An Pediatr (Barc). 2013;79(4):257-260

ELSEVIER
DOYMA

ANALES > PEDIATRIA

:@

4 ANALES*PEDIATRIA

www.elsevier.es/anpediatr

ORIGINAL BREVE

Fiebre, astenia, mialgia y soplo por mixoma cardiaco

C. Giménez Roca*, A. Felipe Villalobos, F.J. Cambra Lasaosa, F. Prada Martinez,
J.M. Caffarena Calvar y C. Jou Mufioz

Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos, Hospital Universitari Sant Joan de Déu, Universitat de Barcelona, Esplugues de

Llobregat, Barcelona, Espafa

Recibido el 9 de diciembre de 2012; aceptado el 23 de febrero de 2013
Disponible en Internet el 6 de abril de 2013

PALABRAS CLAVE
Mixoma;

Fiebre;

Auricula derecha;
Tumores cardiacos

KEYWORDS
Myxoma;

Fever;

Right atrial;
Cardiac tumours

* Autor para correspondencia.

Resumen Los tumores cardiacos son infrecuentes, sobre todo en la edad pediatrica, y en su
mayoria son benignos. Los mixomas son excepcionales en pediatria, aunque son los mas fre-
cuentes en el adulto. La mayoria se encuentra en la auricula izquierda, presentandose en un
25% en la derecha. Su cuadro clinico depende principalmente de la ubicacion del tumor. Una
caracteristica de estos tumores es que se pueden acompanar de clinica sistémica y de altera-
ciones analiticas. La ecocardiografia es el estudio de eleccion y debe realizarse su reseccion
temprana para evitar complicaciones graves.

Se presenta el caso de una nifia de 10 afos diagnosticada de un mixoma auricular derecho a
partir de una clinica de fiebre, mialgias, astenia y alteraciones analiticas. Se llega al diagndstico
mediante ecocardiografia; se realiza la exéresis de la tumoracion sin incidencias y presenta
buena evolucion posquirurgica.
© 2012 Asociacion Espaiiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos
reservados.

Fever, asthenia, myalgia and murmur due to cardiac myxoma

Abstract Cardiac tumours are rare, especially in children, and most of them are benign. Myxo-
mas are unusual in children, being more common among adults. They are usually located in the
left atrium, with 25% appearing in the right. The clinical signs and symptoms depend mainly on
where the tumour is located. A feature of these tumours is that they can be accompanied by
constitutional symptoms and laboratory abnormalities. Echocardiography is the study of choice,
and a prompt resection is required to prevent serious complications.

We present a case of a 10 year-old girl diagnosed with right atrial myxoma who presented
with a fever, myalgia, asthenia and laboratory abnormalities. Diagnosis was made by echocar-
diography, and the early surgical resection of the tumour ran smoothly and showed a good
postoperative recovery.
© 2012 Asociacion Espafola de Pediatria. Published by Elsevier Espaia, S.L. All rights reserved.
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Introduccion

Los tumores cardiacos primarios son infrecuentes, sobre
todo en pediatria (0,001-0,3%)'3, y en su mayoria son benig-
nos. Los mixomas auriculares son los mas frecuentes en
adultos, siendo raros en la edad pediatrica. La variedad
histologica mas frecuente en los nifos es el rabdomioma
(45-75%), seguida del fibroma (6-25%), el mixoma (5-10%)
y el teratoma (2-10%)"*°.

Los mixomas estan formados por células pluripotenciales
que tienen gran capacidad de diferenciacion neural y endo-
telial. Se originan en el endocardio y suelen encontrarse
en la auricula izquierda (75%)"**%7. Son mas prevalentes
en mujeres (60-70%)>7. Los casos que aparecen en la ado-
lescencia suelen tener caracter familiar (patrén autosomico
dominante)®’ y estar asociados a otros tumores, altera-
ciones endocrinas y de la pigmentacion cutanea como el
sindrome de Carney*>>?%°, Los mixomas pueden presentarse
con sintomas constitucionales y fiebre, aunque funda-
mentalmente la clinica va a depender de la localizacion
del tumor. Otra forma de presentacion caracteristica de
estos tumores esta constituida por la presentacion de feno-
menos tromboembolicos.

Caso clinico

Nifa de 10 anos que referia cuadro de 8 dias de evolu-
cion de fiebre de hasta 38,7°c, mialgias y astenia. A la
exploracion, la paciente estaba estable, con buen estado
general, febricular, con discreta palidez cutanea y se aus-
cultaba un soplo sistdlico 11/vi que no se modificaba con
los cambios posturales. En la analitica destacaba una ane-
mia microcitica e hipocroma (Hb 8,9 g/dl, VCM 77 fl, HCM
23,2 pg), VSG elevada (84 mm/h) y un fibrindgeno elevado
(7,6 g/L). Se realizd una radiografia de térax que no mos-
traba alteraciones y un ecocardiograma en el que se objetivd
una tumoracion auricular derecha de 45 x 31 mm de dia-
metro, movil, adherida al tabique interauricular y con una
ecogenicidad similar a la del miocardio (fig. 1). No cau-
saba obstruccion del flujo pero si insuficiencia tricuspidea

Figura 1

Figura 2 Pieza ovalada de 45 x 31 mm de diametro, pedun-
culada, de consistencia gelatinosa y superficie lisa, compatible
con mixoma auricular.

leve-moderada (gradiente VD-AD de 18 mmHg) y cierta difi-
cultad de llenado auricular por obstruccion de la vena cava
inferior. Con el diagnostico de tumor auricular derecho, se
realizo exéresis de la masa y de la base de implantacién
bajo circulacion extracorporea, con plastia posterior del
septo mediante parche pericardico. No hubo incidencias.
En el postoperatorio inmediato se mantuvo hemodinami-
camente estable, con discreto edema agudo de pulmédn
que mejord con tratamiento diurético. Inicio dieta enteral
a las 24-48 h, siendo bien tolerada, y no present6 sig-
nos clinico-analiticos de infeccion. A nivel hematologico,
presentd recuperacion progresiva de la anemia. Durante
el ingreso se estudiaron la funcién tiroidea y los nive-
les de cortisol, y se examind la piel, descartandose la
presencia de nevus que hicieran pensar en el sindrome
de Carney. La anatomia patoldgica de la pieza tumoral
finalmente confirmaba el diagnostico de mixoma auricular
(figs. 2y 3).

En la figura A la ecocardiografia recogiendo las 4 camaras muestra como el mixoma ocupa la practica totalidad de la

auricula derecha. En la figura B se observa claramente la masa pedunculada y su relacion con la vena cava inferior.

M: mixoma; P: pedunculo; v: vena cava inferior.



Fiebre, astenia, mialgia y soplo por mixoma cardiaco

259

Figura 3  Lesion constituida por células estrelladas o poligo-
nales de nicleos redondeados, sin atipia citoldgica, dispuestas
en estroma mixoide constituido por mucopolisacaridos. Se
acompana de extravasacion hematica, macrofagos cargados con
hemosiderina y células inflamatorias.

Discusion

Cabe destacar la rareza de los tumores cardiacos primarios
en la edad pediatrica y, en concreto, de los mixomas'7-1%12,

A diferencia de otros tumores cardiacos, la mayoria de los
mixomas se sitUan en la auricula. La mayoria en la izquierda,
pero en un 25% se encuentran en auricula derecha'“. Los
tumores que se encuentran en esta localizacion, como el de
nuestra paciente, dan lugar a clinica de fallo cardiaco dere-
cho e interfieren en la funcion de la valvula tricuspidea.
Suelen presentar un soplo que se describe como protome-
sodiastolico y que varia con los cambios posturales. Una
caracteristica de los mixomas, y que observamos en nuestro
caso, es que, a pesar de su benignidad, pueden ocasio-
nar clinica sistémica (fiebre, artralgias, astenia, pérdida de
peso...)"*%%12 y alteraciones sanguineas (anemia, aumento
de los reactantes de fase aguda)*®'>', El mecanismo podria
estar relacionado con la produccion de diferentes citocinas
(interleucina-6)®° 'y factores de crecimiento de las células
tumorales', pero faltan estudios para confirmarlo. Destaca
en estos tumores su capacidad tromboembodlica, sobre todo
aquellos que son mas friables®>® '3, pudiendo generar trom-
bos sistémicos o pulmonares.

Los rabdomiomas son los tumores cardiacos mas frecuen-
tes en la infancia'® pero, a diferencia de nuestro caso,
suelen ser nodulos intramurales multiples y estar localiza-
dos en los ventriculos. Los de gran tamano pueden producir
clinica obstructiva y arritmias. En mas de un 50% de los casos
estan asociados a la esclerosis tuberosa' y en el resto pue-
den aparecer de forma esporadica o bien estar asociados a
malformaciones cardiacas’">.

Los fibromas suelen ser nodulos intramurales Gnicos'>#
que se encuentran en el apex del ventriculo izquierdo y que
tienden a calcificarse. Pueden estar asociados al sindrome
de Gorlin, constituido por carcinomas de células basales
névicas, quistes mandibulares, malformaciones esqueléticas
y oculares'>.

Los teratomas acostumbran ser intrapericardicos y pre-
sentar elementos de las 3 capas germinativas. Suelen estar

localizados en la base del corazoén, sobre todo a los grandes
vasos, y tener consecuencias mecanicas graves"*>.

La sospecha diagndstica inicial debe ser clinica, con-
firmandose su presencia con pruebas de imagen como el
ecocardiograma (de eleccidon)"®'?, Esta herramienta nos
permite realizar una sospecha diagnostica sobre la etiologia
del tumor, ya que nos da informacion sobre la localizacion
y las caracteristicas macroscopicas de la masa. En nues-
tro caso se pensé en un mixoma por la clinica y porque se
trataba de un tumor auricular, pedunculado y Unico. Si
se observan diversas tumoraciones en el ventriculo se piensa
en rabdomiomas. Si se trata de una Unica, en un fibroma.
La localizacion intrapericardica en la base del corazon
y la presencia de derrame pericardico orientaria hacia un
teratoma’'.

Ante la probabilidad de un mixoma auricular es conve-
niente realizar precozmente una reseccion completa de la
masa y del pedinculo’, dado que existe un alto riesgo de pre-
sentar complicaciones tromboembodlicas e incluso dar lugar
a una muerte subita (fundamentalmente por obstruccion
del flujo vascular)"®%", La intervencion tiene un escaso
riesgo de mortalidad®'>'>¢ y la recuperacidn posquir(rgica
es buena. El riesgo de recurrencias oscila entre un 2-5%%'3
y el de desarrollar un segundo mixoma primario es mas pro-
bable en los casos que tienen caracter familiar?3°812,13.16,

Es de interés destacar que en nuestro caso la presencia
de un soplo, a pesar de no presentar la semiologia tipica
del mixoma, y la clinica sistémica fueron los signos guia que
nos llevaron a realizar el ecocardiograma y llegar al diagnos-
tico. Debe considerarse que los tumores cardiacos pueden
manifestarse sin clinica claramente cardiolégica, no debién-
dose demorar el estudio ecocardiografico que permite su
diagnéstico.
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