Un corazoén extraordinario
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MOTIVO DE CONSULTA

Nifia de 14 afos remitida por su pediatra por soplo cardiaco

ANAMNESIS

« Antecedentes familiares: No
» Antecedentes personales: No
« Asintomatica desde punto de vista cardiologico

EXPLORACION FISICA

Ctes -> TA: no, Sat 02 98 %, FC: 75 Ipm, peso de 48,4 kg y talla de 167 cm
« AC ->Tonos ritmicos; soplo protomesosistolico IlI/VI maximo en BEI.
« AR ->Normal
* No signos de distress respiratorio
* Resto anodino
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ELECTROCARDIOGRAI\/IA

Ritmo sinusal a 70 Ipm; PR: 0.134 seg; P a 30° y duracion de QRS de 0.107 seg
con eje QRS 53°

* Descenso de ST de 2 mm en DI; 1 mm en DII; 2-3 mm en V4-V6

» T positivaen V1y V2 y negativa profunda en precordiales izquierdas

« Ta-160°

« Patrén de BIRIHH

» Hipervoltaje de R en DI, DII, V4, V5y V6

S profunda en AVR

ECOCARDIOGRAMA DOPPLER-COLOR

- Hipertrofia septal asimétrica severa de 43 mm en eje largo
y de 33,0 mm en modo M. Tercio medio y apical VI

- Aparatos valvulares indemnes en estructura y funcion

- Tractos de salida y entrada indemnes

- Gradiente dinamico obstructivo medio-ventricular (40

mmHg)
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Nuestro caso

Miocardiopatia Eosiliites Tumores cardiacos
: s o causas de . :
hipertrofica primarios
MS
Fibroma Mixoma
Miocardiopatia Consecuencia :
hipertrofica de sobrecarga Rabdomioma ! Teratoma
genetica o de presion Lipoma
familiar
PLAN A SEGUIR: flujo bireccional
 Inicio de bisoprolol 2,5 mg / 24hy
aumentar segun tolerancia

» Evitar esfuerzos fisicos hasta fin de estudio e

» Estudio de hermanos y padres

« CardioRMN + Ergometria + Holter ECG
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Cardiac Mass Description Location Imaging Features
J car- Ventricle 4
diac tumor Hyperechoic on echocardiogram
Hi iated wiﬂ- Contiguous with myocardium
70-75 % Can be infiltrative
during
early childhood
L commeon pri- Ventricle

mary cardiac tumor
Small percentage are associ-

Iated with Gorlin syndrome

Rare cardiac tumor

More commonly extracardiac
(lung, abdomen, pelvis, ex-
tremities)

Considered benign, but locally
invasive

Vascular tumor

Majority are associated with
extracardiac hemangiomas

Inflammartory
myofibroblastic

mumor (IMFT)

Hemangioma

Rare tumor, but second most
common primary tumor in
fetuses and neonates

Teratoma

Rare tumor in children

Small percentage are associ-
ated with Carney complex

Mainly iatrogenic (associated

Myxoma

Thrombus

catheters)
Tabla 1': Tumores cardiacos benignos

with indwelling central venous

Endocardium; may
involve valves

Any cardiac chamber
Endocardial or intra-
myocardial

Intrapericardial much
more common than
intramyocardial

Left atrium more
common than right
atrium

Right heart more com-
mon than left heart

Noncontractile myocardial mass
May contain calcifications
Progressive delayed enhancement

Variable, depending on ratio of
inflammatory and fibroblastic
components

May have delayed enhancement

Lobular

T2 hyperintense

Avid enhancement at first-pass
myocardial perfusion imaging

May be difficult to differenti-
ate from angiosarcoma and

Las grandes
simuladoras cardiacas

Artachment to interatrial wall
T2 hyperintense
Heterogeneous enhancement
Vary with age of thrombus at
MR imaging
Nonenhancing filling defect
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Fibromas cardiacos

Epidemiologia Sintomatologia Pruebas radiolégicas

« Segundo tumor « Asintomatico 33 % « Ecocardiografia
cardiaco primario Doppler-color
pediatrico mas « Arritmias (peor
frecuente pronostico) « Cardiorresonancia

magnética

» Mayoria en < 1 ano. « Insuficiencia cardiaca

» TC toracico

« Presentes en 3-5 % de S MirETe etk (calcificaciones)
Sd Gorlin

I>VD .
VI>VD>Septo Actitud

Crecen hasta - Reseccién quirargica total
los 16-20 . -
afi0s « Gigante: reseccion subtotal

« Extremo o IC mantenida poscirugia: plantear trasplante
cardiaco

« Si se pospone cirugia es crucial:

« Control anatomofuncional miocardico y valvular
 Holter ECG para deteccion precoz de arritmias
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Caso todavia abierto: cardioRMN y estudio genético

Betablogueantes pautados para disminuir estres cardiaco

Diagnadstico diferencial entre dos entidades relacionadas

con la muerte subita en poblacion pediatrica

Los fiboromas son grandes simuladoras cardiologicas. Se

recomienda reseccion total

Efectivamente, se trata de un corazon extraordinario
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