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Valor delaecocardiografia en d diagnostico contemporaneo
de tumores cardiacos primarios en pediatria

Julio Erdmenger Orellana,* Clara Vazquez,* Jesus Ortega Maldonado*

Resumen

Con el prop6sito de comunicar la experiencia en
el diagnostico de tumores cardiacos primarios
diagnosticados en el Instituto Nacional de Car-
diologia “Ignacio Chavez”, se revisaron 8,500 es-
tudios ecocardiograficos realizados durante el
periodo comprendido de noviembre de 1999 a
septiembre del 2004. En 21 pacientes se diag-
nosticé Tumor Intracardiaco, 11 de sexo feme-
nino (55%). La edad de presentacién fue menor
de 1 afio en 15/21 (71%) pacientes. En 9 casos
el tumor fue multiple (42.8%), alojado en el ven-
triculo derecho en 2/21 (9.5%), en el ventriculo
izquierdo 3 (14.2%), 8 en el septum interventri-
cular (38%) y 4 comprometi6 las auriculas. Se
clasificaron como rabdomiomas 14 (66%), 5 de
ellos asociados con esclerosis tuberosa, 4 mixo-
mas (19%), 2 fiboromas (9.5%) y 1 rabdomiosar-
coma (4.7%). En cinco pacientes el diagndstico
fue prenatal. La mortalidad global fue de 9.5%.
Conclusiones. La ecocardiografia bidimensio-
nal es el método diagndstico de eleccion. En
nuestra serie el rabdomioma ocupé el primer
lugar en frecuencia. Cabe destacar su presen-
tacion multiple como la mas frecuente y en un
importante porcentaje de los casos de nuestra
serie (35%) en asociacion con esclerosis tube-
rosa; su curso es benigno y tiene tendencia a la
regresion; algunos tumores requeriran reseccion
quirdrgica.

Summary

ECHOCARDIOGRAPHY IN DIAGNOSIS OF PRIMARY
CARDIAC TUMORS IN PEDIATRICS

We report the experience in the diagnosis of pri-
mary cardiac tumor during the period from 1999
to 2004, 8,500 studies were revised echocardio-
graphic carried out. We found 21 patients, 11 of
female sex (55%). In 15/21 (71%), the age of
presentation was less than 1 year. In 9/21 the
tumor was multiple (42.8%), lodged in the ven-
tricle right in 2/21 (9.5%), in the ventricle left 3
(14.2%), 8 in the septum interventricular (38%)
and 4 compromised the auriculas. They were
classified like rabdomiomas 14 (66%), 5 associ-
ates with sclerosis tuberosa, 4 mixomas (19%),
2 fibromas (9.5%) and 1 rabdomiosarcoma
(4.7%). In five patients the diagnosis was prena-
tal. The global mortality went of 9.5%. Conclu-
sions. The echocardiograpy is a good diagnosis
method in our series the rabdomioma occupied
the first place in frequency.

(Arch Cardiol Mex 2005; 75: 154-158).
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Introduccién

0s tumores cardiacos primarios son muy
L poco frecuentes en todas las edades, sere-

porta unaincidenciaen lapoblacién gene-
ral del 0.002%, muchos de ellos son hallazgo del
estudio post morten,*? Nadasy Elllison ensure-
vision del Hospital de Nifios de Boston reportan
unaincidenciadel 0.027%, en unaserie de 11,000
autopsias;® en las Ultimas dos décadas, lamejora
en los métodos diagndsticos haincrementado la
capacidad para detectar tumores lo que hafavo-
recido unincremento en el nimero de casosdiag-
nosticados. Laecocardiografia, debido alascarac-
teristicasdenoinvasiony costo, haemergido como
& método diagndéstico de eleccion, d permitir una
deteccidn temprana en pacientes asintomaticos,
utilizando sus diferentes modalidades® proveen
informacién espacial exactay repercusion hemo-
dindmica. Latomografiaaxial computaday lare-
sonancia magnética aportan informacién comple-
mentaria vaiosa. Se hace la presente publicacion
con € objetivo de comunicar la incidencia de tu-
mores cardiacos primarios diagnosti cados por eco-
cardiografia en € Ingtituto Nacional de Cardiolo-
gia“lgnacio Chavez".

Métodos

Se revisaron una serie de 8,500 reportes de estu-
diosde ecocardiografiade pacientes que acuden a
consulta externa del servicio de ecocardiografia
pediétrica. En el periodo comprendido de noviem-
bre de 1999 a septiembre del 2004, aguellos con
e diagndstico de tumor intracardiaco formaron
parte de la presente revision. Se analizaron las
caracteristicasclinicas, edad de presentacion, sexo,
motivo de consulta, laradiografia de torax, y los
hallazgos ecocardiograficos. Definiendo en este
ultimo, la localizacion, clasificacion, laformay
nimero de tumores, y la repercusion hemodiné
micade los mismos. Serecabaron ademas|os ha-
Ilazgos histopatol dgicos de la biopsia, y los ha
Ilazgos de la resonancia magnética.

En todos los casos se realizé ecocardiograma
(IMAGE POINT HX HP, 1999-2000; AGILENT
SONOS 5500 2001-2004) con vistas ecocardio-
graficas estédndares subcostal, apical, paraester-
nal y supraesternal, bidimensional, y Doppler
color. Un gradiente de estenosis fue calculado
cuando fue posible.

Resultados
En 21 nifios serealizé diagndstico de tumor intra-
cardiaco, 13 de sexo femenino (60%). En 12/21
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(55%) la edad al diagndstico fue menor a 1 afio
(Tabla I). EI motivo de referencia al servicio de
ecocardiografia fue el hallazgo soplo en 8/21 pa-
cientes (38%), arritmia en 5/21 (23%), hubo un
caso de accidente cerebral vascular, 2 pacientes
sepresentaron con cianosis en €l periodo neonatal
(9.5%), un sol o paciente con cardiomegdia(4.7%).
Dos casos se presentaron por sincope (10%), 1 caso
conedemafacial, y un caso asintométicoy € diag-
noéstico fue como estudio integral de esclerosis
tuberosa

L os hallazgos ecocardiogréficos demostraron:
En 9/21(42.8%) de los pacientes el tumor fue
multiple. El tumor se localizd en € ventriculo
derecho en 2 pacientes (9.5%), en € ventriculo
izquierdo en 3 (14.2%), afectd el septum inter-
ventricular en 8 (38%) casos. Se localizo en los
atrios en 4 (19%). Sobre las bases de los datos
clinicos y teniendo en cuenta las caracteristicas
ecocardiogréficas, € tumor seclasificé como rab-
domioma en 14 (66%) pacientes, en 5 de ellos
asociado a esclerosis tuberosa; mixoma en 4
(25%), 2 fibromas (9.5%), y 1 rabdomiosarcoma
(4.7%). En 5 pacientes el diagndstico se reaizé
in Utero por ecocardiografia fetal, que mostré
tumoracion intracardiaca en el septum interven-
tricular y ambos ventriculos. La edad promedio
del diagnéstico fue de 30.6 SDG (Rango 20-38
SDG); todos los tumores fueron rabbdomiomas.
En 8 pacientes se obtuvo la confirmacion por
histopatologia (2 mixomas, 1 fibroma, 1 rabdo-
miosarcomay 4 rabdomiomas). En un paciente
serealizo cateterismo con el objetivo de descar-
tar malignidad en laestirpe celular del tumor con
latomade biopsia; ante los hallazgos ecocardio-
graficos, y se catalogé como rabdomiosarcoma,
serefirié paraval oracién por oncologia.
Lamortalidad general fue de 2 pacientes (9.5%),
1 con mixoma asociado a un evento vascular ce-
rebral, y otro con rabdomioma, cuya causa de
muerte obstruccién a tracto de salidade ventricu-
loizquierdo. Las indicaciones parareadlizar lare-
seccidn quirdrgicaen 2 pacientes fue por obstruc-
ciénend tracto desalidadel ventriculoizquierdo,
y en uno de ellos extension extracardiaca, hacia
€l pediculo vascular. En 2 pacientes por obstruc-
cion al flujo de entrada a ventriculo izquierdo,
registrandose gradiente obstructivo, 2 por obs-
truccién en el tracto de salida del ventriculo de-
recho. En un paciente se realiz6 correccion de
transposicion de grandes arterias (Jatene) toman-
dose biopsiadel tumor, sin resecar el mismo. En
4 pacientes no hubo seguimiento ulterior al diag-
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Tabla |. Resultados

J Erdmenger Orellana y cols.

Caso No. Edad Presentacién Patologia Cirugia
1 3 afios Soplo sistélico Rabdomioma No
2 5 meses Cianosis RN Fibroma No
3 15 dias Cianosis RN Rabdomioma Si (TGA)
4 1 mes 21 dias Soplo sistélico Rabdomioma No
5 62 10m Soplo Rabdomiosarcoma No
6 22.10m Arritmia Rabdomioma No
7 1l4a Sincope Mixoma Si
8 2 dias Soplo Rabdomioma Si
9 4 dias Arritmia fetal Rabdomioma (defunc) Si
10 17 Edema, pb turner Mixoma Si
11 122 EVC isquémico Mixoma (defuncién) Si
12 32 Cardiomegalia Fibroma Si
13 15a* Sincope Mixoma Si
14 102 Asintomatica Rabdomioma No
15 1m 15d* Arritmia Rabdomioma No
16 m* Soplo+ CC Rabdomioma No
17 3m Soplo Rabdomioma No
18 9 dias Soplo Rabdomioma No
19 4d Arritmia Rabdomioma No
20 m Arritmia Rabdomioma No
21 4 dias Soplo dx prenatal Rabdomioma No

nostico inicial. El seguimiento global promedio
fue de 2.19 afios (rangos de 1-7 afios). De los
tumores predominantes en esta poblacion 10/14
rabdomiomas permanecieron en seguimiento
(rango de 1-7 afios, mediade 1.8 afios). En todos
los casos permanecieron asintomaticos y en 7/
14 (50%) pacientes se observo regresion espon-
ténea, con disminucién del tamafio de la masa
tumoral.

Laaparienciadel tumor vario en el ecocardiogra
ma de acuerdo ala patologia. Lesiones ovoideas
0 esféricas, mltiples, limitadas pero no encapsu-
ladas, de ecogenicidad homogénea a miocardio,
predileccién por € TSVI, ventriculosy union ca
voatrial correspondieron a rabdomiomas.

En un caso las lesiones se consideraron de carac-
teristicas neoplasicas, (rabdomiosarcoma) descri-
biéndose como masa solida dependiente de tgjido
miocardico, vascularizada, con zonas necréticas.
En el caso sospechoso de fibroma se encontro
unamasa en ventricul o derecho que comprome-
tia la via de entrada y de salida en 50% de la
cavidad, con importante obstruccion a TSVD,
ladensidad de latumoracién fue heterogénea, y
podria ser encapsulado.

Lasiméagenes Doppler color y Doppler pulsado y
continuo fueron de gran utilidad en los casos en
que seregistraron gradiente obstructivo (5/20). El
resto de los pacientes (13) no demostraron efec-
tos hemodinamicos a pesar de que algunas lesio-
nes ocupaban a menos 50% de la cavidad.

La resonancia magnética fue realizada en 8 pa-
cientes, confirméandose el diagndstico en 6 pacien-
tes, y en dossiendo distinto. Esto fue més eviden-
te a detectar una lesion neoplasica y descartar
tumoracion extracardiaca en otro paciente.

Discusion

El valor delaecocardiografiaen e diagndstico de
tumores cardiacos ha sido reconocido, particular-
mente en la Ultima década. Con la mgjoria en la
resolucion deimégenesy laadiciondel Doppler, la
necesidad de cateterismo cardiaco es excepcional.
En nuestra experiencia, la ecocardiografia de-
mostro, €l sitio, tamafio y repercusion hemodi-
namicas delalesion, permitiendo tomar decisio-
nes de manejo en todos los casos.

En la presente serie laincidencia de tumores car-
diacos primarios en una poblacion de pacientes
admitidos en € servicio de ecocardiografia pedia
tricaresultd del 0.24%. Este hallazgo es superior
0.0017%-0.027% obtenido através de autopsias por
diferentesautores,® o cua seexplicapor lascarac-
teristicas de la poblacion estudiada en € presente
reporte. Por otrolado, € fuertedesarrollo delaeco-
cardiografia pedidtricay fetal como modalidad de
recurso no invasivo temprano, aun en pacientes
asintoméaticossin dudahapermitido mejorar € diag-
nostico. Algunos autores como Freedom subrayan
este Ultimo punto, donde sefidlan en una publica
cién derevision® e aumento significativo en lade-
teccion de masas tumorales cardiacas en pediatria

www.archcardiolmex.org.mx
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en relacion con € desarrollo de tecnol ogia ecocar-
diogréficay de resonancia magnética.

En relacién con lavariedad histol 6gica més fre-
cuente, el rabdomiomaocupael primer lugar, con
unaincidencia en nuestra serie del 66%, que co-
incide con otros estudios.5° Como ya se men-
ciono, esta variedad de tumor tiene una tenden-
cia peculiar a la regresion espontanea,'?
hallazgo comprobado en 7 (53%) pacientes de
nuestra serie. El fundamento de |os mecanismos
biol 6gicos para esta regresion no se ha definido
bien ain, algunos estudios han propuesto un
mecanismo de apoptosis celular.’>La caracteris-
tica ecocardiografica més evidente en el grupo
de pacientes con rabdomioma fue la mayor inci-
dencia de tumores multiples, en 9 de 14 casos.
Existe una notoria asociacion de esta variedad
tumoral con la esclerosis tuberosa, enfermedad
multisistémica, caracterizada por hamartomas
intracraneanos, angiomiolipomas renales, fibro-
mas subungulares y nevos epidérmicos, entre
otros, siendo |as lesiones cutaneas de hipomela-
nosisy laslesiones cerebral es tuberosas cortica-
leslas tnicas manifestaciones en |a etapa neona-
tal. En nuestra serie 5/14.

El fibroma ocupa el segundo lugar en frecuencia
dentro de los tumores cardiacos primarios en la
infancia. La natural eza exacta de este tumor per-
manece poco claray existen dudas acerca de si
se trata de un hamartoma o un tumor benigno.®
Esta variedad tumoral es menos frecuente en €
periodo neonatal, a diferencia del rabdomioma.
Habitualmente se presenta como un tumor soli-
tario, que con frecuenciainvolucralapared libre
del ventriculo izquierdo o del septum; e com-
promiso auricular y ventricular derecho es me-
nos frecuente. Es un tumor no encapsulado que
infiltra el miocardio normal subyacente, presen-
tafocos de calcificacion y ocasionalmente en el
tumor de gran crecimiento puede mostrar necro-
sisfocal y degeneracion quistica. Estas caracte-
risticas identificables por ecocardiografia bidi-
mensional lo diferencian del rabdomioma.” En
nuestra poblacién se encontraron dos casos de
fibroma (9.5%) cuyaevolucion postoperatoriafue
satisfactoria. La evolucion clinica es muy dife-
rente del rabdomioma, ya que en esta variedad
no hay regresion espontaneay tiene una tenden-
ciaaprovocar complicaciones con ata mortali-
dad, si no se realiza su reseccion quirdrgica.'®
La coexistencia de tumor cardiaco y cardiopatia
congeénita es poco frecuente; sin embargo, existen
publicaciones quelosrelacionan, como lade Rus-
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sl y col,*® describieron 4 pacientes; dos de ellos
tenian rabdomiomas, uno asociado con malforma-
cion de Ebstein y € otro con anomalia de la va-
vula tricispide, € tercero tenia mixomas multi-
plesy e ventriculo derecho bicameral, en tanto
que el cuarto paciente presentaba atresia pulmo-
nar en asociacion con fibromaventricular.

En nuestraserie s6lo se encontrd un caso contrans-
posicién de grandes arterias asociado con tumo-
racion cardiaca (rabdomioma). Aunque en €l pa-
ciente con rabdomioma que fallecié, el tumor
generabaobstruccién grave a tracto de salidadel
ventriculo izquierdo lo que propicié un cuadro
clinico indistinguible de atresia adrtica (Fig. 1).
El mixoma se presentd tardiamente en nuestra
serie (escolar y la adolescencia), lo cual coinci-
de con lo publicado por Becker y col.? Dada su
morfologia pediculada y su ubicacion anatémi-
ca mas frecuente a nivel auricular, su reconoci-
miento através de laecocardiografiaresultasen-
cillo. En nuestra serie ocup0 el segundo lugar en
frecuencia con unaincidencia del 20%.

El mixoma puede ser recidivante y con mal pro-
nostico, con una mortalidad superior al 50% y
estan asociados con complejo de Carney, afec-
cién de transmision autondmica dominante.?22
L a resonancia magnética ha contribuido con in-
formacién adicional, sobrelas caracteristicastu-
morales, adetectar |esiones tuberosas cerebrales
frecuentemente asociados a esclerosis tuberosa
y atumores extracardiacos.

Conclusiones

En esta serie se haobservado unaincidenciabaja
detumores cardiacos primarios en pediatria, aun-
que superior alareportada por otros autores. El
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Fig. 1. ETE muestra rabdomioma relacionado con el
SIV. (SIV) septum interventricular y cavidad de
ventriculo izquierdo. Rabdomioma que ocupa la cavi-
dad ventricular izquierda
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sintoma de presentacion mas habitual fue €l so-
plo inespecifico. Laecocardiografiabidimensio-
nal con Doppler y laecocardiografiafetal cons-
tituyeron la clave diagnostica y esto ha sido
particularmente notorio en los Ultimos afios. El
rabdomioma resulté el tumor primario mas fre-
cuente, con localizacion maltiple como laforma

J Erdmenger Orellana y cols.

de presentacién habitual. Se encuentra asociado
con esclerosistuberosaen masdelamitad delos
€asos, Su curso es habitualmente benigno y con
tendenciaalaregresion espontanea. El tratamien-
to quirdrgico estaraindicado en lesiones con re-
percusion hemodinamicasignificativao arritmias
intratables.
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