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RESUMEN

Los tumores cardiacos primarios en nifios no son
frecuentes, en su mayoria son benignos y su pro-
néstico depende de la ubicacién o malignidad. Se
presentan dos pacientes con tumores cardiacos pri-
marios. El primero, de 4 meses, present6 un tumor
intracardfaco y metdstasis pulmonar. Fallecié con
fallo multiorgdnico. El informe anatomopatolégico
de la necropsia fue rabdomiosarcoma en auricula
derecha. El segundo paciente fue un recién nacido
prematuro con tumores intracardiacos mdltiples
(probables rabdomiomas), con arritmia (extrasisto-
les auriculares con bloqueo variable), sin compro-
miso hemodindmico. Actualmente, estd en control
ambulatorio. El objetivo fue presentar dos pacien-
tes con diferentes tumores cardiacos primarios,
una patologia infrecuente en nifios.
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tico, manifestaciones clinicas.

SUMMARY

Primary cardiac tumors in children are uncommon,
and most of them are benign tumors. Their progno-
sis depend on the location or their malignant na-
ture. We report two children with primary cardiac
tumors. The first one (4 months) presented an intra-
cardiac tumor with pulmonary metastases. His
death was secondary to multisystemic failure. The
necropsy showed a primary cardiac tumor in the
right atrium (rhabdomyosarcoma). The second pa-
tient was a premature newborn with multiple intra-
cardiac tumors (probably rhabdomyomas) that
caused arrhythmia without hemodynamic com-
promise (atrial extrasystoles with variable block).
Currently she is being followed as an outpatient.
The objective was to report two children with dif-
ferent primary cardiac tumors, an uncommon pa-
thology in this age group.

Key words: primary cardiac tumors, diagnosis, clinical
manifestations.

INTRODUCCION

Los tumores cardfacos primarios son
raros en la infancia' y en su mayoria son
benignos (97%).? Ciertos tumores prima-
rios pueden asociarse con enfermedades
sistémicas, fendmenos embdlicos o am-
bos.'?El grupo de tumores primarios be-
nignos mads frecuentes lo integran: rab-
domiomas (60%), fibromas (12%), mixo-

mas (10%), teratomasintracardiacos (25%)
y hemangiomas. Su pronéstico depende
fundamentalmente de su ubicacion.'*>
Los tumores primarios malignos consti-
tuyen menos del 10% de los tumores car-
diacos en pacientes pedidtricos. Incluyen
angiosarcomas (el mds frecuente), fibro-
sarcomas, linfosarcomas, sarcomas de
células gigantes, fibromixosarcomas, leio-
miosarcomas, sarcomas neurogénicos,
rabdomiosarcomasy sarcomas indiferen-
ciados.>® Esta comunicacién tiene el obje-
tivo de presentar dos nifios con tumores
primarios cardiacos (rabdomiosarcoma
intrauricular, rabdomiomas) que, si bien
son patologias infrecuentes, se deben con-
siderar como probables diagnésticos en
la poblacién pediatrica.

HISTORIA CLINICA 1

Lactante de 4 meses, de sexo masculi-
no, prematuro gemelar de 28 semanas,
1.300 g (peso adecuado), APGAR vigoro-
so. Fue internado por prematurez duran-
te 45 dias y posteriormente, a los dos
meses, por sepsis con foco pulmonar.
Comenz6 24 horas antes de la internacién
condificultad respiratoria, irritabilidad y
cianosis. Se interné con diagnostico pre-
suntivo de sepsis. A las 72 horas de inter-
nacién se agreg6 edema en esclavina, le-
siones por vasculitis, adenomegalias
inguinales y axilares y mayor dificultad
respiratoria con requerimiento de oxige-
no. Se realiz6 ecocardiograffa que mostré
una imagen tumoral intrauricular y ra-
diografia de térax con imagenes nodula-
res multiples. Debido ala evolucién des-
favorable del paciente, se derivé a la
terapia intensiva de nuestro servicio con
diagnéstico de tumor intracardiacoy me-
tdstasis pulmonares por clinica e imége-
nes. El paciente ingresé intubado, en
shock cardiogénico con soplo mesocardi-
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o +/++++, hepatomegalia a 4 cm del rebor-
de costal, con rales crepitantes pulmonares
bilaterales, edema en esclavina, multiples
lesiones por vasculitis, adenomegalias, des-
nutricién de segundo grado y anemia. Des-
de el ingreso requirié6 monitoreo invasivo,
inotrépicos, coloides, asistencia respiratoria
mecdnica y corticoides endovenosos para
disminuir el componente inflamatorio
peritumoral y anticoagulacién conheparina.
Laboratorio de ingreso: Hemograma: He-
matécrito (Hto) 26%, leucocitos 18.300
(linfocitos 80%, segmentados 10%), plaque-
tas 60.000 mm?, calcemia, glucemia, coagu-
lograma, creatinina, fibrinégeno, ionograma
en sangre dentro de limites normales. Alfa-
fetoproteina 18 ng/ ml (normal), subunidad
beta menor de 5 (normal), catecolaminas
normales. Radiograffa de térax: multiples
imdgenes nodulares, s6lidas, en ambos cam-
pos pulmonares; redondeadas, con engrosa-
miento del mediastino, “imagen en suelta
de globos” (véase Figura 1). Tomografia de
térax (véase Figura 2): confirmé las imdage-
nesradiograficas. Ecocardiograma doppler
color: masa tumoral que ocupaba el 80% de
la auricula derecha, con extensién a vena
cava superior, protruyendo sobre la valvu-

Ficura 1. Radiografia de térax que muestra miiltiples
imdgenes nodulares en ambos campos pulmonares.
“Imagen en suelta de globos”

la trictispide (véase Figura 3). Ecografia ab-
dominal normal. Puncién de médula 6sea
normal y marcadores tumorales inespecifi-
cos negativos.

Durante su internacién en este servicio
evolucioné desfavorablemente, con compro-
miso multiorganico. Falleci6 al cuarto dia de
internacién. La anatomia patoldgica por ne-
cropsia confirmé rabdomiosarcoma cardia-
co primario con metdstasis pulmonares.

HISTORIA CLINICA 2

Paciente de sexo femenino, recién nacida
de pretérmino de 33 semanas de gestacion,
peso adecuado de 1.960 g, cesdrea por bradi-
cardia fetal. Requiri¢ asistencia respiratoria
mecdnica por enfermedad de membrana
hialina, durante 13 dias. En el lugar de deri-
vacién presentd apneas y bradicardia de 60

FI1GURA 2. Tomografia de térax que muestra
imdgenes nodulares solidas bilaterales

FiGuRra 3. Ecocardiograma con imagen tumoral que
compromete el 80% de la auricula derecha
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por minuto, con probable bloqueo auriculo-
ventricular sin compromiso hemodindmico.
Serealizé ecocardiograma doppler color que
mostré tumoraciones intracavitarias multi-
plesy se derivé a nuestro servicio para com-
pletar su estudio. Ingreso a terapia intensiva
alos 53 dfas de vida, en buen estado general,
sin compromiso hemodindmico, soplo
sistélico +/++++, sin visceromegalias. Se
constataron episodios de desaturacion has-
ta 65% sin relacién con la arritmia cardiaca,
asumidos como apneas del prematuro, con
electroencefalograma normal. Los exdame-
nes complementarios mostraron: electrocar-
diograma con ritmo irregular de base auri-
cular con extrasistoles auriculares bloquea-
das. QTc 0,45 seg; Holter electrocardiografi-
co de 24 horas: ritmo auricular, extrasistoles
supraventriculares de alta densidad hora-
ria, aisladas, conducidas y bloqueadas algu-
nas con aberrancia derecha. La frecuencia
cardfacaminima correspondié a extrasistoles
supraventriculares bloqueadas, con ritmo
bigeminado. El ecocardiograma doppler in-
formo: cavidades cardiacas balanceadas, co-
nexiones auriculoventriculares y ventricu-
loarteriales concordantes. Imdgenes compa-
tibles con tumores, preferentemente en cavi-
dades: en auricula derecha de 0,65 x 0,9 cm,
fijo en la pared posterior, cercano a la valvu-
la tricaspide, de 0,63 x 1,04 cm, fijo en tracto
desalidade ventriculo derechode0,92x 0,51
cm, pared de ventriculo derecho libre y otro
tumor en la pared posterior del ventriculo
izquierdo, de 0,57 x 0,58 cm. No generaban
obstrucciones del tracto de salida o entrada
delos ventriculos. Ecodoppler venoso y eco-
graffa abdominal: normales. Se estudié para
descartar esclerosis tuberosa con ecografia
cerebral y tomografia cerebral normales. La-
boratorio: Estado dcido-base, ionograma,
glucemia coagulograma, transaminasas, cal-
cio y fésforo, dentro de limites normales.
Hemograma: Hto 28%, hemoglobina 8,4 g/d],
leucocitos 20.100 (linfocitos 37%, neutroéfilos
58%), plaquetas 198.000. Evolucioné favora-
blemente. Actualmente se encuentra en con-
trol ambulatorio.

DISCUSION

Se presentan dos pacientes con tumores
primitivos cardiacos; el primero, un prema-
turo con rabdomiosarcoma de auricula de-
recha con metdstasis pulmonar, con imagen

tipica "en suelta de globos".*!° Tumor infre-
cuente entre los tumores malignos intracar-
dfacos, la caracteristica importante de este
tipo histolégico es su alta incidencia de com-
promiso metastdtico (pulmonar, renal, he-
pético, glandulas suprarrenales y dseo). Las
caracteristicas generales que los distinguen
de los tumores benignos es que generalmen-
te asientan en las cdmaras cardiacas, muchas
veces en auricula derecha, como en este pa-
ciente, y desde allf invaden otras estructu-
ras. Son de configuracién variable, sobre
todo polipoide, infiltrativa o cavitaria. Cli-
nicamente pueden debutar con insuficien-
cia cardfaca, taponamiento, arritmias car-
dfacas, embolismo tumoral periférico o pul-
monar.>®*® Actualmente, con el ecocardio-
grama doppler y especialmente el ecocar-
diograma transesofdgico, se pueden evaluar
con bastante certeza las caracteristicas del
tumor sin que sea necesario otro tipo de
estudio invasivo hasta la realizacién de la
biopsia para diagndstico histolégico." En
este paciente se realizaron estudios para la
bisqueda de metdstasis y descartar leuce-
mia, linfoma, neuroblastoma, tumor germi-
nal, como otras causas de tumor metastatico.”
' La segunda paciente, también prematura,
debuté con arritmia cardfaca desde el naci-
miento y, a diferencia del anterior, por las
caracteristicas enel ecocardiograma doppler
color de tumores multiples, se asumieron
como probables rabdomiomas (el tumor car-
diacobenigno mds frecuente en pediatria).>*®
Se descarté esclerosis tuberosa como causa
de asociacion frecuente de estos tumores.>”
La gravedad de los tumores benignos radica
fundamentalmente en las arritmias y el com-
promiso del tracto de salida. En el seguimien-
to se ha visto una regresién espontanea de un
porcentaje de los rabdomiomas. Este se reali-
za por ecodoppler color para la toma de deci-
siones terapéutico-quirdrgicas, valorandose
el tamafio, el gradiente de presiones transval-
vulares delos tractos de salida y la funcién de
las vélvulas auriculoventriculares.'” m
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El futuro tiene muchos nombres; para los débiles es lo inalcanzable,
para los temerosos, lo desconocido y para los valientes, la oportunidad.

Victor Huco




