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Los tumores cardiacos primarios son extremadamente
raros, con una incidencia estimada entre el 0,0017 y el
0,19 %. En su mayoria son benignos. Mientras los mixo-
mas son los mas frecuentes en adultos, en nifios es un
proceso infrecuente. Los mixomas se encuentran princi-
palmente en la auricula izquierda, el 20 % en la auricula
derecha, el resto en los ventriculos y, muy rara vez, en las
vilvulas auriculoventriculares.

Los accidentes cerebrovasculares secundarios a un mixo-
ma son bastante raros, sobre todo en la edad pediatrica. Se
considera que el ecocardiograma transesofagico es el estu-
dio diagnéstico de eleccion y la reseccion temprana es el
tratamiento mas adecuado para evitar las complicaciones
graves. Se presenta el caso de un mixoma auricular como
causa de accidente cerebrovascular en una nifia de 11 afios,
que ingreso tras presentar vértigo, pérdida de fuerza en
hemicuerpo derecho y dificultad para el habla, sin pérdida
de conocimiento para estudio. Tras la realizacion de estu-
dios complementarios (tomografia computarizada, reso-
nancia magnética y angiorresonancia cerebral) se diag-
nostico infarto de la arteria cerebral media izquierda. Se
realizaron diversos estudios para clasificar el origen del ac-
cidente cardiovascular, entre ellos, el estudio cardiolégico,
encontrindose una masa en auricula izquierda indicativa
de mixoma. Se realizé reseccién del tumor y se confirmo
el diagnoéstico de mixoma mediante el estudio anatomopa-
tologico. La evolucion clinica fue satisfactoria. Ante la pre-
sencia de un suceso isquémico en territorio cerebral, con o
sin evidencia de enfermedad cardiaca, debe buscarse in-
tencionadamente una causa cardiaca.
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CEREBROVASCULAR STROKEASA SGN
OFATRIALMYXOMA IN CHILDHOOD

Primary cardiac tumors are uncommon with an esti-
mated incidence of between 0.0017 % and 0.19 %. Most
are benign. Whereas myxomas are the most common
primary tumor in adults, in children they are exception-
ally rare. Cardiac myxomas usually develop in the left
atrium, 20 % occur in the right atrium and the remain-
der develops in the ventricles and rarely in the heart
valves.

Cerebrovascular strokes secondary to myxoma are rare
in childhood. The diagnostic test of choice is trans-
esophageal echocardiogram and early excision is the most
effective treatment in preventing serious complications.
We report a case of cerebral stroke as the only manifesta-
tion of an atrial myxoma in an 11-year-old-girl. The patient
presented vertigo, right hemiparesis of the body and
dysarthria without loss of consciousness. After diagnostic
tests (computerized tomography, magnetic resonance
imaging and cerebral angioresonance) she was diagnosed
with an ischemic lesion in the left middle cerebral artery.
Various investigations were performed to find the cause of
the stroke, among them cardiologic study, and a mass in
the left atrium suggestive of myxoma was found. The tu-
mor was removed and the diagnosis of myxoma was con-
firmed by histopathological examination. Outcome was
satisfactory. The presence of a cerebral ischemic episode,
with or without concomitant heart disease, suggests the
need to look for cardiac etiology.
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INTRODUCCION

Los tumores cardiacos primarios son extremadamente
raros durante la infancia, con una incidencia estimada en-
tre el 0,0017 y el 0,19%'. En su mayoria son benignos.
Mientras los mixomas son los tumores primarios benignos
mas frecuentes en adultos, en ninos predominan los rab-
domiomas!.

Los mixomas son de origen endocardico, que normal-
mente se extienden hasta la cimara cardiacal. El 75% se
encuentran en la auricula izquierda, el 20% en auricula
derecha, el resto en ventriculos y, muy rara vez, en val-
vulas auriculoventriculares?. Aparecen sobre todo en mu-
jeres entre los 30 y 60 afios, y por ser casi siempre Gni-
cos3. En el 5% de los casos se ha observado un patrén
hereditario autosémico dominante®-3. Esta variedad se
presenta en la adolescencia, asocidndose con frecuencia
a otros tumores.

Constituyen una rara causa de accidentes cerebrovas-
culares (ACV). La incidencia de ACV en nifos es de
1-3/100.000 al ano, siendo las causas en la poblacion pe-
diatrica distintas de las de los adultos, llegando a averi-
guarse en el 60% de los casos®>. Comprenden las trom-
bosis arteriales y venosas, la hemorragia craneal, la
embolia arterial y otros procesos diversos. Al menos el
20% de los accidentes isquémicos cerebrales son cardio-
embolicos.

Figura 1. RM cerebral: imagen intensa a nivel de puta-
men y cabeza del caudado izquierdo compati-
ble con infarto de arteria cerebral media iz-
quierda que afecta a los ganglios basales.
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OBSERVACION CLINICA

Nina de 11 afos y 7 meses que, estando previamente
bien, present6 vértigo, pérdida de fuerza en hemicuerpo
derecho y dificultad para el habla, sin pérdida de conoci-
miento. Entre los antecedentes personales, 2 meses antes
habia tenido un episodio de mareo con pérdida de fuer-
za en miembro inferior derecho de unos segundos de du-
racion con recuperacion espontanea. Desde hacia 4 me-
ses sufria episodios de vision borrosa en ojo derecho de
breve duracién. En la exploracion fisica se encontraron
los siguientes resultados: somatometria normal; frecuen-
cia cardiaca, 95 lat./min; presion arterial, 104/64; con
buen estado general. En la auscultacion cardiopulmonar,
se observaron tonos ritmicos sin soplos. Desorientacion
temporoespacial, responde a 6rdenes verbales simples.
Pupilas isocoricas y normorreactivas. Paralisis del hipo-
gloso derecho. Paresia leve en mirada vertical, resto de
motilidad ocular conservada. Nistagmos sin diplopia. He-
miparesia derecha con incapacidad para movilizar el bra-
zo derecho la paciente. La paciente arrastraba pierna de-
recha con dificultad. El tono y la fuerza del hemicuerpo
izquierdo eran normales. ROT derechos exaltados con
Babinsky. ROT izquierdos normales. Sin clonos. Las prue-
bas complementarias realizadas fueron las siguientes:

1. Hemograma, proteina C reactiva (PCR), estudio de
coagulacion, bioquimica, gasometria, factor reumatoide,
complemento, Mantoux y electrocardiograma (ECG), nor-
males. Velocidad de sedimentacion globular (VSG), 42 mm.

2. La tomografia computarizada (TC) cerebral mostro
lesion hipodensa en nucleo caudado y capsula interna,
hallazgos compatibles con infarto isquémico cerebral.

3. En la resonancia magnética (RM) cerebral se encon-
tré una imagen intensa en T2 e hipointensa en T1 a nivel
de putamen y cabeza del caudado izquierdo compatible
con infarto de arteria cerebral media izquierda que afec-
ta a los ganglios basales (fig. 1).

4. Angiorresonancia cerebral: sin alteraciones.

5. Ecocardiografia Doppler: masa de aspecto mixoma-
toso de 4,75 X 6 cm que ocupaba pricticamente la auricu-
la izquierda haciendo protrusion a través de valvula mitral,
comportandose funcionalmente como estenética (fig. 2).

A las 2 h del ingreso presenté una mejoria ripida y pro-
gresiva de su déficit neurolégico, quedando una cefalea
frontotemporal izquierda, discreta paresia de la mirada
vertical con nistagmos y temblor intencional de mano y
pie derecho.

Ante la evidencia de tumor auricular izquierdo se deci-
dio, bajo circulacion extracorpérea, exéresis de la masa y
base de implantacién. Como hallazgo intraoperatorio se
encontré tumoracion de aspecto mixomatoide con im-
plantacion en fosa oval. El estudio anatomopatologico
mostrd fragmentos constituidos por matriz mixoide con
células estrelladas y fusiformes de nicleo hipercromatico
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y componente vascular prominente (fig. 3). De manera
focal se observa depésito de hemosiderina. La superficie
presenta proyecciones y pliegues irregulares revestidos
por endotelio. El material remitido como “base de im-
plantacion” corresponde a mixoma con fibrosis, depésito
de fibrina y pared de musculo cardiaco. La paciente per-
manece hemodinamicamente estable, sin presentar com-
plicaciones. El examen neurologico al alta es normal. En
control ecocardiografico posterior es normal (fig. 4).

Discuson

En un estudio realizado los ultimos 15 afnos, en 27.640
ninos se observé un aumento en la incidencia de tumores
cardiacos de hasta el 0,32%. Se piensa que se debe a una
mejora en las pruebas complementarias no invasivas con
el consiguiente diagndstico precoz. En esta serie también
se observé que los tumores mas frecuentes en ninos son
los rabdomiomas, seguidos de los fibromas, no diagnosti-
cindose ninglin mixoma®.

El diagnostico clinico es dificil. La sintomatologia de-
pende fundamentalmente de la localizacion del tumor vy,
en menor medida, del tipo histoldgico’. Se caracterizan
por la presencia variable de sintomas cardiacos (obstruc-
cion del drea auriculoventricular, sincope), sintomas cons-
titucionales que se atribuyen a la secrecion por el tumor
de interleucina 63 (fiebre, mialgias, pérdida de peso) y
sintomas embolicos. Aunque las manifestaciones obstruc-
tivas y constitucionales son las mas frecuentes (mas del
60%), el embolismo sistémico puede encontrarse en el
25-50% de los casos de mixoma del lado izquierdo?®. En
la mayoria de los casos se afectan las arterias cerebrales?,
y en ocasiones arterias de la retina. Por lo tanto, puede
existir pérdida transitoria o permanente de vision por
afectacion de estos vasos!:1%. En nuestro caso, la paciente
empezo6 con sintomas embolicos y presentaba vision bo-
rrosa unos meses antes de su ingreso, posiblemente por
embolizacion de los vasos retinianos. Clinicamente pue-
den adoptar la forma de accidente isquémico transitorio o
de infartos bien establecidos??. En consecuencia, ante la
presencia de un suceso isquémico en territorio cerebral,
con o sin evidencia de enfermedad cardiaca, debe bus-
carse una causa cardiaca, tal y como ocurrié en nuestro
caso. Los tumores polipoides son bastante irregulares y
mas facilmente embolizan debido a su movilidad®!!. Los
mixomas auriculares pueden asociarse a numerosas lesio-
nes pigmentadas en la piel (lentigo), mixomas cutineos y
nédulos suprarrenales pigmentados’. También es caracte-
ristica la auscultacion de un soplo sistolico o diastolico en
mds de la mitad de los pacientes!, signos que no ocu-
rrian en nuestro caso.

Se considera que el ecocardiograma transesofagico es
el estudio diagnostico de eleccion, porque permite una
correcta evaluacion preoperatoria al demostrar el tamano,
la movilidad y el lugar de adhesion a la pared auricular.
El ecocardiograma transtoricico puede no evidenciar mi-

Figura 2. Ecocardiografia Doppler: masa de aspecto mi-
xomatoso de 4,75 X 6 cm que ocupa la auricu-
la izquierda.
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Figura 3. Estudio anatomopatologico: matriz mixoide
con células estrelladas y componente vascular
prominente.

Figura 4. El estudio ecocardiogrdfico tras la intervencion
quirtrgica es normal.
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xomas pequefnios®®. El ECG es inespecifico, refleja las al-
teraciones hemodindmicas causadas por el tumor!. La ra-
diografia de térax puede revelar un aumento de la auri-
cula izquierda con signos de hipertension pulmonar. Es
infrecuente la calcificacion del tumor que lo haria visible
en una placa simple de térax!. Los tumores que miden
menos de 0,5-1 cm de didmetro pueden ser identificados
por TC y/o RM. La ventaja de estas dos pruebas es que
aportan cortes cardiacos, mediastinicos, pulmonares y
de estructuras tordcicas sin superposiciones de planos!.
No estd indicada la realizacion de una angiografia in-
tracardiaca (salvo si coexiste enfermedad obstructiva
coronaria), pues puede movilizar el MA o provocar em-
bolismos. El estudio anatomopatolégico confirma el diag-
nostico de mixoma.

En el diagndstico diferencial de una masa intracardiaca
hay que tener en cuenta, ademis de los mixomas, otros
tumores primarios benignos y malignos, tumores metas-
tasicos y trombos. La presencia de tumores secundarios
es mas frecuente y suelen asentarse en el pericardio o,
con menos frecuencia, en el miocardio, pero raramente
en endocardiol.

El tratamiento del mixoma es la reseccion quirtrgica
precoz tras el diagnéstico a causa del alto riesgo de obs-
truccion valvular o embolizacion sistémical?13. Es preferi-
ble realizar reseccion amplia de la base del tumor para
evitar las recaidas, las cuales varian entre el 3 y 6%, segin
las diferentes series. Pueden producir ictus de repeticion
mientras no se extirpen, a pesar del tratamiento antiagre-
gante o anticoagulante. Las complicaciones neurolégicas
tras la reseccion son infrecuentes. La mortalidad operato-
ria es inferior al 5%. Se ha observado que los mixomas
familiares presentan una gran tendencia a recurrir, inclu-
so unos 20 anos después de la escision>12. Se recomien-
da que, una vez resecado el tumor, se realice seguimien-
to clinico y ecocardiogrifico?. Los resultados a corto y a
largo plazo son satisfactorios.
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