500

Carta al Editor

de la permeabilidad endotelial, origen embrionario u origen
inflamatorio®.

El linfangioma abdominal es una enfermedad propia de la
infancia®’. Se ha descrito que afecta mas frecuentemente a
varones. Su localizacion mas frecuente es el cuello (75%),
seguida de la region axilar (20%) y las partes blandas
(mediastino, pulmones, pared toracica, brazo, parétida,
bazo, higado, Utero o recto). La localizacion en el
retroperitoneo con afectacion mesentérica ocurre en menos
del 1%.

Su forma de presentacion es como masa abdominal
palpable. En adultos pueden producir abdominalgia. La
compresion de estructuras vecinas es la causa de la
sintomatologia mas frecuente y, depende de su localizacion,
puede causar obstruccion intestinal incompleta, desplaza-
miento renal y obstruccion o desplazamiento ureteral.
Puede ocasionar un cuadro agudo, indistinguible de los
causados por otras causas (principalmente apendicitis).
Ocurre por compresion o diversas complicaciones (hemo-
rragia, inflamacion, torsion, ruptura o infeccién)®.

Su tratamiento es la exéresis quirGrgica® o la exéresis
laparoscépica'®, asociada en muchos casos a una reseccion
intestinal por la afectacién vascular®. El prondstico tras el
tratamiento es muy bueno y se han observado recidivas en
muy pocas ocasiones.

Por tanto, el linfangioma abdominal es una entidad que
debe tenerse tener en cuenta a la hora de plantear el
diagnostico diferencial frente a una anemia cronica.
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Rabdomioma auricular derecho y sindrome
de Wolff-Parkinson-White en una lactante
con esclerosis tuberosa

Right atrial rhabdomyoma and Wolff-Parkinson-
White syndrome in an infant with tuberous
sclerosis

Sr. Editor:

La esclerosis tuberosa (ET) es una enfermedad enfermedad
autosdmica dominante en la que con frecuencia hay
afectacion de varios drganos, entre éstos el corazon. Los
rabdomiomas cardiacos son la anomalia cardiaca mas
frecuentemente encontrada’. Se presentan hasta en el 60%
de los casos y son un criterio mayor para el diagnostico de
esta enfermedad.
La localizacion
frecuente?. Se

auricular del rabdomioma no es
localizan fundamentalmente en los

ventriculos, sobre todo en ventriculo izquierdo, musculos
papilares y a ambos lados del septo interventricular.
Las lesiones son intramiocardicas y no suelen ser muy
excrecentes. Se pueden diagnosticar facilmente por eco-
grafia y se presentan con frecuencia en nimero multiple,
de aspecto homogéneo, muy hiperecoicas y de tamafo
variable.

Aunque son estructuras con tendencia a la regresion,
pueden producir un espectro clinico amplio, desde la
ausencia de sintomas (en la mayoria de los casos) hasta
arritmias, obstruccion del flujo sanguineo e incluso muerte
subita®.

En estudios realizados sobre estas tumoraciones se han
encontrado células con estructura similar a las células de
Purkinje, asi, situadas en la union auriculoventricular,
podrian actuar como una via accesoria que evitase el nodo
auriculoventricular y manifestarse como un sindrome de
preexcitacion, como el sindrome de Wolf-Parkinson-White
(WPW)*,

A continuacion presentamos el caso de una lactante
afectada de ET a la que se le detecté un rabdomioma en la
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Figura 1

Plano posterior en proyeccion con 4 camaras. Rabdomioma de dimensiones de 11 x 9,4mm localizado en la auricula

derecha junto a la union auriculoventricular. En la imagen Doppler se observa flujo laminar a través de la valvula tricispide.
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Figura 2 Electrocardiograma basal. En precordiales izquierdas se observa espacio PR corto y empastamiento de la rama ascendente
de complejo QRS (onda §), ambos hallazgos compatibles con el sindrome de Wolf-Parkinson-White.

auricula derecha, junto a la unidon auriculoventricular,
asociado a sindrome de WPW con via accesoria que
correspondia a la localizacion del tumor.

La lactante de 8 meses consultd por presentar
desde hacia un mes espasmos repetidos de las 4 extremida-
des, que se sucedian en salvas y que se habian acentuado
en los Ultimos dias. No tenia otros sintomas, excepto
discreta agitacion que refirieron los padres. No tenia
antecedentes familiares ni personales relevantes vy
habia tenido un desarrollo madurativo normal hasta la
fecha.

En la exploracion destacaba inquietud motora llamativa y
manchas hipocromicas en la piel. En la auscultacion
cardiorrespiratoria no se detectaban soplos, tenia tonos
ritmicos y buena ventilacion bilateral. No hubo otros
hallazgos patoldgicos.

Las pruebas complementarias (electroencefalograma vy
resonancia magnética) fueron compatibles con el diagnos-

tico de sindrome de West sintomatico en el contexto de un
cuadro de ET. La lactante se envio entonces para completar
el estudio cardioldgico.

En el ecocardiograma se observo una lesion redondeada
hiperecogénica, de aspecto homogéneo, situada en la region
inferior del septo interauricular, proxima a la union
auriculoventricular y en relacion con la valvula tricuspide,
de dimensiones aproximadas de 9,4 x 11mm. No existia
compromiso del llenado auricular ni ventricular asi como
tampoco de la valvula tricispide (fig. 1). La funcion de
ambos ventriculos era buena y no se detectaron otras
lesiones.

En el electrocardiograma presentaba ritmo sinusal a 125
lpm, onda & y intevalo PR corto; todos estos hallazgos eran
compatibles con el sindrome de WPW (fig. 2). Se decidio
entonces realizarle una prueba Holter en la que no se
evidenci6 ninguna racha de taquicardia supraventricular ni
otras arritmias.
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Ante la ausencia de sintomas cardiovasculares y la
tendencia a la regresion de estas lesiones, se decidié tomar
una actitud expectante sin iniciar tratamiento antiarritmi-
co. Hasta el momento, 5 meses de seguimiento, la paciente
ha mantenido buena evolucion, se encuentra asintomatica
desde el punto de vista cardiovascular y presenta discreta
reduccién del tamaio del tumor.

Los rabdomiomas cardiacos son lesiones que deben
buscarse en todos los pacientes afectados de ET, aunque
éstos se encuentren asintomaticos. La localizacion auricular
no es frecuente pero puede asociarse a sindrome de WPW,
por lo que a estos pacientes se les debe realizar un
electrocardiograma de forma sistematica®.

El sindrome de WPW puede aparecer desde el primer
momento tras el nacimiento, con mayor frecuencia en
varones*y, en ocasiones, asociado a episodios de taquicardia
supraventricular. En la mayoria de estos casos la respuesta a
los farmacos antiarritmicos habituales es buena y, en raras
ocasiones, son necesarios otros tratamientos mas intensivos,
como la ablacion con radiofrecuencia o la cirugia®.

En general, la evolucion de estos pacientes es excelente,
con regresion espontanea no s6lo de las lesiones sino
también de las alteraciones en el electrocardiograma’. Esta
tendencia se observa fundamentalmente en los primeros
anos de vida, por eso en pacientes asintomaticos podemos
mantener una actitud expectante sin necesidad de admi-
nistrar un tratamiento antiarritmico.
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Epistaxis en la infancia: no siempre un
hallazgo intrascendente

Epistaxis in childhood: Not always an
insignificant finding

Sr. Editor:

El carcinoma nasofaringeo (CNF) es un tumor poco frecuente
en la edad pediatrica. Representa entre el 80 y el 95% de los
tumores nasofaringeos de todas las edades y el 20% de éstos
en la infancia'. Es un carcinoma de células escamosas que
asienta en el epitelio de revestimiento nasofaringeo. Tipica-
mente se origina en la fosa Rosenmiiller, permaneciendo
clinicamente asintomatico durante un periodo prolongado. La
forma mas comin de presentacion es una adenopatia cervical
metastasica® seguida de epistaxis, obstruccidon nasal, otitis
media serosa y otros sintomas rinologicos-.

A continuacion presentamos el caso clinico de un varon de
9 anos con un CNF, con el proposito de ayudar al
reconocimiento precoz de esta enfermedad ante una clinica
tan frecuente en la edad pediatrica como es la epistaxis.

Caso clinico

Paciente de 9 afos, varon, sin antecedentes de interés, que
consulta en el Servicio de Urgencias por epistaxis. Refiere 10
episodios en los Ultimos 3 meses, autolimitados, de 10 min de
duracién. Diagnosticado un mes antes de anemia ferropénica en
tratamiento. En la exploracion destaca una epistaxis activa,
palidez mucocutanea, adenopatia laterocervical izquierda de
2 x 2cm, movil, de consistencia dura, dolorosa a la palpacion,
no adherida a planos profundos, sin signos inflamatorios
evidentes, controlada por su pediatra, y otras menores de
1.cm, submandibulares y cervicales bilaterales. En el resto de la
exploracion no hubo hallazgos. En Urgencias no se visualiza el
punto de hemorragia y se realiza taponamiento anterior. La
analitica evidencia anemia ferropénica sin trastornos de la
coagulacion. Se realiza una tomografia computarizada (TC)
maxilofacial, en la que se visualizd una ocupacion de la luz del
cavum (fig. 1). Se completa el estudio con exploracion
endoscopica nasal, en la que se visualiza una masa rinofaringea
en pared posterosuperior y se cauteriza con bisturi eléctrico,
cediendo la hemorragia. Se toma muestra para biopsia, que da
como resultado un carcinoma indiferenciado de cavum
(fig. 2). Posteriormente, se envio al paciente al Servicio de
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