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Resumen. Los tumores cardiacos primarios son poco habituales en la edad pedidtrica, por 1o que existen
cos reportes publicados en nuestro pais al respecto. En este estudio se describira la serie de todos los
casos con diagnostico de tumor cardiaco primario encontrados en el Instituto Nacional de Pediatria (INP).

Introduccion. Los tumores cardiacos primanos son extremadamente raros en la edad pediatrica, con una
incidencia del 0.27%. Los mas frecuentemente encontrados son el rabdomioma, el fibroma y el mixoma.

" cuadro clinico es muy vanabte dependiendo de la edad de presentacion y el tipo de tumoracion, de
manera € eden cursar asintomaticos y detectarse de manera incidental, o bien presentarse de
manera catastréfica y con una evolucién fatal  =bido a que es una entidad poco comun rara vez es

sospecha

Objetivas. Describir la prevalencia, el curso clinico y las caradteristicas ecocardiograficas de s tumores
cardiacos pnmarios encontrados en pacientes del INP desde su fundacién hasta la actualidad.

Justificacion. En México existen escasas publicaciones de tumoraciones cardi s primarias en edad
pedidtrica, la serie mas grande fue realizada en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez
(INCICH) e incluye a 21 pacientes. En este estudio se describira la serie de casos del INP, el cuadro
dinico, las caracteristicas ecocardiograficas y la evolucion de acuerdo al tratamiento otorgado. Los
resultados obtenidos ayudardn a conocer la prevalencia, la forma de presentacion y el prondstico de esta
entidad, con lo que se podrian normar medidas terapéuticas para estos pacientes.

Material y métodos. Se trata de un estudio retrospectivo, descriptivo, observacional y transversal, en el
que se incluyeron la serie de todos los casos encontrados en el INP con diagnéstico ecocardiograficc
tumoracién cardiaca primana. Se incluyeronpacientes menores de 18 afio: e cuenter  n las vanables
incluidas en {a hoja de recoleccidon determinada (ver anexo). Se excluyeron a aquellos pacientes con
masas no tumorales, como por ejempio aquellos con vegetaciones por endocarditis, trombos/ coaguios.
etc.

Como recursos materiales se utilizaron: una computadora personal (laptop), una impresora, hojas blancas
y los expedientes dinicos de los pacientes.

Para la realizacion de este estudio se obtuvo la lista de pacientes con diagndstico de tumoracion cardi:
primana del archivo clinico, : enoremente se elegieron aquellos que cumplian con los criterios de
incdlusion y se obtuvieron los datos de acuerdo a la hoja de recolecciéon (ver anexo). Finalmente se
realizéun analisis descriptivo de las vanables cualitativas con la presentacidén de proporciones, mien
que las vanables cuantitativas se describieron medidas de resumen (media) y de dispercion
(desviacion estandar).



Antecedentes

s tumores cardiacos primarios son extremadamente raros en la edad pediatrica. En México existen
pocos estudios publicados en este grupo de edad, la serie mas grande reportada fue descritapor
Erdmenger J.et al del Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez (INCICH). En dicho estudio se
revisaron un total de 8500 ecocardiogramas realizados en un periodo de 5 afos (1999 a 2004) en ef
INCICH, en el cual se incluyeron a aqueilos pacientes menores de 18 afios con diagnéstico previo o
reciente de tumor cardiaco primario. De los 21 casos descritos, el tumor ; frecuente fue el
rabdomioma, seguido del fibromay | mixoma.,

En Estados Unidos de América (EUA) la mayoria de las publicaciones de tumoraciones cardiacas

1anas en nifios constan de reportes de uno o dos casos, la sene mas grande encontrada consiste
un estudio multicéntrico re  adoen 15 hospitales ubicados en 4 paises (EUA, Canada, Suiza e Htalia).
Fue reporatadapor Beroukhim et alen agosto del 2011 y consta de 78 casos, sin embargo, tiene la
limitante de quesolo se incluyen tumoraciones cardiacas que requirieron de estudios de extensién como
lo es la imagen por resonancia magnética M), por lo que pudiera existir un sesgo en la eleccion de
estos pacientes; ademds, se incluyen masas como trombos y aigunos tumores pericardiacos. Sin
embargo, es importante mencionar a este estudio ya que en él se reportan 58casos de tumores
intraca  1cos primanos en pacientes pediatricos al diagnostico (representando asi la serie mas grande
de los mismos). El tumor mas comunreferido fue el fibroma, segui el rabdomioma

La incidencia giot  ie los tumores cardiacos ocilaentre el 0.0017% y 0.28% en autopsias de todas las
edades, mientras que en autopsias pacientespediatricos se reporta en un 0.027%. En nifios con
cardiopatia congénita esta incidencia asciende a 2% (4 Por otra parte, de las cardiopatias detectadas
en el periodo fetal, los tumores cai -os representan del 0.14 al 2% s 1 un estudio muiticéntrico en
el que se realizaron 14 mil ultrasonidos fetales en un periodo de 8 afios, se reportaron 19 pacientes con
tumoraciéon cardiaca, (lo cual representa una incidencia del 0.14%). De los 19 casos reportados, 17
fueron rabdomiomas, uno fue ma y uno hemangioma e,

La presentacién dinica de los tumores cardiacos pnmarios varia dependiendo de la edad. el tipo de
tumor, la focalizacion y su movilidad. Los tumores primanos benignos son mas frecuentes que los
malignos, sin embargo, a pesar de considerarse histolégicamente “benignos” estos pueden ser fatales
por los multiples efectos hemodinamicos Que pueden ocasionarg 7 s.11 17,18

c lipi

I cuadro clinico es muy variable, algunos pacientes pueden cursar de manera asintomatica y detectarse
tras una exploracion fisica de rutina por la presencia de soplo cardiaco, mientras que otros pueden cursar

con sintomas  urologicos, respira  0s o cardiovasculares 2 7 1s-20)






A continuacién se describirdn las caracteristicas mas comunes de los diversos tumores cardiacos:

Rabdomiomas.

Repres  an el tumor cardiaco primario mas comun en nifios, predominan en lactantes y escolares.Burk
et al demostraron, tras realizar 12,800 ecocardiogramas en pacientes <15 aflos, una incidencia de
0.086% de masas sugerentes de rabdomiomas.Black et afrefierenque el 40% se presentaen hombres y el
60% en mujeres z;,

Microscopicamente las células en arafta se consideran patognomoénicas de esta entidads, 15, 20 Uzun et
al han relacionado a la via de la ubiquitina con la degradacion de miofilamentos io cual se relaciona con
la formacion de cflulas en arafia, i somo al proceso de apoptosis, degeneracion mixoide y regresién de
los rabdomiomas (», Macroscopicamente son ma de apariencia brillante (ecolucida), de forma
redondeada, consistencia sofida, con margenes bien delimitados y homogéneos.Se presentan como
masas multiples, de superficie uniforme y bulada, no encapsulada, que muestran lesiones
intracavitarias hasta en ef { de los  s0S @p 22 23 Suelen localizarse en el miocardio ventricular,
particularmente en ia pared libre 0 en el septum 4 2223 El tamario varia de milimetros a centimetros (o,

El diagnéstico fetal suele realizarse er segundo o tercer timestre de embarazo, se sospecha ante la
presencia de multiples masas irac icas con extensiones hacia ia luz, o poramitmias fetales.El
crecimientc  ido hacia el espacic ficd o puede inducir hidrops fetalis y ocasionar falla cardiaca,
con un riesgo de pérdida fetal del 4-6%c0, Tras el nacimiento, puedenmanifestarse con datos de
obstruccién del tracto de entrada o salida ventricular, cianosis, amitmias (en el 16-47% de los casos)
con ia presencia de un soplo ¢ [acong 2022 Padalino et al refieren ia necesidad de tratamiento
quirargico en caso de den 2 pericardico refractario al tratamiento, antecedente demuerte sabita
recuperada o amitmias cardiacas severasg; Addano, Amaiz y Uzun destacan que mas del 30% los
pacientes detectados en el periodo fetal presenta tumoraciones multiples 10 20, 22de los cuales hasta et
50-95% los casos se asocian a esclerosis tuberosag 7 10, 18, 20La asociacion entre rabdomiomas
icos y esclerosis tuberosa es menos clara. los padentes con esclerosis tuberosa presentan
rabdomiomas intracardiacos en el 30-80% de los ¢as0sg s, Clinicamente se sospecha ante la presencia
de retraso mental, crisis convulsivas, lesiones cutaneas, es viscerales y antecedentes familiares.
Desde el punto de vista cardiovascular la mayoria de | icientes se encuentran asintomaticos,se
detectan por la presencia de soplo cardiaco, cardiornegatia, amitmias y/o trastornos hemodinamicos g2z

Fibromas

Beroukhim R. y Ginther T.describen en sus respectivas series de casos que el fibroma es el tumor
rdiaco primario mas comunmente encontrado en la edad escolar, mientras queotros autoreshan
descrito que respresentanet segundo tumor cardiaco mds frecuente en la edad pediatrica (310, 13, 24, 25 Sin
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embargo, pese a ser el segundo tumor en frecuencia, son los que mas a menudo requieren de

tratamiento quirirgicoa24 2.5€ presentanen hombres y mujeres por igual. pueden manifestarse a

cualquier edad,el 86% de los casos ocurren en pacientes pediatricos (de los cuales la tercera parte son
ctantes), de manera que consituyen el 20% de los tumores cardiacos en nifioss,

Addario y Padalino describen que microscopicamente, los fibromas constande tejido conectivo derivado
de fibroblastos, fibras de colageno densas, algunas células miocardicas y células fusiformes de nicleo
regular, con mitosis infrecuente, degeneracion quistica ocasional y/o calcificacion centralyy 22, Uzun
considera que esta calcificacién central es patognomonica de los fibromas y refleja la escases de flujo
sanguineo tumoral, por lo que cuando aparece es esperado que cese el crecimiento del mismo o
icroscopicamente se han descrito como tumores benignos, de consistencia bianda y sin capsula,
pediculados, circunscritos, firmes, de coloracidon gris-blanquecina, solitarios y de tamaiio vanablego, 2.
2. 20y Suelen localizarse en la pared libre del ventriculo izquierdo o en el septum ventricular, menos
frecuentemente en la pared libre de ventriculo derecho, : el 10% se localizaen las auriculase, 13, 15, 19

£l comportamiento es muy variable jue pueden mantener su tamafno de maner:  table por muchos
afos o pueden progresar de manera asiva. El 10% de los casos son asintomaticos y se encuentran de
manera incidental en  opsias, el cuadro clinico dependera del tamafio y la localizacién del tumor (s,
Uzur  ere que si bien los fibromas son tumores histolégicamente benignos que no dan metastasis o

infiltrado, pueden present erdigitaciones hacia el miocardio circundante a nivel microscopico, esta
invasi del tejido veniri por células tumorales produce que las células miocardicas funcionales
sean remplazadas resut en insuficiencia cardiaca congestiva intratable y ci  sisg Ofras

manifestaciones clinicas son: tos, disnea. fatigabilidad, palpitaciones, soplo, dolar toracico o sinco 343,
0 Pamely et al reportaron una incidencia de taquiamitmias y muerte subita del 13 y 14%

respectivamente (17 1s 25
Teratomas

Algunos autores como Uzun y Addano et al, refieren que los teratomas son el sequndo tumor cardf
mas frecuentemente encontrado en el primer afio de vidago2z La mitad de los casosse diagnostican en
los primeros 3 meses de edad y el 75% en la lactancia o7,

Suelen tener apanencia multiquistica, con caracteristicas benignas en el periodo fetal y neonatalus 2,
»nla mayoria se localiza a nivel pericardico en la base del corazén, unidos a la raiz del pediculo
arterial,y 227, raramente son intracardiacos, por lo que representan menos del 2% de todos los tur
intracardiacos en pacientes pediatric 7 Cuando son intracardiacos suelen encontrarse en la ¢
auricutar o0 ventricular  tamafo varia entre 2-15cm



En el periodo prenatal suelen detectarse en el segundo o tercer tnmestrey;, Meurius et al destacan la
importancia de la determinacion de aifa feto proteina en pacientes con masas intracardiacas sugerentes
de teratomas g La mitad de los pacientes se encuentran asintomaticos; cuando presentan sintomas
estos son secundarios a derrame y/o compresion pericardica, pudiendo ocasionar hidrops o incluso
muerte fetal. En el periodc onatal se manifiestan con distrés respiratorio, cianosis, datos dinicos de
embolismo, obstruccién de la cavidad ventnicular o a nivel valvular, tamponamiento cardiaco secundano
al derrame pericardico o insufic  ia cardiaca congestiva por crecimiento tumoral rapido en una cavidad
cardiaca pequefia g 2n

Mixomas

1 pediatriare presentan el 10-15% de los casos y predominan en la adolescenciapg Micros  icamente
se caracterizan por las denominadas células estrelladasg 2 10)Macroscopicamente son masas
pediculadas, lobuladas, cortas y de base ancha, con superficie lisa en el 66%y de superficie veilosa o
papilar en el otro 33%,; las extensiones vellosas son friables y suceptibles a embolizaciong 12 26 2 31, Son
solitarios en mdsd 30% los casosg El 75-85% se origina en la auricula zquierda (12 20 29 30, 32.34), €l
20-25% en la auricula derechay<5% a nivel ventricular o2 cuando surgen en la pared posterior
ventricular debe sospecharse  malignidad s,

Se considera que tienen un crecimiento rapido ya que la mayoria de los pacientes evolucionan
rapidamente. La presencia de sintomas se relaciona con el tamafio, la focalizacion del tumor y su
movilidad; hasta el 15% de los pacientes pueden cursar asintomaticos s zEn los pacientes que
presentan sintomas estos se pueden manifiestar en 3 formas clinicas distintas: 1) Manifestaciones
cardiacas: Insuficiencia cardiaca (64-80%), arritmias, sincope, edema pulmonar, disnea, palpitaciones,
dolor toracico, sindrome de vena cava superior 0soplo cardiacoz 2 20 % 33 2)Embolismos:El 25-45% se
manifiestan con datos de embolismos como por ejemplo: crisis convulsivas, hemiplegia, sintomas
oftalmolégicos por oclusion de la arterna retineana o erupciones cutdneas aiss3) Sintomas
constitucignales: Fiebre persistente, pérdida de peso, fatiga, artralgias, mialgias, anemia, trombocitosis 0
trombocitopenia, elevacion de reactantes de fase aguda, anticuerpos antinucleares, factores reuma sy
elevacion de  terieucina 6(1L6) 12, 2. 33 La infeccion del mixoma es rara, Prince et al reportaron el caso de

paciente portadora de un mixoma cardiaco infectado por s. viidansy que mejor6 tras la
administracion de vancomicina y reseccidn de la tumoracidn 5, El 7- 20% de los pacientes con mixoma
cardiaco padecen de un tip - presentacion familiar denominada Complejo de Camey (CC)p, 25.29). €Ste
debe sospecharse en casos de presentacidon atipica como o son la edad temprana y {a localizaciéon
multicéntrica o recurrenteqg 21, Esta enfermedad es autosdmica dominante, con penetrancia del 85% ¢, 20,
3237.39 Ef fue descrito por Aidan Camey, quien reconocié fa asociacién de mixomas, pigmentacion
cutanea y actividad endécrina excesiva )



Hemangiomas

Los hemangiomas son neoplasmas poco frecuentes a nivel cardiacoeo. 26, consituyen solo el 5 al 10% de
los tumores cardiacos benignos .o

Micrascopicamente presentan areas de hemorragia, con capilares, zonas cavernosas, intramusculares o
hemangio-endoteliales. con tejido fibroide y graso. que pueden presentar  positos de calcio.
Macroscopicamente, se describen como masas de coloracidon rojo-azulada o incdluso blanco-grisasea,
suelen presentarse como nodulos de 2-4cm de didmetro. La localizacion mas habitual es el septum

ventricular y la auncula derecha o 35 40

Suelen cursar asintomaticos, cuando presentan manifestaciones clinicas estas dependen de

localizacion del tumor. Habitualmente se presentan con disnea de esfuerzo, derrame pericardico,
insuficiencia cardiaca congesliva, pseudoangina, obstruccion o amimtias (13 20 35 45 NO suelen ocasionar
embolizacion, en ocasi s se ha descrito la regresion en el tamafio de los mismos,

particularmentecuando reciben tratamiento con esteroides (. 35
Lipomas

Son tumores raros, de presentacion casi exclusiva en la edad adulta, en general representan el 8.4% de

las masas cardiacas

Se desc  2n como una masa amarillenta, encapsulada, con localizacion en subendocardio en el 50% de

los casos en subpericardio en el 25% y en miocardio en el 25% restantey,,

Los signos y sintomas dependeran del tamano y localizacion del tumor  mayoria son silenciosos ya que
son de crecimiento lento, sin embargo, pueden ocasionar arritmias o bloqueo atrioventricular cuando se
alizan en el sistema de conduccion o cuando muestran un tamafo considerable (4

Ti hi icos mali

Hasta un 25% de los tumores cardiacos primarios tiene caracteristicas malignas, de los cuales el 95%
son sarcomas y el otro 5% son linfomas  En un estudio realizado por Thomas el al en el que se
analizan 59 casos de padentes de todas las edades con diagnodstico de tumoracion cardiaca primaria en

lapst 19 afios se reporta una tasa de malignidad del 14%, con una sobrevida media de 16.5meses
dependiendo del tipo histolégico de la tumoracion y el grado de metastasis e









P tico y Tratamien

Rabdomiomas.E! pronéstico en el periodo fetal es muy bueno ya que suelen involucionar hacia el final
del tercer trimestre, sin embargo. se ha descrito pérdida fetal subita secundana a amitmias u obstruccion
de flujo sanguineo (o 19 20. 23 Tras el naamiento suele haber regresion del tumor en el pnmer afio de
vida, mas del 80% de los casos (44-100%) se resuelven de manera espontanea en la nifte:  mprana
10, 2245). CON uNna tasa de regresion de 0.9-6mm/mes, Debido a la evolucién natural se recomienda
tratamiento conservador con monitorizacion continua en pacientes asintomaticos. En pacientes
sintomaticos se ha reportado una mortalidad del 78 al 100% 3, por lo que se recomienda ei tratamiento

Quinirgico en casos con cot miso hemodindmico importante o arritmias intratables (s 20 a1, 45).

Fibromas. La regresion espontanea es rara por lo que aigunos autores recomiendan la reseccién
quirirgica en todos los casos, particularmente si presentan arritmias refractanas, compromiso
hemoadindmico o si son de gran tamario. En pacientes asintométicos se ha descrito muerte subita incluso
sin antecedente de arritmia o compromiso hemodinamico @ 10 13, 17, 24, 41y El pronodstico globa  as el
tratamiento quirdrgico es satisfactorio ya que es un tumor benigno y no suele recurtir g 1

Teratomas. El tratamiento debe ser individualizado, en casos severos detectados en el periodo prenatal

la pencardiocentesis suele mejorar la morbi-mortalidad >, En el penodo postnatal el tratamiento de

eleccion es la reseccidn quirurgica, en caso de extension e invasion hacia el miocardio, el transplante es
unica opcion (3 En algunos casos se ha reportado recurrencia (7).

Mixomas. C  do al riesgo de compromiso hemodinamico por obstruccién o embolismo se sugiere la
reseccién quirdrgica al diagnostico . ¢4 Mikayama et alsugieren que en pacientes con antecedente de
embolismo cerebral la reseccion se realice al menos 2 semanas posterior al evento embolico 7, El

onodstico postquirirgico es excelente con una sobrevida del 100% 3 Se ha descrito una tasa de
recurrencia dei 1- 15% cuando l:  secci6n es incompleta (12 20 20. 48 45 EN pacientes con Com > de
Camey la recumrencia es del 10-21%, con una tasa de creamiento de 1.8-5cm/afilo, por lo que se
recomienda seguimiento y monitorizacién cada 6 meses g 2 323739

Hemangiomas. En pacientes sintoma . se recomienda la reseccién quirtrgica, fa efectividad del uso
esteroides, radiacion, quimioterapia e interferon alfa es incierta. Puede ocumir transformacion maligna
a angiosarcoma, por ke se recomienda el seguimiento con ecocardiograma anual (13 20 3540)

Lipomas. Suele realizarse reseccion quirurgica por compromiso hemodinamico o para el diagnéstico

definitivo, estas lesiones no suelen recunir

Tumores malignos. El prondstico en general es malo y éste se relaciona con el grado histolégico de
lesion. La sobrevida global se estima entre 9 y 11 meses postenores al diagnostico, siendo del 47% al
afto y del 24% a los 3 aftos (14, 20)
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Planteamiento del problema

Los tumores cardiacos son una entidad muy poco comun, particularmente en menores de 18 afos. La
incidencia es de 0.02% en la poblacién pedidtrica general y de 0.2% en pacientes pediatricos con
cardiopatia congénita.

El cuadro clinico es muy variable, los pacientes pueden cursar asintomaticos durante toda la vida o
debutar de manera catastrofica con un cuadro de muerte subita, falla cardiaca o arritmias refractanas al
tratamiento. Debido a la rareza de esta entidad pocas veces es sospechada.

En México existen pocos estudios publicados de tumoraciones cardiacas primarias en la pobiacion

pediatrica, la mayor senie de casos reportada fue realizada en el servicio de ecocardiografia del INCICH

entre noviembre de 1999 y septiembre de 2004. En esta sene se incluyen a 21 pacientes cuya edad ocila

entre los 4 dias de vida y 15 afios de edad, los cuales se encontraban en seguimiento por el diagndstico

de tumoracién cardiaca primana. Dicho estudio fue publicado en el 2005, en él se incluyen a 14

pacientes con rabdomioma, 4 con mixoma, 2 con fibroma y 1 con rabdomiosarcoma (sin embargo este
mo resulté serrabdo  ma segln estudios  riores) ;.

En cuanto a las publicaciones mundiales reportadas de pacientes pediatricos con tumor cardiaco
primano, la mayor serie de casos encontrada consta de un estudio multicéntrico realizado en 15
hospitales de 4 paises distintos (USA, Canada, Suiza e italia). En este estudio sereportaron a todos
pacientes que requinreron realizacion de IRM por el diagnostico de tumoracion cardiaca primaria  x lo
que también se incluyeron a pacientes con tumoracién secundana y vegetaciones (:  ; cuales excluimos
para ralizar esta comparacién). De los casos reportados como tumor cardiaco primario se incluyeron:
pacientes con fibroma (49%), 14 con rabdomioma (23%), 9 hemangio ., 3 mixomas (5%), 1 paciente
con fibroelastoma papilar (2%). 1 con tumor de células de Purkinje (2%) ).

La importancia de esta tesis radica en que existen pocos estudios realizados en la poblacion pediatrica
mexicana en los cuales se describan la prevalencia y presentacion clinica de pacientes con ef diagnéstico
de tumoraciéon cardiaca primana. Consideramos que al ser el Instituto Nacional de Pediatria (INP) un
centro de referencia de toda la Republica Mexicana, el describir la serie de casos de este diagnéstico nos
dara una panoramica general de 1a patologia en nuestra poblacion generai de este grupo de edad.
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Justificacion

Los tumores cardiacos primarios mas frecuentemente encontrados en la edad pediatrica son el
rabdomioma, el fibroma y el mixoma, sin embargo en cada grupo de edad predomina un tipo especifico
distinto.

El cuadro dinico es muy vanable dependiendo de la edad del paciente y el tipo de tumoracion en
cuestion. Del a que es una patologfa poco frecue  raras veces es sospechada.

En México ia mayoria de ias publicaciones de tumoraciones cardiacas in enfocadas en la edad
adulta, o bien en pacientes d¢ is las edades en lo que se incluyen a muy pocos paciente:  «idtricos,
por I0 que existen escasas | aciones en nuestro pais de la presentacion de esta enfermedad en
nifios mexicanos, asi como de su evolucion  ‘onostico y tratamiento.

Con este trabajc pretende  scribir la serie de casos de pacientes con tumores cardiacos primarios
encontrados en el INP desde su fundacidn hasta la actualidad. Se describird el cuadro clinico
caracteristico, las caracteristicas ecocardiograficas al diagnostico, ademas de la evolucion de
enfermedad de acuerdo al tratamiento otorgado.

Los resultados obtenidos en gstudio ayudaran a conocer {a incidencia de esta patologia en nuestra
poblacién. asi como su forma  Jresentacion y prondstico dependiendo de! tratamiento otorgado, con lo
que se podrian normar medidas terapéuticas para estos pacientes.
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Preguntas de Investigacion

1. ¢Cudl es la prevalencia y curso clinico de los pacientes pedidtricos con tumores cardiacos
primarios en el INP?

OBJETIVOS
QObjetivo General

Describir la prevalencia y curso clinico de los pacientes pedidtncos con tumores cardiacos primanos en el
INP desde su fundacion hasta la actualidad.

Objetivos especificos

sscribir la prevalencia de tumores cardiacos primarios en pacientes diatricos det INP desde su
fundacion hast:  actualidad.
Describir los tumores cardiacos primarios mas frecuentes en pacientes pedidtricos del INP desde su
fundacion hasta la actualidad.
Describir la localizacion mas frecuente de cada tipo de tumor cardiaco primario en pacientes pediatricos
del I 2sde su fundacidn hasta la actualidad.
Describir las complicaciones mas frecuentemente encontr: s en pacientes pediatricos del INP desde su
dacién hasta la actualidad.

CLASIFICACION DE LA INVESTIGACION

Disefio de{ estudio.

Es un estudio retrospectivo, descriptivo, observacional y transversal, en el que se describe Ia serie de
casos del INP de expedientes de pacientes con diagnoéstico de tumor cardiaco primano, desde la
funt  6nde tto hasta la actualidad.

MATERIAL Y METODOS

Poblacion objetivo. Expediente cdlinico de pacientes menores de 18 afios con diagnéstico
ecocardiografico de tumor cardiaco primario en un hospital de tercer nivel.
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Poblacion_elegible. Expediente dinico de pacientes pedidtricos con diagnostico ecocardiografico de
tumor cardiaco primaric  ignosticados en el INPdesde su fundacién hasta la actualidad.

Criteri inclusion

Expedientes de pacientes con diagnéstico ecocardiografico de tumor cardiaco primario.
2. DeO0a 18 afos.
3. Cuaiquier sexo.

4. Que cuente con las siguientes variables de 1a hoja de recoleccion de datos:

a. Edad

b. Fecha 1acimiento

c. Sexo

d. Clase funcionai de acuerdo a la New York Heart Assodiation (NYHA)

e. Sindromes genéticos asociados y cardiopatia congénita asociada

f. Sintomas y signos (asintomatico y asignolégico, asintomatico con soplo, asintomatico con
arritmia, arritmia sintomatica, cianosis, falla cardiaca, sintomas neurolégicos, sintomas
sistémicos)

g. Métodos diagndsticos utilizi i, lo cual incluye: i) estudios de imagen, como radiografia,

ycardiograma, TAC yfo IRM: cabe mencionar 2 estos dos Gltimos estudios no existian
en los primeros aflos de la fundacion del Instituto, ademas, sélo se requieren ante
sospecha moracién maligna,ii) electrocardiograma (ECG), iii} estudios de laboratono
(AFP, IL6) iopsia.
h. Tipo de tumor, nimero de masas, comportamiento def tumor, forma de fa masa, sitio de la
tumoracién, tamaric la lesién.
i. Necesidad de cirugia. seguimiento y evolucion.

Criterios xclusgion.

1. Otras masas cardiacas que e! ios ulteriores se hayan identificado como vegetaciones, trombas, etc.

Variables

En el siguiente cuadro (Cuadro 4) se describen las vanables a utilizar en {a hoja de recoleccion de datos
del Anexo 1.
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Cuadro 4. Definicion de variables

VARIABLE DEFINICION OPERATIVA TIPO DE VARIABLE
Edad a momento del diagndstco de tumoracion
Edad cardiaca primana. Cuantitativa, en afios
Fecha de|.wa mes y afo de nacmiemo registrados en el
nacimiento expediente. Fecha
Sexo Sexo de acuerdo al fenatipo del paciente. Cualitativa, dicotdmica (mascuting, femenino)
Se describira la clase funcional seguin la New York Heart | Cualitativa, politbmica
Clase Assaciation (NYHA): NYHA | disnea de grandes | 1. |
funcional esfuerzos; NYHA nea de moderados esfuerzos; | 2
NYHA Jl| disnea de leves esfuerzos y NYHA IV disneaen | 3. il
reposo. 4. v
Cuatitativa, politémica.
Sindromes Se considerara la presencia o ausencia de sindromes | 1. Sin asociacion genétice personal o familiar
genéticos genéticos asociados con la presencia de tumoracion | 2. Con asociacion genética personal
asociados cardiaca, tanto personales como familiares, tales como 2.1 Esdlerosis tuberosa
lo son: esclerosis tuberosa (ET), complejo de Camey 2.2 Compiejo de Camey
(CC). neurofibromatasis (NF). 2.3 Neurofibromatosis
3. Con asodacién genética familiar
3.1 Esderosis tuberosa
3.2 Complejo de Camey
3.3 Neurofibromatosis
Cardiopatia congénita
Cardiopatias 1 Conducto arterioso (PCA)
congénitas Se determunara la presencia o ausencia de cardiopatia 2  Comunicadién interauriciiar (CIA)
asociadas congeénita asoaada. asi como la especificacion de la 3 Comunicacién interventricular (CIV)
MSMa. 4  Cardiopstia compiea (CC)
5  Otra cardiopatia
Asintomatico
asignolégico  Padientes sin signos ni sintomas al diagnodstico. Cualitativa, dicotomica(Si, no)
Asintomatico | Pacientes asintomaticos en quienes se detecto sopio
con soplo cardiaco en revis le nutina. Cualitativa, dicotdémica(Si. no)
Asintomatico | Padentes asintomaticos en quienes se detectd amitmia
con arritmia cardiaca en estudios electrocardiograficos de rutina. Cualitativa, dicotémica(Si, no)
Pacientes valorados ante la presencia de palpitaciones,
Aritmia sincope u otros simomas sugerentes de armimtia | Cualitativa, dicotdmica(Si, no)
sintoméatica cardiaca, la cual se corrobé electrocardiograficamente.
Cianosis Pacentes con Gianoss, weiitral o periférica, persistente. | Cualitativa. dicotomica(Si, no) _
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Pacientes con datos de falla cardiaca al diagnostico

Falla como lo son: falla de medro. disnea y/o fatiga al | Cualitativa, dicotomica(Si. no)
cardiaca esfuerzo, infecciones respratorias de repeticion o bien,
hospitalizacién por insuficiencia cardiaca congestiva.
Pacientes con datos de focalkizacion como lo son:
Sintomas movimientos anormaies del tipo tonico, donico, ténico- | Cualitativa, dicotdmica(Si, no)
neurolégicos  Clonico u otros
Pacientes con sintomas generales al diagndstico. como
Sintomas por efemplo’ pérdida de peso, fiebre, malestar general, | Cudlitativa, dicotomica(Si, no)
sistemicos mialgias, etc.
Determinar con que estudios de imagen cuenta el | Cualitativa, politomica
Métodos paciente, como lo son: radiografia de térax (RxT), | 1.Radkografia de térax (Rx T)
diagnosticos ecocardiograma (Eco), cateterismo (CH), tomografia | 2.Ecocardiograma (Eco)
de imagen axial computada (TAC), imagen por resonancia | 3.Cateterismo (Ctt)
magnética V), asi como e resultado de dichos | 4. Tomografia axial computada (TAC)
estudios. 5.Imagen por resonancia magneética (IRM)
Cualitativa, descriptiva.
Electro- Se referira si el paciente cuenta o no con | 1.8loquec incompleto de rama derecha
cardiograma _ lectrocardiograma (ECG). asi como la presencia o | (BIRD)
ausencia de datos electrocardiograficos sugerentes de | 2 Extrasistoles ventricitdares (EV)
diagnéstico creamiento de cavidade: iteraciones en el ritmo o en | 3. Taquicardia ventricular (TV)
la conducaion. 4 5d. de Wolff Parkinson White (WPW),
5.Bloqueo atrio ventricular (BAY)
6.Hipertrofia de ventriculo izquierdo (HVI)
7.Hipertrofia de ventricul wcho (HVD)
8 Hipertrofia de auncula derecha (HAD)
9.Hpertrofiade auricula izquierda (HAI)
Métodos Se determnard s se tomaron © no  estudios
diagnésticos | compiementanos como lo son: niveles de alfa feto | Cualtativa, dicotomica
de proteina (AFP) e tedeucina 6 (IL6). asi como los | 1. Alfa feto proteina (AFP)
laboratorio resultados de dichos laboratonios y su correlacion dlinica. | 2. Interfeucing 6 (IL 6)
Método Cualitativa, politbmica.
diagnosticos  Se determinard si se realizo biopsia 0 no, en casc 1. Se realizé biopsia parcial
de patologia | Hfirmativo se espedificara si la biopsia fue total o parcial. | 2. Se realizé biopsia total
asi como los resuitados de la misma. 3. No se realizé biopsie
Cuglitativa, politémica.
1. Benigno 2. Maligno
Tipo de | Se describiran si las masas tumorales son sugerentes de 1. 1Rabdomioma 2.1 Sarcoma
tumor tumores berugnos (rabdomiomas, fibromas, mixomas, 1 2Fibroma 2.2 Linforna
hemangiomas, lipomas, teratomas u otros), o de tumores 1.3Mixoma 2.3 Otros
malignos (sarcoma, linfoma u otros). 1 4Hemangioma
1.5Lipoma
1.6Teratoma
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1.70tro.

Cuadlitativa, dicotomica

Nimero de | Se determinara si al momento def diagndstico el paciente | 1.  Masa unica
masas presenta tumoraciones multiples 0 masa unica. 2. Masas multiples
rF Se describira si e tumor es de caracteristicas | Cualitativa, politbmica
Comporta- emboligenas (masa friable), si se encuentra infitrandc al | 1.  Emboligeno
miento  del | miocardio. o bien si tiene movilidad en relacion con el | 2. Infiltrativo
tumor. ciclo cardiaco. 3. Mowl
Cualitativa, politémica
Forma de la | Se especificaran las caracteristicas ecocardiogréficas de | 1.  Lisa
masa las masas encontradas: si es de superfiae hsa o | 2. Lobulada
lobulgda. si es una masa pediculada, ecolGcida. de | 3. Pediculada
bordes brillantes, con calcificaciones o hiperecogénica. 4. Ecolucida
5. Con bords bnllante
6. Caldficado
7. Hiperecoico
Cualitativa, politémica.
Sitio de 1a | Se describira el sitio o los sitios de localizacidn de la | 1. AD
tumoracion lumoracién 0 tumoraciones cardiacas de la siguiente | 2. A/
manera: auricula derecha (AD), auricula izquierda (Al), | 3. VD
ventriculo derecho (VD). ventricuto izquierdo (Vi), 4. Vi
miocardio, pericardio. 5. Miocardio
6. Pericardio
Tamafo de
la lesién Se mencionaran Ias dimensiones del tumor. Cuantitativa, en milimetros
itativa, politémica
Cirugia Se determinara si se realizd 0 no resectidn quirargicay | 1. No se realiz6 reseccion
si esta reseccion fue total o paraal 2. Se realizé reseccion parcial
3. Se realizé reseccion total
Tiempo de seguimiento desde la primera hasta la Gitima
| Seguimiento | consulta. Cuantitativa, en aftos.
Cualitativa, politdmic..
Svolucion Se describira el comportamiento de la tumoracion . Regresion aspontanea o desapancion

(crecimiento, regresion, estabilidad en tamafio), asi
como de la evolucion general del paciente (necesidad de
cirugia, transferencia a otro hospital, defuncién).

1

2. Reseccion quinirgica con recidiva

3. Reseccién quirurgica sin recidiva

4. Crecimiento de la lesion

5. Sin cambios en el tamafio de la lesién.
6. Transferancia a otra Institucion.

7. Defuncion.
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Metodos

En primer lugar se obtendra fa lista de pacientes con diagnéstico de tumoracion cardiaca primaria, o cual
se solicitd en el archivo clinico bajo los siguientes términos: tumor cardiaco, masa cardiaca, rabdomioma

cardiaco, mixoma cardia  fibroma cardiaco. hemangioma cardiaco, teratoma cardiaco, lipoma cardiaco.

Tras solicitarse los expedientes que cuenten con estos diagnosticos, se elegieron aquellos que cuentan
con los critenos de indusion refendos previamente.

Se recolectaron los datos de cada paciente en las siguientes seccionesdel expediente clinico:
i.  Historia clinica: fecha diagnostico, edad en aftos al diagnostico, fecha de nacimiento, sexo,
sintomas.
ii. Reportes de gabinete: métodos de diagnds  tilizados y sus resultados.
ii.  Notas de evolucion: sintomas, exploracion, fecha de Ultima consuita, clase funcional.
iv.  Hoja quirtrgica: ti  le cirugia realizada.
v. Historia ica, notas de interconsulta a genética: sindromes genéticos personales o
familiares, cardiopatia congénita asociada, etc.

Vaciamiento a formato de recoleccion de datos.

Vaciamiento a Hoja de datos electrénica.

Anal 0

r la naturaleza de este estudio se presenta un analisis descriptivo, con la presentacion de proporciones
de las vanables cualitativas como lo son: sexo del paciente, sintomas al diagnostico, métodos
diagnésticos, tipo de tu ¢ teristicas de la masa y localizacidon, asociacionessindromaticas y
cardiopatias congénitas, evolucion de la lesion y del paciente, realizacion de cirugia, clase funcional.

Por otra parte, de las vanables cuantitativas -edad, tamafio de la lesién, tiempo de seguimiento del
paciente- se describieron medidas de resumen (media) y de dispercion (desviacion estandar).
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CONSIDERACIONES ETICAS

Tal como lo establece la dedaracidon de buenas practicas clinicas de Helsinki,el propdsito pnincipal de la
investigacion médica en seres humanos es comprender las causas. evolucion y efectos de las
enfermedades, asi como mejora s intervenciones preventivas  1gnoésticas y terapéuticas.

Toda investigacién médica debe sujetarse a nomnas éticas,las cuales deben ayudar a promover el
respeto y proteger la sal  de los seres humanos, de manera que es nuestro deber como medicos el
proteger la vida, la salud, la dignidad, {a integridad, el derecho a la autodeterminacion, la intimidad y la
confidencialidad de la informacién personal de las personas que participan en dicha investigacion.

Debido a que se trata de un estudio retrospectivo, observacional y descriptivo, en el cual no se realizard
ning  procedimiento prospectivo ni de agresién al paciente, no se solicitara un consentimiento

informado.

Es por elio que este protocolo ha sido revisado por el comité de investigacion
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A continuacién, en el cuadro 5 se mostraran los tipos histologicos de tumoracién cardiaca pnmaria
encontrados en las sen de casos publicadas por Erdmenger, Beroukhim y Ginther
respectivamente, en comparacion con nuestros pacientes.De manera global, se observa que el tipo
de tumor més frecuente  estos 4 estudios es el rabdomioma (N=66), seguido del fibroma (N=34)
y del mixoma (N=13). Cabe mencionar, que el tipo de poblacion estudiada por cada autor es
diferente, ya que por ejemplo, Beroukhim et al se enfocan en aquellos pacientes que requieren de
un estudio de resonancia magnética. descartando a muchos portadores de rabdomiomas (ya que
este tipo de tumoracioi suele requenr mas que de ecocardiograma como estudio diagndstico);
mientras que Gdntherr  ta a aquellos que requierer reseccion quirdrgica, por 1o que descarta
también a muchos pacientes con rabdomioma (ya que esta tumoracién sblo suele requenr
vigilancia a menos que ocasione importante repercusién hemodinamica). Por otra parte, en nuestra
serie de casos —al igual que en la de Erdmenger- | al tratarse de un centro de referencia nacional,
se tiene una poblacién mas homogénea y por lo tanto el tipo de tumoraciones descritas
representan la incidencia real de cada uno de ellos.

Como se observa en el cuadro 5, en el INP predominan los rabdomiomas con un 86% (N=32) de
frecuencia, {0 cual se compara al 83% (N=24) descrito en Alemania (, mientras que en el INCICH
constituyen el 67% (N=14) y en el estudio Multicéntrico de Beroukhimg, representan solo el 21%; esto
ultimo se explica por las caracteristicas de la poblacién de cada sene de casos ya descritas.

INCICH: Instituto Nacional de Cardiologia ignaico Chévez, INP: Instituto Nacional de Pediatria

En cuanto a las caracteristicas ecocardiograficas de cada tipo de tumoracion es importante destacar
la presencia de masas multiples o uUnicas, asi como su localizacidon cardiaca, lo cual ayuda a
determinar el diagndstico especifico de cada tipo de tumoracion. Tradicionaimente los rabdomiomas
se han descrito com¢  moraciones mdltiples, sin embargo, como se observa en el Gréfico 8 “to
en nuestra sene, como en los estudios publicados por Beroukhimly, en el estudio multicéntrico de
USA, Suiza, Italia y Canada; asi como el estudio Aleman deGiinther,;, se observa que el 78% de los
pacientes con diagndstico de rabdomioma (N=55) se presentaron co  masas unicas. Por otra parte,
el resto de los tipos histolégicos de tumor cardiaco pnmano suelen describirse como masas unicas, tal
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A continuacitn, en el cuadro 7 se resumiran mediante una tabla comparativa los hallazgos

epidemiologicos y ecocardiograficos encontrados, asi como la evolucién a largo plazo de acuerdo

al seguimiento otorgado, en la serie de casos de nuestros pacientes con respecto a los pacientes

det INCICH ;) y a aquelios ya referidos en el estudio multicéntrico de EUA y Europa

Cuadro 7. Tabla comparativa.

Mticéntrico (N=58)

INCICH (N=21)

INP (N=37)

Relacion Hombre: Mujer

35 (60%) hombres
23 (40%) mujeres

13 (60%) hombres
8 (40%) mujeres

23 (62.3%) hombres
14 (37.8%) mujeres

17.5 aflos 4meses -15.08aihos
Edad ai diagnéstico meaia 0.8 afios 12(55%) menocres de 1afoc Media 4 .8anos
Esclerosis Tuberosa 3/14 (21% de 5/14 (36% de 30/32(94% de
asociada (rabdomiomas) rabdomiomas) rabdomiomas) rabdomiomas)
Cardiopatia congénita asociada | - 1(4.7%) 3(8%)
Sintomas de presentacion
Soplo 12 (15%) 8 (38%) 6 (16%)
Arritmia 29 (37%) 5 (23%) 2 (5%)
Sintomas neurologicos Y 1(4.7%) 4 (11%)
Cianosis 2(3%) 2(9.5%) 0
Cardiomegalia 0 1(4.7%) Y
Falla cardiaca 0 0 2(5%)
Sincope 0 2 (9.526) 0
Edema facia! 0 1(a7%) 0
= - 11 (14%) 1{4.7%) 27 (73%)
Agntoméucq _ 15 (19%) 0 0
Distrés respiratorio 6 (8%) 0 0
Dolor torécico 6 (8%) 0 2(5%)
Sintomas sistemicos 13 (17%) 0 0
"Tipo de tumor

abdomiomas 14 (24%) 14 (66%) 32 (86%)

ixomas 3 (5%) 4 (19%) 3{8%)

i 1 i 0 1(4.7%) [}
H:{I:\gan:g%nnr;ano 9{15%) 0 1{3%)
Teratoma 0 0 1(3%)
Fibroelastoma papilar e S 9
t células de purkinje

Unicas: 49 (84%) Unicas: 12 (57%) Unicas 28 (76%)

M unicas V< multiples

Mattiples. 9 (14%)

Muttiples: 9 (43%)

Muitiples: 9 (24%)

Localizaciénc¢  umor
vD 14 (21%) 2 (3.5%) 8 {23%)
Vi 26 (40%) 3(14.2%) 11 (32%)
Siv 12 (18%) 8 (38%) 0
Auricul 9 (14%) 4 (19%) 10 (28%)
Mﬁm%l“:sssiﬁos 4 (6%) 9 (42.8%) 7 (20%)
Pericardico 0 0 1(2.7%)
)ercusion h linami -
repercusion
Guradiente obstructivo 13 (62%) 30 (81%)
Insuficiencia valvular 5(23%) 1(3%)
Disfunrifn miocardica 8 3 Eg‘};;
Prolap ' mitrai 0 1 (3%)
Reseccion quinirgica 137 € {28.5%) 4{11%)
714 (56 v us 7/14 (50% de 15 (47% de
Regresion espontanea rabdomiomas) rabdomiomas* rabdomiomas)
Vortalidad 1/78* 2 (9.5%) 0
Seguimiento 0-32 afios 1-7 afios 0-18afios
Media 2.19 afos Media 7.5afos

“se inciuyen a los 78 pacrentes del estuck
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Conclusiones

Los tumores cardiacos primanos son raros en la edad pediatrica, en el INP el tipo de tumor mas
comun es el rabdomioma (86% de los casos), con una asociacién a esclerosis tuberosa del 84%, io
cual se compara a lo descrito en la literatura universal; sin embargo, contrario ¢  observado
tradicionalmente, en nuestra serie se encuentra como masa Unica en el 67% (N=25) de los casos.
El 47% de nuestros pacientes presentaron regresion espontdnea y el prondstico general fue
favorable. Con respeco al resto de los tipos de tumores. sélo contar con 3 pacientes con
diagnostico de mixoma (uno ; cuales se refind a otra Institucién), uno con hemangioma y uno
con teratoma, estos 4 pacie jue continuaron seguimiento en el Instituto fueron sometidos a

reseccion quinirgica sin recidiva en el seguimiento a largo plazo en ningun pacie

Si bien en nuestra serie de casos no encontramos ningun paciente con evolucién catastrofica, es
importante considerar a esta entidad en el diagnostico diferencial de diversas cardiopatias
congénitas asi como en li  iologia de embolismos sistémicos.

Es importante destacar la asociaciéon tan importante de rabdomiomas en pacientes con esclerosis
tuberosa asintomaticos e incluso sin la presencia de soplo cardiaco y ECG normal (hasta el 60%
de los casos), por lo que el abordaje integral de estos pacientes con ecocardiograma es
fundamental.

30






13.

14.

15

18.

19.

21.

22.

23.

24.

Padalino M., Basso C., Milanesi Omella., Vida V., Svaiuto G., Thiene G., Stellin G. Surgically treated
pnmary cardiac tumors in eary infancy and childhood.The Joumal of Thoracic and Cardiovascular
Surgery 15; 129 (6): 1358-1363

Shanmugam G. Primary cardiac sarcoma. European Joumal of Cardio-thoracic Surgery 2006; 29: 925—
932.

. Jiunn-Ren W., Chaw-Chi C., Young-Tso L., Zen-Kong D., Hsiang-Ju L.Cyanosis Caused by a Huge

Obstructive Righ  ntricular Fibroma. Japanese Heart Journal 2000; 41 (2): 239-243.

. Dimassi A., Dimassi Amaout M. Giant right ventricular fibroma co-existing atrial septal defect in a 15

year old girl. Cardiology in the Young 2009; 19 (6): 630-632.

Stillera B., Hetzer R., Meyer R., Dittrich S., Pees C., Meskishvili V., Lange P. Pnmary cardiac tumours:
when is surgery necessary? European Joumal of Cardio-thoracic Surgery 2001; 20: 1002-1006.

Dereddy N., Sett S, Knshnan U. Resection of ventricular rhabdomyomas in infants presenting with
cardiac failure. C  ology of the Young 2008; 18 (6): 635-637.

UzunO,, Wilsor ., Vujanic ., Parsons J., De Giovanni J.Cardiac tumours in children. Orphanet Joumat
of R¢  Diseases 2007, 11(2): 1-14.

Milunsky J., Huang XL., Baldwin CT., Farah MG., Milunsky A. Evidence for Genetic Heterogeneity of
Camey Complex (Familial Atrial Myxoma Syndromes). Cancer Genetics Cytogenetics 1998; 106: 173-
6.

Addario V., Pinto V., Di Naro E., Del Bianco A., Di Cagno. Prenatal diagnosis and postnatal outcome of
rdiac Rhabdomyomas.Journal of Perinatal Medicine 2002; 30 (2): 170-175.

Di-Liang C., Fat-Ko S., Chei-Huang S. Echocardiographic Evaluation of Cardiac Rhabdomyoma in Infants
and Children, Joumal of clinical ultrasound 2000; 28 (8): 381-386

Davies . Oppido G., Brizard C.Surgical management of symptomatic cardiac fibromas in children.
Joumnal of Thoracic and Cardiovascular Surgery 2007;133 (1): 254-255.

32



25.

26.

27

28

29.

30.

31.

32.

33.

35.

36.

Oftavian , Rossi L., Ramos S., Matturri L Pathology of the Heart and Conduction System in a Case of
Sudde :ath Due to a Cardiac broma in a 6-month-old Child. Cardiovascular Pathology 1999; 8(2).
109-112.

Montprevillea V., Nottin R., Dulmet E., Serraf A Heart tumors in children and aduilts: clinicopathological
study of59 patients from a surgical center. Cardiovascular Pathology 2007; 16: 22— 28.

Olgar S., Nisli K., Elmaci T. Recurrent Hemiparesis Due to Anterior Mitral Leaflet Myxomas. Pediatric
eurology 2006; 34( 6): 490-494.

Le Gloan L., Warnn-Fresse K., Gourmay V  vestigation of a myxoma in the right ventricular outflow tract.
Cardiology of the Young 2009; 19 (3): 301-303.

Padalinoa M., Basso C., Svaluto G., Thiene G., Stellin G.Left atrial myxoma in a child Case report and
review of the literature Cardiovascular Pathology 2003;12: 233— 236.

Sun P, Wang Z. Familial atrial myxoma. Cardiology of the Young 2008; 18(5): 525-527.

Hévels-Gu'rich H., Seghaye MC., Amo Takyi BK., Duchateau J., Bermuth G. Cardiac myxoma in a 6-year-
old child—constitutional symptoms mimicking rheumatic disease and the role of interleukin-6. Acta
Paediatrica 1999; 88: 786-788.

. Ghosh A., Bhattacharyya A., Niyogi P. Recurrent Left Atrial Myxoma with Recurrent Stroke. Indian

Pediatrics  01; 38 (10): 1190-1192.

Kutay V., Yakut C., Ekim H. Mitral Annular Tumors: Report of Two Cases in Childhood. Joumal of
Cardiac Surgery 2006;21: 191-194.

Prince J., Ranae L., Donald J. Infected cardiac myxoma. The Pediatric infectious Disease Joumal 2002;
2(21): 177-178.

. Bertherat J. Camey complex (CNC). Orphanet Joumal of Rare Diseases 2006; 1(21): 1-6.

33



38.

39.

41,

42.

43.

45.

47.

48,

Stratakis CA., Kirschne  3.Camey Complex: Diagnosis and Management of the Complex of Spotty Skin
Pigmentation, Myxomas, Endocrine Overactivity, and Schwannomas. American Joumal of Medical
Genetics 1998; 80: 183-185.

Mahilmaran A., Seshadri M., Nayar P., Sudarsana G., Abraham K. Familial Cardiac Myxoma Camey's
Complex. Texas Heart institute Journal 2003; 1): 80-82.

Ug'ras S., Bayram |. Cavermnous haemangioma of the mitral valve in a child: report of a case and review
of the literature. Pathology 2005; 37 (5): 396-398.

Cho JM., Danielson GK., uga FJ., Dearani JA., McGregor CG., Tazelaar HD., Hagler DJ. Surgical
Resection of Ventricular Cardiac Fibromas: Early and Late Results. Annais of Thoracic Surgery
2003;76:1929 -34.

Hong- Wu K., Ming Mo X., Long Liu Y.Clinical Analysis and Surgical Results of Cardiac Myxoma
inPediatric  atients. Journal of Surgical Oncology 2009;99: 48-50.

Parame’s F., Cafrico A., Pinto F. A papillary fibroelastoma of the tricuspid vatve. Cardiology of the Young
2007; 17(6): 678-680.

. Alizad J., Seward J. Echocardiographitc  atures of Genetic Diseases: Part 5. Tumors. Joumat of the

American Society of | cardiography 2000; 13(5) : 421-426.

Wina M., Jaeggi E., Lee KJ.Neonatal Rhabdomyoma Causing Right Ventricutar inflow Obstruction With
Duct-Dependent Pulmonary. Catheterization and Cardiovascular Interven 5 2007; 69: 881-885.

. Lad VS, Jain J., Agarwala S., Sinha VK., Khandekar JV., Agrawal NB., Khandeparkar JM., Patwardhai

Right atrial trans-septal approach for left atnal myxomas-—nine-year experience. Heart ing and
Circulation 2006;15: 38-43.

Makiyama Y., Nishimoto H. Myxoma causing sudden neurologic symptoms including ataxia and facial
nerve palsy. Joun fPe  tncs 1999;135:652.

Becker P., Frangini P., Amaiz P. Recurrent left atrial myxoma. Report of a case in a 2 year-old boy.
Revista médica de Chile 2006; 134(5): 635-640.

34






