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Resumen

La incidencia de tumores cardiacos en pediatria es
menor de 0,1%, en su mayoria son de caracter
benigno y mas de la mitad rabdomiomas. La historia
natural de estos tumores es de regresion y la mayoria
no produce sintomas. No es infrecuente la asociacion
con cambios electrocardiogréficos, dependiendo de la
localizacién tumoral, y ocasionalmente su
presentacién concomitante con taquicardias
ventriculares, bloqueos auriculo-ventriculares y
supraventriculares por vias anémalas.

Revisamos nuestra experiencia en pacientes
diagnosticados con rabdomioma asociados a arritmias
y su evolucion.

18 pacientes, nueve de ellos varones diagnosticados
con tumoracién cardiaca y etiquetados como
rabdomioma por imagenologia, a una edad media de
7,7 meses (uno prenatalmente). 22% (4) presentaban
esclerosis tuberosa asociada. La media de
seguimiento es de 17 arios. De los 18 pacientes, siete
presentaban bloqueo de rama derecha (dos aislado,
tres con bloqueo auriculo-ventricular de primer grado,
dos con bloqueo auriculo-ventricular de segundo
grado y extrasistoles ventriculares), tres debutaron con
taquicardia o fibrilacién ventricular, uno con

bradicardia neonatal y siete con preexcitacion

intermitente (cuatro con taquicardia supraventricular),
cinco fallecieron durante meses posteriores al
diagndstico, dos de ellos tempranamente en relacién
con arritmias ventriculares incontrolables, uno por
problemas hemodinamicos obstructivos previo a
cirugia y dos en el postoperatorio inmediato (ninguno
de ellos tenia el diagnéstico de esclerosis tuberosa).
De los 13 pacientes restantes, seis requirieron ser
intervenidos por obstruccién tumoral. En uno se
implanté un marcapasos AAl por disfuncién sinusal
evolutiva postoperatoria y en un paciente persiste
preexcitacion electrocardiogréfica, sin taquicardia y en
tratamiento con betabloqueantes, y en dos bloqueo de
rama derecha, uno de ellos asociado a bloqueo
auriculo ventricular de primer grado; en el resto, tres
fueron operados y seis presentaron regresion de
imagen tumoral ecocardiografica con trazados
electrocardiogréficos normales. Las alteraciones
electrocardiogréficas y las arritmias asociadas a
tumores son frecuentes. Las arritmias malignas
pueden tener un resultado fatal, pero la mayoria

desaparecen junto con la regresién/cirugia tumoral.
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Summary

Introduccion

The incidence of cardiac tumors in children is < 0,1%;
most of them are benign and more than half of them
are rhabdomyosarcoma. The majority regresses
without symptoms. Frequently, depending on the
tumors location, electrocardiographic changes can be
seen, occasionally with ventricular tachyarrhythmia,
auricular-ventricular blockage and supraventricular
tachyarrhythmia due to accessory pathways.

Our experience with patients who had
rhabdomyosarcoma with arrhythmias and their
evolution is described in this paper.

18 patients were included, nine boys with the
diagnosis of rhabdomyosarcoma through image with
an age average of 7,7 months old (one was done
prenatal). Four patients (22%) had tuberous sclerosis
associated. Follow-up was done for an average of 17
years.

Of the 18 patients, seven had sinoatrial block (two
isolated, three with first degree AV block, two with
second degree block and ventricular extrasystoles),
three started with VT/VF, one had neonatal
bradyarrhythmia and seven with intermitent
preexcitement (four with SVT), five died months after
the diagnosis, two died prematurely due to
uncontrollable ventricular arrhythmias, one had
preoperative hemodynamic problems and two died
inmedialtely after surgery (none had tuberous
sclerosis). Of the 13 patients left, six needed surgery
due to tumoral obstruction. One patient needed a
cardiac pacing and another patient persist with
electrocardiographic preexcitation, without
tachyarrhythmia who is treated with [3-blockers. Two
have sinoatrial block, one of them first degree block.
Of the rest three were operated and 16 had tumoral
regression.

Electrocardiographic alterations and arrythmias
associated to tumors are frequent, malignant
arrythmias can be fatal but most of them dissapear
when surgery of the tumor is practiced.
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La incidencia de los tumores cardiacos primarios en la
poblacién pediatrica es baja (0,1-0,2%) . No obstante
es una entidad que no debe ser considerada extraia en
nuestra practica clinica diaria.

La mayoria de estos tumores tienen una evolucion
benigna (80%), el rabdomioma es el tipo mas frecuente.
Presentan habitualmente una regresion espontanea ¥y
se asocian en mas del 50% a esclerosis tuberosa, entidad
con un importante compromiso neuroloégico que empeo-
ra el prondstico . Su presentacion clinica es variable
dependiendo fundamentalmente de su localizacion, ta-
mafio e interferencia en la actividad eléctrica cardiaca,
manifestandose tanto como bloqueos de la conduccion o
actuando como actividad eléctrica intrinseca responsa-
ble de taquiarritmias supraventriculares y ventriculares.

Dentro del espectro de las alteraciones eléctricas, el
hallazgo mas frecuentemente descrito es el bloqueo de
rama derecha, seguido de taquicardia ventricular, blo-
queo auriculo-ventricular y sindrome de preexcitacion,
siendo este Gltimo mas relacionado con la esclerosis tu-
berosa .

Métodos

Se revisaron retrospectivamente las historias clinicas
del Servicio de Cardiologia Pediatrica del Hospital Ra-
moén y Cajal, encontrandose 18 pacientes con tumora-
cion cardiaca y etiquetados como rabdomioma por ima-
genologia (figura 1). El diagndstico fue a una edad me-
dia de 7,7 meses (uno prenatalmente). Todos los pacien-
tes contaban con registros electrocardiograficos en rit-
mo sinusal basal.

Un 22% (4) presentaban esclerosis tuberosa asocia-
day cuando se asociaron vias accesorias se describieron
utilizando el algoritmo descrito por Fitzpatrick ©.

Resultados

Los 18 pacientes, nueve varones y nueve mujeres con
diagnostico de rabdomioma fueron identificados y se-
guidos con una media de 17 afios, siete presentaban
transtorno en la conduccion ventricular: dos con blo-
quo de rama derecha (BRD) aislado; tres con bloqueo
auriculo-ventricular (BAV) de primer grado, dos con
BAYV de segundo grado y extrasistoles ventriculares)
(tabla 1). Tres debutaron con taquicardia ventricular
(TV) o fibrilaciéon ventricular (FV), uno presentd bra-
dicardia neonatal y siete preexcitacion intermitente
(cuatro de ellos con TV) (figura 2). En el seguimiento
cinco pacientes (27%) fallecieron durante los meses
posteriores al diagnostico, dos de ellos de forma tem-
prana a causa de arritmias ventriculares incontrola-
bles, uno por transtorno hemodinamico severo obs-
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Figura 1. Rabdomioma (flecha) en la localizaciéon
habitual: septo-ventricular derecha.

tructivo previo a la cirugia y dos en el postoperatorio
inmediato (ninguno de ellos tenia el diagndstico de es-
clerosis tuberosa). De los 13 pacientes restantes, seis
requirieron ser intervenidos por obstruccion tumoral.
De éstos, tres permanecen libres de alteraciones eléc-
tricas, y otros tres las mantienen (disfuncion sinusal
con marcapaso AAI, preexcitacién con control farma-
coldgico y BRD con BAV de primer grado respectiva-
mente). Los siete pacientes restantes, que no requirie-
ron intervencion quirirgica, presentaron regresion es-
pontanea, siendo en seis el electrocardiograma normal,
mientras en uno persiste bloqueo de rama derecha, cli-
nicamente asintomatico.

Discusion

Las alteraciones electrocardiograficas en pacientes con
rabdomiomas son muy variables, desde cambios aisla-
dos en el electrocardiograma basal (signos de hipertro-
fia ventricular en la cdmara afectada), hasta taquicardias
ventriculares malignas que pueden tener un resultado
fatal 79

La regresion espontanea de los tumores suele re-
sultar en la desaparicion de las alteraciones eléctricas.
La relacion entre el rabdomioma y el sindrome de
preexcitacion oscila entre 9%y 13% ©, en nuestra se-
rie alcanzo6 una frecuencia de 35%, con una incidencia
menor de asociacidon con esclerosis tuberosa a la des-
crita (28%).

Un pequeiio nimero de pacientes requirié tratamien-
to farmacologico para el control de las arritmias, gene-
ralmente por un corto periodo de tiempo !*!'+?),

La localizacion de la via accesoria en el ECG de 12
derivaciones se relaciona con la posicion del tumor, y
puede ser de ayuda para la orientacion diagndstica y la
valoracion de la actividad eléctrica del tumor 2.
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Figura 2. Distribucién por porcentajes de hallazgos
electrocardiogréficos en pacientes con diagndstico de
rabdomioma cardiaco.

Cuando, de forma excepcional, la arritmia asociada
al rabdomioma se presenta en la etapa fetal y produce
compromiso de la funcion cardiaca, se debera realizar
tratamiento antiarritmico a la madre e induccion del tra-
bajo de parto, si la madurez fetal lo permite ¥,

En nuestro unico paciente diagnosticado prenatal-
mente no existid asociacion con arritmia fetal.

La muerte subita en pacientes con rabdomioma se
vincula a taquicardias ventriculares desencadenadas tras
taquicardias supraventriculares por vias accesorias .

La principal indicacion de reseccion en este tipo de tu-
mor es la obstruccidn severa con compromiso hemodina-
mico, que se observé en 33% de nuestros pacientes ¢

Conclusiones

Existe una asociacién no despreciable de alteraciones
eléctricas relacionadas con la presencia de rabdomio-
mas, destacandose la incidencia de sindrome de preex-
citacion con presencia de taquicardia supraventricular o
no.

La mayoria de las alteraciones eléctricas cardiacas
desaparecen junto con la regresion tumoral.

En nuestra serie la incidencia de cirugia asociada a
rabdomioma es llamativamente mayor que en otras, se-
guramente sesgada por ser el nuestro un hospital quirar-
gico de referencia.

Por ultimo, hacer mencion al paciente que tras la re-
seccion mantuvo la preexcitacion, seguramente debido
aunareseccion parcial tumoral de region obstructiva pe-
ro con permanencia de tejido tumoral no perceptible
ecocardiograficamente.
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Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes

Sexo  Edad diagnéstico Esclerosis Localizacién Cirugia Tipo arritmia Evolucion Fallece
tumor tuberosa arritmia
\Y% Intrautero No Ventr sep No Extras BIRD, resto des No
ventriculares ,
BAV 2°, bird
\% 0 No Ventr sep No Extras Desaparece No
ventriculares, bav
2°, brd
\% 0 No Ventr sep Si Preexcitacion via Desaparece Si
obstructiva posteroseptal
derecha
M 0 No Ventr sep No Taquicardia Fallece Si
ventricular
M 0 Si Septo obstr tric Si BAV1°y BRD BAV1°, BRD No
\% 3 Si Ventr sep Si Taquicardia supra, Desaparece taqui No
preexcitacion via  pero permanece
dcha preecitacion
\% 0 No Ventr sep Si Bradicardia Desaparece No
neonatal
M 24 No Ventr sep No BRD Desaparece No
M 0 No Ventr sep Si BAV1°y BRD Desaparece No
\Y% 6 No Ventr sep Si Preexcitacion via Desaparece No
posteroseptal
derecha
M 0 No Ventr sep No Fibrilacion Fallece Si
ventricular
A% 2 No Ventr sep No Preexcitacion via Desaparece No
posteroseptal
derecha
M 3 Si Subaortica No BRD Fallece Si
obstructiva
A% 9 No Ventr sep No BAV1°y BRD Desaparece No
M 1 No Ventr sep No Taqui supra via Desaparece No
oculta, preex
interm via dcha
M 60 No Auricula derecha Si Taquicardias por  Disfuncion sinusal No
via lat decha severa: marcapasos
AAI
\% 0 Si Subadrtica No TSV por via post Desaparece No
sep izda
M 0 No Ventr sep Si Taquicardia Disfuncion VI 'y Si
ventricular sincope
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