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Recién nacido con fibroma cardiaco

Newborn with cardiac fibroma
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RESUMEN

Se describe un recién nacido masculino que present6 signos de dificultad respiratoria y cianosis generalizada, se
agravo durante su alimentacién al seno materno; de su lugar de origen, fue referido a nuestra unidad de urgen-
cias. Los examenes de laboratorio y de imagen permitieron hacer el diagnéstico de tumor cardiaco. Se intervino
quirdrgicamente mediante toracotomia y se encontré una masa solida en la cara anterior y lateral del corazon. Su-
bitamente present6 alteracién del ritmo cardiaco persistente, que mejoré con la administracién de xilocaina endo-
venosa; por tal motivo, después de este evento se decidio realizar biopsia de la tumoracién. El estudio histoldgico
evidencio la presencia de tejido fibroso y nervioso, sin observar células malignas. La evolucion postoperatoria fue
buena, se dio de alta en buen estado de salud con diagndstico de fibroma cardiaco y comunicacion interauricular.
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ABSTRACT

Herein describe a male newborn with signs of respiratory distress and generalized cyanosis worsening during the breas-
tfeeding, he was seen in his place of origin and referred to our emergency unit. His laboratory blood test and of X-rays
we made the diagnosis of cardiac tumor. He underwent Thorax surgery, and the findings were a cardiac tumor placed
on the anterior and lateral side; in this moment he developed a severe tachycardia and improved with the application of
xylocaine; after this event we only took a biopsy. The pathological report showed the presence of fibrous and nervous
tissues without malignant cells. The evolution was satisfactory and discharged with diagnosis of newborn with cardiac

fibroma and interatrial communication.

Keywords: Computed Axial Tomography, ecocardiogram, electrocardiogram.

INTRODUCCION

Los tumores cardiacos (TC) son poco frecuentes
en la edad pediéatrica, actualmente se pueden detectar en
la vida fetal y seguir su evolucion por medio del ultraso-
nido obstétrico.! Esta patologia se observa en edad prees-
colar y escolar, aungue algunos casos se diagnostican en
adolescentes y adultos.? El rabdomioma es el TC mas fre-
cuente y una caracteristica especial es su involucion has-
ta desaparecer,® en cambio, ¢l fibroma es infrecuente, no
involuciona y puede tratarse quirdrgicamente con buena
probabilidad de sobrevida. Tuvimos la oportunidad de
operar un nifio recién nacido con este tipo de tumor, por
ello, decidimos publicarlo y hacer una breve revision de
la literatura médica actual con relacion a los tumores car-
diacos en edad pediatrica.

Presentacion del caso

Recién nacido de 6 dias sin antecedentes familia-
res patologicos de importancia. La madre tuvo control
médico prenatal con ultrasonido obstétrico en el segun-
do trimestre; sin deformaciones fetales. Padecimiento:
presentd taquipnea y cianosis generalizada sobre todo
cuando se alimentaba al seno materno. El examen fisico:
peso de 3.300 kg, frecuencia cardiaca 180/minuto, fre-
cuencia respiratoria 75/min, temperatura 37°C, craneo
y cara sin defectos; cuello normal; térax simétrico con
estertores basales; precordio sin movimientos hiperdina-
micos; los sonidos cardiacos se auscultaron mejor en el
lado izquierdo del esternén sin soplos, ni arritmias. En
otros aparatos y sistemas no se detectaron alteraciones.

Los examenes de laboratorio se muestran en la
tabla 1.

En laradiografia de térax en posicién posteroante-
rior y lateral se observo cardiomegalia, pediculo vascular
pequefio y corto; el didmetro anteroposterior aumentado.
El indice cardiotoracico fue mayor de 0.61. EI corazo6n
present6 una masa en la parte anterior y medial homogé-
nea sin calcificaciones (ver figura 1). El ultrasonido mos-
tré una compresiéon de cavidades izquierdas por masa
tumoral homogénea con un diametro de 5X4 cm, que
alteraba la funcién de la valvula mitral y producia una
regurgitacion sanguinea. También se observé un foramen
oval permeable. En proyeccion oblicua se observé una
extension del tumor sobre la pared de la arteria pulmo-
nar (ver figura 2). La tomografia axial revel6 masa oval
solida, hipodensa, homogénea y sus dimensiones fueron
55X48X72 mm, ocupaba la pared lateral derecha del co-
razon, desplazandolo al lado izquierdo. Los coeficientes
de absorcion fueron 47 y 43 Unidades Hounsfield en los
cortes simples y la captacion del medio de contraste fue
moderada (ver figura 3). La cirugia toracica se realiz6 a
los 30 dias de nacido; solo se tomé biopsia de la tumo-
racion debido a que presentd fibrilacion; mejord con la
administracion de xilocaina IV (ver figura 4). El estudio
histopatologico mostré tejido fibroso con escasos capi-
lares vasculares y nidos de ganglio-neuronas aislados.
La citologia del liquido pericardico fue negativa a célu-
las malignas. Después del procedimiento quirdrgico, se
egres6 en buenas condiciones clinicas y un mes después
fallecio en su hogar.
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Tabla 1.
Estudios de Laboratorio
Examenes Paciente Rango normal

Hemoglobina 13.0 g/di 14.5 - 18.5 g/dI
Hematocrito 40 % 56%
Leucocitos 14,000 /ml 18,000 /mm?
Segmentados 62 % 40-75%
Linfocitos 31% 38% + 11
Tipo sanguineo ARh + -
Vel. Sed. Globular 14 0 — 10 mm/h
Glucosa 50 40 — 60 mg/dI
Urea 6 mg/dl 3 —12 mg/dl
Creatinina 0.4 mg/dl 0.2 - 0.4 mg/dl
a feto proteina 1,000 mg/ml 0.6 — 16,387 ng/ml
Gonadotropina corionica 1.16 U/ml 10 - 50 U/ml
Deshidrogenasa lactica 819 UI 160 — 1,500 UI
Fosfatasa alcalina 176 U/L 140 - 400 U/L

Figura 1. RX cardiomegalia, pediculo vascular corto; didmetro AP aumentado e indice cardiotoracico mayor de
0.61. El corazon tiene una masa anteromedial homogénea sin calcificaciones.
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Figura 2. US tumor hiperecogénico con diametro de 5 por 4 cm; oprime cdmaras izquierdas, tiene
regurgitacion sanguinea en valvula mitral y foramen oval permeable.

Figura 3. TAC masa oval hipodensa, homogénea sin quistes ni calcificaciones; dimensiones 55X48x72
mm, ocupa la pared lateral derecha; la captacion del medio de contraste es moderada.

Figura 4. Tumor cardiacode color rosado-blanquecino, so6lido con vasos venosos pe-
riféricos distendidos; sitio de la biopsia.
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DISCUSION

La incidencia de los TC primarios varia de acuer-
do con la edad, el tipo, su localizacién, las caracteristicas
de imagen e histoldgicas. Su incidencia es de 0.0017% al
0.28% en autopsias de todas las edades, pero en pediatria
se informa un 0.0274. Chia-Vazquez® en una revision de
51 pacientes con TC detectaron 47 con rabdomioma. So-
to-Lopez® en sus estudios encontraron que después del
rabdomioma se reportan los teratomas, fibromas y he-
mangiomas.

El caso clinico que se presenta es el de un TC; con
los datos de anamnesis, sus signos fisicos, los estudios
de imagen, los hallazgos anatdmicos transoperatorios
y el reporte histopatologico, se diagnosticd un fibroma
cardiaco, pero faltaron algunos elementos clave para su
fundamento, como es el estudio histoquimico de la celu-
laridad tumoral, con lo que se puede ratificar de manera
integra el diagnostico mencionado. Decidimos revisar en
breve los reportes publicados recientemente de los TC
pediétricos y realizar un estudio con el método clinico
de exclusion por entidades conocidas y asi, obtener un
diagnéstico clinico definitivo correcto.” De esta forma,
describiremos brevemente las caracteristicas mas impor-
tantes de los TC benignos y realizaremos la comparacion

de nuestro caso con el método mencionado.

El rabdomioma cardiaco es un tumor benigno
formado por miocitos con vacuolas de glucogeno, cito-
plasma eosinofilico granular, tejido fibroso y células di-
ferenciadas maduras; se localiza principalmente en ven-
triculo izquierdo y septum interventricular. Su incidencia
es de 0.02 a 0.08% y puede ser diagnosticado durante la
semana 35 de gestacion y seguir su evolucién hasta el
nacimiento. Predomina en nifios, pero en pacientes con
esclerosis tuberosa su incidencia es de 1/6000 o 1/10000
neonatos vivos;® en la etapa prenatal produce arritmias,
hydrops fetalis 0 muerte in Gtero. En los recién nacidos,
lactantes y escolares pueden ser asintomaticos o presen-
tar disnea, cianosis, taquicardia y escucharse soplos e
identificar signos de insuficiencia cardiaca y ocasional-

mente muerte subita. Ante la sospecha de rabdomioma

y esclerosis tuberosa en el examen fisico se deben bus-
car lesiones de la piel no pigmentadas, de retina, quistes
dentales y adenomas sebaceos; en otros se observan al-
teraciones neurologicas como la epilepsia y discapacidad
intelectual. EI Electrocardiograma (ECG) muestra arrit-
mias como la taquicardia supraventricular o ventricular,
bloqueo auriculo-ventricular y sindrome de Wolf-Par-
kinson-White. La Rx de torax detecta cardiomegalia e
indice cardiotoracico aumentado. EI US revela nodulo
hiperecogénico, homogéneo, perfil definido y, si hay tu-
mores intracavitarios, los flujos sanguineos se alteran. En
la TAC, los tumores del musculo estriado tienen lesiones
hipodensas iguales al miocardio y de bordes bien defi-
nidos. El tratamiento depende del nimero de tumores o
si tienen un volumen grande que interfiere con los flu-
jos circulatorios, éstos son los que requieren tratamiento
quirdrgico de urgencia. Otros pacientes con tumor Uni-
co, o multiples, tienen una buena involucion hasta casi
desaparecer, verificados y con seguimiento programado
con US o TAC. Se menciona que es debido a la apopto-
sis caracterizada por degradacion y degeneracion celular
tumoral, luego los deshechos seran eliminados por los
macrofagos. Valdés-Ramos® reporta un recién nacido con
rabdomiomas cardiacos y esclerosis tuberosa mas crisis
convulsivas; fue tratado con Everolimus (inhibidor de
proteina quinasa mTOR), ésta es una proteina que regula
el crecimiento, proliferacion y la supervivencia celular.
El paciente recuperd su salud y se vigil6 hasta la edad de
5 afos sin cambios.

El teratoma cardiaco es una alteracion del desarro-
llo que ocurre entre la 20-40 SG de crecimiento rapido
que altera la circulacion linfatica y vascular, produciendo
derrame pericardico o peritoneal, insuficiencia cardiaca
e hydrops fetalis; generalmente, se debe al sitio donde
se localiza el tumor en pericardio o es intracardiaco y su
frecuencia es de 0.0017-0.003.%° Es un tumor s6lido lobu-
lado, integrado por diferentes tejidos: epitelio glandular,
graso, 0seo, calcificaciones y sitios de hemorragia, etc.
Se detecta prenatalmente o al nacer. En periodo neona-
tal tienen un habitus exterior normal y son asintomaticos
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por algunos dias, después presentan dificultades duran-
te su alimentacion, seguidos por signos de insuficiencia
respiratoria con taquicardia, taquipnea y cianosis, por
consiguiente, requieren asistencia ventilatoria de inme-
diato. Al examen fisico muestra signos de compromiso
respiratorio grave, soplo cardiaco y la saturacion perifé-
rica de oxigeno (Sp0O-) es baja. La Rx de térax muestra
cardiomegalia de perfiles alterados, desviacion del arbol
traqueo bronquial, calcificaciones y signos de derrame
pericérdico o pleural. El US revela tumor sélido con zo-
nas hiperecoicas y anecoicas, quistes pequefios de forma
oval, calcificaciones y, si tiene derrame pericardico de
gran volumen, se debe de puncionar de preferencia guia-
do con el US. El tratamiento es quirdrgico con personal y
equipo profesional especializado.1112

El Mixoma Cardiaco (MC) es un tumor de con-
sistencia gelatinosa friable con areas de hemorragia,
trombos y calcificaciones; se origina de células pluripo-
tenciales con diferenciacion neural, endotelial y matriz
de mucopolisacaridos. El sitio de crecimiento es auri-
cular con pediculo adherido al septum e interfiere con
el flujo sanguineo.’® En edad pediatrica son raros, con
una frecuencia menor del 0.5% en pacientes evaluados
por una enfermedad cardiaca. Rios* report6 un paciente
prenatal con MC en la semana 38 de gestacion, después
fue tratado en su periodo neonatal, y se encontraron dos
tumoraciones en el velo septal de la valvula tricispide,
confirmando el diagndstico inicial de MC. Tiene un pe-
riodo asintomatico, pero a medida que crece el tumor los
sintomas de dificultad respiratoria, insuficiencia cardiaca
o de embolismo arterial se manifiestan de forma aguda.
La Rx de térax en el periodo agudo tiene cardiomegalia
con indice cardiotoracico aumentado y datos congestion
pulmonar. El US muestra una masa redonda de perfil
irregular con areas anecoicas, hiperecoicas y en el sitio
de insercion del tumor. Tratamiento: definitivamente se
requiere de cirugia cardiaca muy especializada. Becker
RP® reporta un nifio de 2 afios operado con éxito y su
control postoperatorio fue de 24 meses. A la edad de 4
afios fue tratado quirdrgicamente por una recurrencia tu-
moral.

El Fibroma Cardiaco (FC) es un tumor de tejido
denso fibroso con bandas gruesas de colageno y escasos
fibroblastos sin transformacion maligna. Nathan'® hizo
una revision de 153 pacientes y encontrd 26 fibromas
(16.9%), de éstos fueron tratados quirdrgicamente 20 ni-
fios con tumores localizados en ambos ventriculos, con
un rango de edad de 5 meses a 12 afios; ademas, tiene
la caracteristica de no involucionar. Algunos pacientes
permanecen asintomaticos, pero las manifestaciones cli-
nicas dependen del sitio anatdmico y del obstaculo de
la circulacion intracardiaca; los mas graves son edema
facial y de miembros inferiores, reflujo hepato-yugular
positivo, taquipnea y taquicardia ventricular. La Rx de
torax muestra cardiomegalia con perfiles deformados,
congestion vascular pulmonar y calcificaciones. El US
revela tumor hiperecogénico, heterogéneo de bordes ni-
tidos y puede alterar los flujos sanguineos. En la TAC
existe lesion hipodensa de bordes nitidos; la captacion de

contraste por el tejido fibroso periférico es moderada.t’*8

El Neurofibroma es un tumor neurogénico de cé-
lulas en forma de huso con presencia de nédulos degene-
rativos; es muy raro en nifios y se describe en adultos con
enfermedad de von Reklinghausen. Sus manifestaciones
clinicas dependen de la localizacién de la lesion, entre
ellas tenemos episodios de dolor precordial recurrentes
y sincope. En el examen fisico presentan un soplo audi-
ble en borde esternal izquierdo. La Rx de térax detecta
nodulos de forma oval y bordes irregulares; con el US
Doppler se observa un realce mayor de la neoplasia, pero
el miocardio es normal. El tratamiento es quirargico.

Para practicar el método clinico de exclusion de
entidades conocidas, es importante recordar las carac-
teristicas clinicas del paciente y, después, comparar to-
dos los signos de imagen caracteristicos de los tumores,
como se observa en la tabla 2.

De esta forma se confirma el diagnoéstico clinico

final de fibroma cardiaco.

El estudio anatdémico e histologico de los TC se
describe en la tabla 3.
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Tabla 2.

Caracteristicas sonograficas de los tumores cardiacos

Tipo Sitio Forma NUmero Ecocardiograma Regresion
Rabdomioma
_ hiperecogénico per-
Ventriculos Septum V Redondos | - Varios o fil nitido Si
u ovales Unico
heterogéneo
Fibroma
Auricula izquierda Redondo u L hiperecogénico
) o oval Unico ] No
Ventriculo izquierdo heterogéneo
Teratoma
Pericardio Redondou| e Zonas anecoicas y No
oval derrame pericardico
Mixoma
Auricula derecha Ven- | Redondo u Unico Hiperecogénico ho- No
triculo izquierdo oval mogénea irregular
Neurofibroma
Ventriculo . -
Oval unico Hlpffrle_coger:lco No
izquierdo perfil irregular

Fuente: con base en referencias 6y 7.
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Tabla 3.

Tumores cardiacos caracteristicas anatdbmicas

Tipo Origen Anatomia Histologia Observaciones
Cardiomiocito  Tejido
. i Tumor intraventricular izg.
Rabdomioma fibroso. q
Ref. 8 Proliferacién de célu- Citoplasma eosindfilo-gra-
el. las diferenciadas ma- nular y tejido fibroso del
duras centro a la periferia (células
en arafia)
(Hamartoma ¢,?)
Fibroma Fibroblastos i Tumor sélido de color rosa-
. y do, blanquecino con fibras
Ref. 9, 10 | bras-colageno, esca- de colageno densas y cal-
sas-células cificaciones
Teratoma Tumor pericardico soélido
Nidos de capas blas- con pequefias lobulacio-
Ref. 11 todérmicas en diferen- nes.
tes sitios Tejido compacto con quis-
tes y epitelio respiratorio
Mixoma Tumor blanquecino oval in-
Células  pluripoten- traauricular.
Ref. 13,14 |ciales diferenciacion Material mixoide que se
neural y endotelial tiie de azul alcian y tejido
vascular

T-Tumor

Después de relacionar las caracteristicas de los TC

sefialados, se ratifica el diagndstico de fibroma cardiaco.

En algunos casos clinicos dificiles, donde no se
confirma el diagnostico, es necesario practicar un estudio
con resonancia magnética y/o emplear los marcadores
histoquimicos para verificar una reaccién positiva
en el tejido de biopsia; la mioglobina identifica al
rabdomioma y la vimentina es positiva para el mixoma;

en el neurofibroma, el Ki-67 indica que la proliferacion

de las células en huso esta inactiva.’®?° En el fibroma,
es positivo difuso para la vimentina, y focal para
alfa actina.?!Aunque el avance es sorprendente de la
tecnologia al servicio del conocimiento y tratamiento de
las enfermedades humanas, todos los profesionistas en
su trabajo clinico diario practican el método de exclusién
de entidades patologicas, en los diferentes servicios de
urgencias y en las salas de especialidades con el fin de
obtener un diagndstico acertado y asi administrar un

tratamiento oportuno y eficaz.
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