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RESUMEN

El teratoma abdominal es la tercera causa de tu-
mor retroperitoneal en nifios, su asociacion con
miocardiopatia dilatada fue descripta en un solo
caso en la literatura.

Se presenta una paciente de 5 meses con un te-
ratoma inmaduro retroperitoneal que desarrolld
miocardiopatia dilatada aguda luego de una toma
biopsia del tumor y que revirtié con la exéresis qui-
rargica del mismo.

Palabras clave: Teratoma retroperitoneal inmadu-
ro, miocardiopatia dilatada.

ABSTRACT

Abdominal tumor and dilated myocardiopathy.
“When the pediatric surgeon resected an
abdominal tumor and cures the heart.”

The abdominal teratoma is the third leading cause
of retroperitoneal tumor in children, its association
with dilated cardiomyopathy was described in one
case in the literature.

It presents a five months patient with an immature
retroperitoneal teratoma that developed acute dila-
ted cardiomyopathy after taking a biopsy of the tu-
mor and reversed with surgical removal of the same.
Key words: Immature retroperitoneal teratoma, di-
lated myocardiopathy.

INTRODUCCION

La presencia de una masa abdominal pal-
pable en un lactante, alerta sobre la posibili-
dad de enfermedades malignas o benignas
gue requieren evaluacion y tratamiento.

Los diagnésticos diferenciales dependeran
de la edad y sexo del paciente, el examen fi-

a. Unidad 5,

b. Cardiologia,

c. Cirugia y Anestesiologia.
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sico, su localizacion y la presencia o ausencia
de otros signos y sintomas.

Los tumores abdominales més frecuentes
del lactante son el neuroblastoma, el tumor
de Wilms y los tumores de células germinales
extragonadales.'

Las miocardiopatias son un grupo hete-
rogéneo de enfermedades del corazon aso-
ciadas con disfuncién mecanica y/o eléctrica
del miocardio y se caracterizan por dilatacion,
disfuncién contractil con falla sistolica del ven-
triculo izquierdo o de ambos, representando
la via final comudn de varios mecanismos fisio-
patoldgicos: citotoxicos, metabdlicos, inmuno-
I6gicos, hereditarios e infecciosos.?

La asociacion entre un tumor abdominal
no secretor de catecolaminas y miocardiopa-
tia dilatada es infrecuente, registrandose un
solo caso publicado.® Se describe la evolucion
y tratamiento de una paciente con un terato-
ma inmaduro retroperitoneal y una miocardio-
patia dilatada.

CASO CLINICO

Nifia de 5 meses, derivada a nuestro hos-
pital por masa abdominal.

Recién Nacida de Término con peso ade-
cuado para la edad gestacional, sin antece-
dentes previos. Vacunas completas.

Examen fisico: Paciente en buen estado
general, eutrofica, afebril, vigil, reactiva, he-
modinamicamente compensada. Frecuencia
cardiaca: 130 por minuto, Frecuencia respi-
ratoria 26 por minuto, Tensién arterial 90/50
(pc 50-75/-50). Aparato cardiovascular y res-
piratorio normal, Abdomen globuloso, blando,
depresible, indoloro, masa en hemiabdomen
izquierdo, atraviesa 3 cm la linea media en
zona umbilical con convexidad a la derecha,
consistencia duro pétrea y superficie nodular,
no mévil, RHA positivos. Transito intestinal y
diuresis conservados.
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Diagnoésticos presuntivos al ingreso:

* Neuroblastoma

» Teratoma.

Estudios complementarios: Hemograma:
GB 16.700 mm? (S 32%/E2%/B2%/L58%!/
M6%), Hb 12.2 gr/dl. Hto 36%. VCM 76 fl. Rto.
Plaquetario: 464.000 mm3. Glucemia, Ure-
mia, Creatininemia, lonograma, Calcio, Fésfo-
ro, Magnesio, Hepatograma, Proteinograma,
Coagulograma y Orina completa normales. Rx
torax y ECG normales. Rx de abdomen: Evi-
denci6 regular distribucion de aire y calcifica-
ciéon en flanco izquierdo.

Ecografia abdominal: presenta una imagen
retroperitoneal redondeada de 8.1 por 7.2 cm,
de bordes netos, ecoestructura heterogénea
con areas anecogénicas y areas que podrian
corresponder a calcificaciones, adyacente al
rifién izquierdo sin plano de separacion claro.

Se realiz6 biopsia quirdrgica del tumor y de
médula 6sea bilateral a fin de lograr el diag-
noéstico histologico. Durante el acto quirargi-
co, y luego de la toma de biopsia tumoral, sin
complicaciones quirdrgicas, anestésicas y sin
hipoxia o arritmias previas, present6 en forma
inesperada disociacion electromecanica con
paro cardiorespiratorio, se realizé reanimacion
cardiopulmonar. El ecocardiograma en quir6fa-
no mostrd una miocardiopatia dilatada de ven-
triculo izquierdo (V.1.) con fallo sistélico severo.
(Figuras 1 y 2). Ingres6 a la Unidad de Tera-
pia Intensiva Pediatrica (UTIP) con taquicardia
sinusal, soplo sistélico en punta regurgitativo,
ECG con trastornos difusos de repolarizacion y
QTc prolongado. Troponina T 3,68 pg/L, CPK
Total 606 U/L, CPK MB 95 U/L (elevadas),

Figura 1. Ecocardiograma: Eje corto
de los ventriculos Modo M diametro
diastolico de ventriculo izquierdo.

evidenciando isquemia y necrosis miocardica.

En la evolucion en UTIP presenté en el
control ecocardiografico a las 24 horas: mio-
cardiopatia dilatada de ventriculo izquierdo, in-
suficiencia mitral leve, dilatacién de cavidades
izquierdas, disquinesias segmentarias, patron
restrictivo mitral, funcion sistolica de ventriculo
izquierdo disminuida, sin trombos intracavita-
rios ni hipertension pulmonar. Se realiz6 trata-
miento de sostén hemodinamico con oxigeno
e infusién de Milrinona.

A fin de determinar la etiologia de es-
ta patologia se solicitaron serologias virales,
estudios metabdlicos, reumatologicos y endo-
crinolégicos.

Con el tratamiento instaurado se mantuvo
hemodinamicamente compensada, sin soplo,
tercer ruido o hepatomegalia. Pero por persis-
tencia del fallo sist6lico severo con fracciéon de
acortamiento (F.A.) del 23%, se indicé infusion
de Levosimendan. Una semana después mos-
tr6 mejoria del ECG y de la funcién diastolica
con patron mitral de relajacion retardada, sin
cambios de la funcion sistélica. Inici6 trata-
miento con Carvedilol, Enalapril, Furosemida,
Espironolactona y HBPM.

A los 10 dias se recibieron resultados de
los estudios etiolégicos solicitados con dosa-
je catecolaminas normales. Serologias virales
negativas, Curva de troponina T en descen-
so. Dosajes de marcadores tumorales: AVM,
o feto proteina, BHCG, Puncion Aspiracion de
Médula 6sea y centelleograma 6seo normales.

En el control ecocardiografico a los 15 dias
presentd leve mejoria de la F.A. (28%) con fun-
cién disminuida de ventriculo izquierdo.

Figura 2: Ecocardiograma bidimensional.
Cuatro camaras apical. Se observa
dilatacion de ventriculo izquierdo.
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El resultado de la puncién biopsia informa
Teratoma maduro.

Al mes de internacién se procedio a la re-
seccion del tumor. Durante el acto quirtrgico
se observo que la arteria renal cruzaba la ma-
sa tumoral requiriendo seccién y anastomosis.
Figura 3. El procedimiento fue bien tolerado e
ingres6 a UTIP para ARM y sostén hemodina-
mico con Milrinona y Levosimendan, hasta su
extubacion a las 48 horas del post operatorio.

Luego de la cirugia el ecocardiograma me-
joré francamente, con disminucién del dia-
metro diastolico de 40 a 32 mm, y la funcion
sistélica con F.A. 35%. A los 10 dias, se en-
contraba clinica y ecocardiograficamente es-
table, con persistencia de los trastornos de
repolarizacion en el ECG.

Anatomia patologica de la masa tumoral:
Teratoma Inmaduro Grado 1 (bajo grado) re-
troperitoneal.

A los 6 y 12 meses post cirugia present6
examen clinico normal, sin evidencias de mio-
cardiopatia, y con disminucién de tamano del
rinén izquierdo por ecografia y centelleogra-
fia renal.

DISCUSION

El teratoma es la tercera causa de tumor
retroperitoneal luego del neuroblastoma vy el
tumor de Wilms. Es una neoplasia embrionaria
derivada de las células germinales. Presenta
un pico de incidencia en los primeros seis me-
ses de vida y la adultez temprana. Los tumores
de células germinales extragonadales, se loca-
lizan desde el cerebro hasta la regién sacra,
frecuentemente en areas paraaxiales o linea
media y mas frecuentemente del lado izquier-
do, como en éste caso. La ubicacion retrope-

Figura 3: Pieza quirurgica. Tumor
retroperitoneal, aspecto macroscopico.

ritoneal representa el 3,5% de los tumores de
células germinales.

Los teratomas pueden clasificarse en ma-
duros o inmaduros Los teratomas maduros
suelen presentarse en el ovario o en sitios ex-
tragonadales; son el subtipo histol6gico mas
comun de tumores de células germinales en
la infancia. Suelen contener tejidos bien dife-
renciados de las capas de células germinales
ectodérmica, mesodérmica y endodérmica, y
dentro del tumor se puede encontrar cualquier
tipo de tejido. Los teratomas inmaduros tam-
bién contienen tejidos de las tres capas de cé-
lulas germinales, pero tienen, ademas, tejidos
inmaduros, especialmente neuroepiteliales.
Los teratomas inmaduros pueden clasificarse
en grados de 0 a 3 basandose en la cantidad
de tejido inmaduro que se encuentre en el es-
pécimen. Los tumores de grado alto son méas
propensos a tener focos de tumor del saco vi-
telino. Se presentan principalmente en sitios
extragonadales en los nifios de corta edad y
en los ovarios en las ninas alrededor de la pu-
bertad, pero no existe correlacion entre el gra-
do del tumor y la edad del paciente.

Los teratomas maduros son benignos, aun-
que algunos teratomas maduros e inmaduros
pueden secretar enzimas u hormonas, incluso
insulina, hormona del crecimiento, andrége-
nos, prolactina y vasopresina.

El diagnéstico definitivo se realiza con la
histologia de la pieza quirurgica, no con la
puncion, dado que puede mostrar areas con
elementos maduros dentro de un teratoma in-
maduro como ocurrié en este caso.

Las miocardiopatias son un grupo hetero-
géneo de enfermedades del miocardio aso-
ciadas a disfuncion mecanica y/o eléctrica del
mismo, usualmente demuestran hipertrofia o
dilatacion debidas a variadas causas, patolo-
gias que pueden estar limitadas al corazén o
ser parte de una enfermedad sistémica.*La in-
cidencia anual en nuestro pais es incierta, pero
en USA es de 1,13 casos por 100.000 nifios
menores de 18 afios y es mayor en menores
de un ano, 8,34 casos por 100.000 y el 50%
son miocardiopatias dilatadas.®

La miocardiopatia dilatada (MCD) se carac-
teriza por dilatacion y alteracion de la contrac-
tilidad —falla sistolica— del ventriculo izquierdo
aunque puede involucrar al derecho. Es el
diagnoéstico mas frecuente en pacientes so-
metidos a trasplante cardiaco y representa la
via final comun de varios mecanismos etiopa-
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togénicos: citotoxicos, metabdlicos, inmunol6-
gicos, familiares e infecciosos. En un 50% de
los casos es idiopatica.?*

En la literatura esta descripta la asociacion
de MCD con distintos tumores secretores de
catecolaminas como el Neuroblastoma,®’ Feo-
cromocitoma,®® Neoplasia Endécrina Multiple
2 A%y Glucagonoma''. La asociacién con te-
ratoma inmaduro solo se informé en un caso.®

En la paciente que reportamos, la miocar-
diopatia se produjo en forma aguda, durante la
toma de biopsia. El uso de nuevos inotrépicos
como Levosimendan y Milrinona permiti6 esta-
bilizar hemodinamicamente a la paciente, con-
tinuando con el tratamiento habitual de sostén
con Furosemida, Enalapril, Espironolactona y
Carvedilol.”'® La evolucién ECG y ecocardio-
gréafica no evidencidé mejoria de la miocardio-
patia. Por lo cual, basados en el Unico articulo,
donde se describia un caso similar de terato-
ma y miocardiopatia dilatada, que informé la
mejoria de esta Ultima luego de la remocién
del tumor y dado que la dilatacién y disfuncién
ventricular se produjeron al realizar la biopsia
tumoral, una vez estabilizada hemodinamica-
mente, y aln considerando el riesgo quirtrgi-
co que implicaba, se decidi6 la reseccion de la
masa tumoral.?

La base fisiopatolégica de la miocardiopa-
tia dilatada aguda probablemente seria la libe-
racion por parte del tumor de sustancias tales
como citoquinas proinflamatorias -INF-a,, IL-1,
IL-6 que pudieran ejercer accion sobre el mio-
cardio produciendo apoptosis celular y remo-
delamiento miocardico.®"

La evolucion posterior demostré6 mejoria
con normalizacion de la dilatacién y disfuncion
miocardica en el posoperatorio inmediato y su
recuperacion completa a los 6 meses de la
misma con funcién ventricular normal, clinica,
ecocardiografica y electrocardiograficamen-
te, tal como se describié en el caso publicado.

Al ano de evolucion, la nifia permanecio en
buen estado general, asintomatica y con buen
crecimiento pondoestatural, con una secue-
la renal con disminucién del tamafio del rifidn
izquierdo secundario a estenosis de la arteria
renal, lo que demuestra la dificultad que pue-
den generar éstas resecciones tumorales al
involucrar estructuras vasculares.

Es importante tener presente esta causa de
miocardiopatia dilatada asociada a un terato-
ma que, aunque extremadamente rara, existe,
y éste segundo reporte presentado puede ser

de utilidad para la comprension de futuros ca-
sos, dado que la miocardiopatia demostré ser
reversible, luego de la reseccién del tumor, co-
mo ocurrié en éstos dos pacientes.
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