en pediatria en relacién
con el desarrollo de tecnologia ecocardiogréfica y de
resonancia magnética.

Resulta relevante destacar que la radiografia de
térax no es un elemento clinico sensible ni precoz, ya
que s6lo revel6 alteraciones en el 19,2% de la pobla-
cién.

En cuanto al ECG, son varias las comunicaciones
que destacan la presencia de alteraciones electro-
cardiogréficas en pacientes con lesiones tumorales
intracardiacas. (23-26) Si bien en un paciente con
fibroma se debi6 indicar la reseccién quirdrgica por
TV recurrente, las extrasistoles supraventriculares
y ventriculares aisladas de curso benigno han sido el
hallazgo més frecuente. En el ECG basal no hemos
hallado evidencias de vias anémalas de preexcitacién,
tal como lo informan Van Hare y colaboradores. (23)

En relacién con la variedad histolégica mas fre-
cuente, el rabdomioma ocupa el primer lugar, con una
incidencia en nuestra serie y en otras mayor del 50%.
(4- 6, 10, 13, 17, 18, 27) Como ya se menciond, esta
variedad de tumor tiene una tendencia peculiar a la
regresién esponténea, (27, 28) hallazgo comprobado
en 3 pacientes de nuestra poblacién. El fundamento
de los mecanismos biolégicos para esta regresién no
se ha definido bien atin, pero se ha propuesto un me-
canismo de apoptosis celular. (29)

Existe una notoria asociacién de esta variedad
tumoral con la esclerosis tuberosa, enfermedad
multisistémica caracterizada por hamartomas
intracraneanos, angiomiolipomas renales, fibromas
subungulares y nevos epidérmicos, entre otros. Las cau-
sas de muerte en estos pacientes con esclerosis tubero-
sa, segin la experiencia de la Clinica Mayo, (30) no se-
ria el compromiso tumoral cardiaco, ya que en una se-
rie de 355 pacientes comunican una incidencia menor
del 1%, dato coincidente con nuestros resultados.

El fibroma ocupa el segundo lugar en frecuencia
dentro de los tumores cardiacos primarios en la infan-
cia. La naturaleza exacta de este tumor permanece
poco clara y existen dudas acerca de si se trata de un
tumor benigno o si es un hamartoma. (31) Esta varie-
dad tumoral es menos frecuente en el periodo neonatal,
en contraposicién al rabdomioma. Habitualmente se
presenta como un tumor solitario, que con frecuencia
involucra la pared libre del ventriculo izquierdo o el
septum; el compromiso auricular y ventricular dere-
cho es menos frecuente. Es un tumor no encapsulado
que infiltra el miocardio normal subyacente, presenta
focos de calcificacién y ocasionalmente en el tumor de
gran crecimiento puede mostrar necrosis focal y dege-
neracién quistica (Figura 3). Estas caracteristicas
identificables por ecocardiografia bidimensional lo di-
ferencian claramente del rabdomioma. (32)

Si bien la histologia de los fibromas es benigna, su
comportamiento clinico es muy diferente del
rabdomioma. En esta variedad no hay regresién es-
ponténea y tiene una tendencia mayor a provocar com-
plicaciones con alta mortalidad si no se realiza su
exéresis quirdrgica. En esta serie, todos los pacientes
con fibroma fueron intervenidos quirtirgicamente, con
resolucién satisfactoria de los sintomas. Su presenta-
cién, infrecuente, en el periodo neonatal tiene una
mortalidad muy alta y puede simular una cardiopatia
congénita de alto riesgo. (33-35)

La coexistencia de tumor cardiaco y cardiopatia con-
génita es infrecuente. Russell y colaboradores (36) des-

Fig. 3: Vista subcostal en un paciente con fibroma de ventriculo
izquierdo que invade la pared libre.*: dreas de calcificacion. **:
dreas de necrosis focal y degeneracién quistica.
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cribieron 4 pacientes. Dos de ellos tenian rabdomiomas,
uno asociado con malformacién de Ebstein y el otro
con hipoplasia tricuspidea, el tercero tenia mixomas
multiples y el ventriculo derecho dividido, en tanto que
el cuarto paciente presentaba atresia pulmonar en aso-
ciacién con fibroma ventricular. Los autores postulan
que la presencia del tumor en etapas tempranas del
desarrollo embriolégico tendria una posible interaccion
con el crecimiento de las estructuras normales del co-
razén. En nuestra experiencia no se encontré asocia-
ci6n entre cardiopatia congénita y tumor primario.

El mixoma ha tenido una presentacién mas tar-
dia 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 morfologia peduncular y su ubicacién ana-
témica més frecuente a nivel auricular, su reconoci-
miento a través de la ecocardiografia resulta sencillo.

Cabe destacar que el mixoma puede ser recidivan-
te y existirian dos formas bien diferenciadas. Un gru-
po, el mias frecuente, lo constituyen aquellos pacien-
tes con resecciones quirirgicas inadecuadas, en tan-
to que el otro grupo lo conforman aquellos pacientes
con mixomas cardiacos recidivantes en multiples si-
tios. (38) Estos pacientes tienen mal prondstico, con
una mortalidad superior al 50%. Carney y colabora-
dores en varias comunicaciones (39, 40) alertaron
sobre este grupo especifico de pacientes, los cuales
tienen mixomas multiples asociados con lesiones
pigmentadas de la piel (lentiginosis), mixomas de piel
y enfermedad adrenocortical nodular primaria. Este
tipo de afeccion seria de transmisién autosémica do-
minante, conocida como “complejo de Carney”, con
expresion cutidnea (lentiginosis, nevos azules,
efélides) en el contexto de mixomas intracardiacos.

CONCLUSIONES

En esta serie se ha observado una incidencia baja de
tumores cardiacos primarios en pediatria, aunque su-
perior a la comunicada por otros autores. El sintoma
de presentacién mas habitual fue el soplo inespecifi-
co. La ecocardiografia bidimensional con Doppler y la
ecocardiografia fetal constituyeron la llave diagnéstica
y esto ha sido particularmente notorio en los tltimos
10 anos. El rabdomioma resulté el tumor primario
mas frecuente, con localizacién multiple como la for-
ma de presentacion habitual. Se encuentra asociado
con esclerosis tuberosa en mas de la mitad de los ca-
sos, su curso habitualmente es benigno y con tenden-
cia a la regresion espontanea.

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.

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 of presentation 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 ventriclein 61%; in 14 p it was localized in the left
ventricle (63%) 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 of them 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 of the 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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