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La taquicardia ventricular incesante en ninos
menores de 2 aifios suele estar provocada por una
lesion miocardica bien localizada denominada
hamartoma miocardico. Clinicamente cursa como
taquiarritmia rapida y potencialmente fatal, refrac-
taria al tratamiento médico. Presentamos un caso
en el cual se llevé a cabo con éxito la resecciéon
quirurgica del hamartoma. Se comentan los hallaz-
gos clinicos y anatomopatolégicos, asi como el se-
guimiento a largo plazo.

INCESSANT VENTRICULAR TACHYCARDIA
ASSOCIATED WITH MYOCARDIAL
HAMARTOMAS IN CHILDREN: LONG-TERM
REMISSION AFTER SURGICAL TREATMENT

Incessant ventricular tachycardia in children 2
years old or younger is usually caused by a well-lo-
calized myocardial lesion that has been termed
myocardial hamartoma. Its major clinical manifes-
tation is a rapid and potentially fatal tachyarrhyth-

mia that does not respond to antiarrhythmic drugs.
We report a patient who underwent successful sur-
gical excision of the hamartoma and we describe
the clinical features, pathologic findings and long-
term follow-up.

(Rev Esp Cardiol997; 50: 205-207)

INTRODUCCION acompafada de cianosis y deterioro general progresi-

vo. Ingresa en situacion de shock cardiogénico objeti-
La causa mas frecuente de taquicardia ventriculavandose en la exploracion taquicardia incontable. El
(TV) incesante en nifios menores de 2 afios es un&CG de superficie demostro la presencia de taquiarrit-
lesion miocardica bien localizada denominada hamar-mia con QRS ancho a 333 lat/min, con disociacion
toma miocéardict?, miocardiopatia oncocitigamio- auriculoventricular. EI QRS tenia morfologia de blo-
cardiopatia histiocitoidé o tumor de células de queo de rama derecha del haz de His con eje derecho
Purkinje’. Clinicamente se manifiesta como taquia- (+110°) (ig. 1). Se administraron 2 dosis de verapa-
rritmia rapida y sintomatica, teniendo un indice muy milo (0,15 mg/kg/dosis i.v.) sin éxito, por lo que se rea-
alto de mortalidatf. Su escision quirargica puede lo- liz6 a continuacion cardioversion eléctrica (2 J/kg),
grar la remision a largo plazb Presentamos los ha- apareciendo ritmo sinusal durante un breve periodo de
llazgos clinicos, anatomopatol6gicos y evolutivos detiempo. La taquicardia permanecio incesante (> 90%
una paciente con tal diagnostico intervenida quirargi-del dia) sin modificarse con lidocaina, propafenona ni
camente a los 18 meses de edad. procainamida i.v. En ritmo sinusal, el ECG de superfi-
cie mostro preexcitacion ventricular compatible con la
CASO CLINICO existencia_de una via acce.soria} posterior iquierda. En
el ecocardiograma no se visualizaron alteraciones ana-
Nifia de 18 meses, aparentemente sana, que presetbmicas. El tratamiento con amiodarona i.v. redujo la
ta de forma subita intensa dificultad respiratoria frecuencia de la TV a 220 lat/min, mejorando parcial-
mente la situacion hemodinamica de la paciente. Se
realiz6 entonces un estudio electrofisiolégico, encon-
trdndose la activacion endocérdica més precoz en el
apex del ventriculo izquierdo, sin fragmentacion de
potenciales ni actividad eléctrica continua. La estimu-
lacion eléctrica programada consiguio la abolicion de
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[T Fig. 1. Electrocardiograma de doce
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del haz de His y eje derecho

IR iy CIE0 S SR twes  (t110),  existiendo clara diso-
ciacion auriculoventricular.

anatomopatolégico revel6 la presencia de intensa fi-
brosis endocardica, observandose a nivel subendocar-
dico y miocardico abundantes células grandes, redon-
deadas, de citoplasma granular eosinofilo. Estas
células poseian depésitos ligeros de lipidos neutros y
numerosas inclusiones PAS positivas a nivel central,
caracteristicas compatibles con transformacién onco-
citica de las células cardiacas o hamartoma miocardi-
co (fig. 2). Se realiz6 estudio electrofisiol6gico posto-
peratorio mediante electrodos epicardicos temporales,
sin desencadenar3® ni taquicardia por movimiento
circular. El periodo refractario anterégrado de la via
accesoria era de 300 ms. Tras 9 afios de seguimiento
_ ] o o la paciente se encuentra asintomatica, sin tratamiento.
Fig. 2. Células patognomonicas de hamartoma miocardico for- | ECG de superficie muestra ritmo sinusal con inter-

mando agregados subendocardicos que se extienden en profundi- . o ..
dad. Se caracterizan por tener gran tamafio, forma redondea\da,VaIO PR de 0,12 s, eje del QRS 9'9 +3Q _y_duraC|0n del
citoplasma granulado y débilmente tefiido en comparacion con losQRS de 0,12 s con empastamiento inicial. Esta pa-
miocitos normales (angulo inferior izquierdo), (tricrémico de ciente se incluyd en un trabajo prévio

Masson,x 650).

DISCUSION

la TV, reapareciendo tras varios latidos sinusales. No Los denominados hamartomas miocéardicos se ca-
habia participacién de la via an6mala en el mecanisfacterizan por contener grandes células que recuerdan
mo de la taquicardia. La angiografia del ventriculo iz- a las de Purkinfg, cuyo citoplasma se tifie débilmen-
quierdo fue normal. Dada la persistencia de sintoma-te por ausencia de miofibrillas cardiacas en su citos-
tologia y el mal control de I&V con farmacos queleto. La existencia de numerosas inclusiones PAS
antiarritmicos, se decidio realizar ablacién quirdrgica. positivas se debe a la ocupacién citoplasméatica por
El mapeo epicardico bajo circulaciéon extracorpérea ymitocondrias, por lo que también se ha denominado a
normotermia confirmé que la actividad eléctrica mas esta lesion miocardiopatia oncocitidaas células for-
precoz estaba localizada en el ventriculo izquierdo, anan agregados en el subendocardio, generalmente
la altura del tercio medio de la arteria coronaria des-multiples, pudiendo extenderse en profundidad. Si es-
cendente anterior. Tras ventriculotomia izquierda api-tas células son miocitos que han sufrido una alteracion
cal la taquicardia no pudo inducirse, por lo que no seen su diferenciacién, constituyendo un hamartoma
hizo mapeo endocardico. La exposicion de la superfi-miocardicd? o por el contrario la anomalia es adqui-
cie endocéardica ventricular mostré la existencia derida méas tardiamente, por ejemplo, tras una infeccion
una placa gruesa y nacarada cubriendo todo el septairal*®, es un aspecto aun no aclarado. Desde el punto
interventricular a excepcion del masculo papilar mi- de vista clinico debe sospecharse su presencia en todo
tral y las sigmoideas adrticas, cuyos limites respetabapaciente menor de 2 afios ¢bvi incesante refractaria

Se reseco la placa segun técnica de Harken. El estudial tratamiento farmacoldgico, pues habiéndose demos-
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: : .. JL et al. Incessant ventricular tachycardia in infants: myocardial
nuestro caso, salvar la vida del paciente y conseguir hamartomas and surgical cure. J Am Coll Cardiol 1987; 10: 619-

su curacion a largo plaz$ ésta debe indicarse de for-  gog.
ma precoz. La muerte subita puede ser también la Unis. Silver MM, Burns JE, Sethi RK, Rowe RD. Oncocytic cardiomyo-
ca manifestacion de la enfermedad. Sélo la realizacién pathy in an infant with oncocytosis in exocrine and endocrine

n i ADSi xh iV rmitird en glands. Human Pathol 1980; 11: 598-605.
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grafia por emisién de positrones probablemente ayudé&. Rossi L, Piffer R, Turolla E, Frigerio B, Coumel P, James TN.

a seleccionar los casos susceptibles de ser tratados Multifocal Purkinje-like tumor of the heart. Occurrence with other
. . L anatomic abnormalities in the atrioventricular junction of an infant
mediante dicha técnica.
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