RABDOMIOMAS CARDIACOS. REPORTE DE UN CASO CLINICO
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RESUMEN

Los tumores cardiacos son raros, por lo general, benignos y producen pocas complicaciones cardiacas. La mayo-
ria son asintomaticos, pero pueden ocasionar arritmias, obstruccidn de los tractos de salida ventricular y shock
cardiogénico secundario, que lleva a hidrops y muerte fetal. Los rabdomiomas constituyen mas del 60 % de todos
los tumores cardiacos que se diagnostican en la edad prenatal y postnatal. En mas del 50 % de los casos, es la
primera manifestacion clinica de la Esclerosis Tuberosa (ET), una condicién genética autosémica dominante y de
afectacién multisistémica. Paciente primigestante con informe ecografico de un feto de 34 semanas de gestacion,
que presenta multiples nédulos sélidos que se localizan en ambos ventriculos cardiacos. Se estudié el caso con
ecografias de detalle anatémico, fluxometria Doppler color y monitoreo fetal. Se registran las imagenes y se realiza
seguimiento del caso con ecocardiograma Doppler color pre y postnatal. Se hizo TAC cerebral y RMN para descar-
tar la presencia de lesiones que sugieran esclerosis tuberosa. El estudio de |la ecografia cardiaca fetal ha permitido
un diagndstico prenatal precoz de los tumores cardiacos, lo que conlleva al control de su desarrollo y su asociacion
con otras lesiones.

Palabras clave: Rabdomioma, Esclerosis tuberosa, Hidrops fetal.

ABSTRACT

Cardiac tumors are rare and usually benign, with few cardiac complications; most are asymptomatic but may
involve arrhythmias, obstruction of the ventricular outflow tracts and cardiogenic shock leading to fetal hydrops
and death. Rhabdomyoma constitutes over 60 % of all cardiac tumors diagnosed in the prenatal and postnatal
age. In over 50 % of cases, is the first clinical manifestation of Tuberous Sclerosis (TS) which is a dominant and
autosomal genetic condition multisystem involvement. Primiparous patient with ultrasound report of a fetus of
34 weeks gestation, having multiple solid nodules that are located in both cardiac ventricles. The case was stud-
ied with ultrasound anatomical detail, fluxometria Doppler color and fetal monitoring was studied. Images were
recorded and case follow-up is performed with Doppler echocardiography pre and postnatal color. Brain CT and
MRI was performed to rule out brain lesions suggest tuberous sclerosis. The study of fetal cardiac ultrasound has
allowed early prenatal diagnosis of cardiac tumors, allowing control of its development and its association with
other injuries.
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INTRODUCCION

Aspectos generales

Los tumores cardiacos son poco frecuentes en la
vida fetal, en los recién nacidos y nifios (1), general-
mente benignos en el 95 % de los casos, con pocas
implicaciones cardiacas; la mayoria son asintoma-
ticos. Son malignos en un 5 % de los casos y sur-
gen principalmente del revestimiento interior, capa
muscular, o el pericardio que rodea el corazoén.
Dentro de las complicaciones cardiacas que se pre-
sentan son las arritmias, la obstruccion de los trac-
tos de salida ventricular y el shock cardiogénico se-
cundario que conducen a hidrops fetal y muerte. El
diagndstico prenatal es util para la monitorizacién
de estos casos y es necesario programar la entrega
o realizar el tratamiento in-Utero para mejorar la in-
suficiencia cardiaca secundaria (2). Se ha estimado
gue se encuentran en solo el 0,08 % de los nifios
en un examen cardiaco. El rabdomioma es el tumor
cardiaco mas frecuente observado durante la vida
fetal (>60 %). El teratoma y el fibroma son menos
comunes, pero histolégicamente, benignos. Los tu-
mores cardiacos a menudo aparecen entre las 20-
30 semanas de gestacion y pueden observarse en

una vista de cuatro cdmaras (1).

Definicion de la enfermedad

El rabdomioma es el tumor cardiaco fetal mas co-
mun, como se ha mencionado, donde un porcen-
taje sustancial de los casos ocurre como una ma-
nifestacién de la esclerosis tuberosa. Aunque esta
puede estar asociada con enfermedad neuroldgica
de manera significativa, incluyendo: convulsiones,
retraso del desarrollo y deterioro cognitivo. Sin em-
bargo, los rabdomiomas cardiacos a menudo no
causan patologia cardiovascular, ya sea antes de

nacer o después del parto (3).
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Pueden verse en cualquier parte del corazén ya
sea en el tejido auricular o ventricular, se presen-
tan como una masa homogénea, levemente mas
ecogénica que el miocardio y menos ecogénica que
los focos ecogénicos intracardiacos. Pueden variar
de tamafo y ser Unicos o multiples. Sobresalen
en la cavidad cardiaca (1), pueden llegar a causar
obstruccion del flujo intracardiaco dentro o fuera
de ambos ventriculos, afectando negativamente la
funcién miocardica, generando arritmias auricula-
res o ventriculares que estaran asociadas con el sin-
drome de Wolff Parkinson White (WPW) (3).

Epidemiologia

Los tumores cardiacos son poco frecuentes, con una
incidencia estimada durante la vida fetal de aproxi-
madamente 0,14 %. Con una prevalencia estima-
da en la serie de autopsia pediatrica del 0,0017 %
al 0,28 % (2). Y una prevalencia de cerca de 1:10.000
nacimientos vivos, lo que representa el 1 % del to-
tal de las alteraciones cardiacas detectadas. De
ellas, el 60 % corresponde a los rabdomiomas, el
25 % a los teratomas y el 12 % a los fibromas. Mien-
tras que los mixomas, tumores mas frecuentes en
los adultos, se han descrito de manera excepcional
en la vida fetal. La incidencia de asociacién de los
rabdomiomas con la esclerosis tuberosa, puede
ser tan alta como del 50-80 % (4). Durante los dos
primeros afios de vida presentan una regresion de
su tamafo, sin causar alteraciones en el llenado o
vaciado de las camaras cardiacas, por lo cual solo
se tratan quirdrgicamente si la situacidn clinica asi

lo requiere (5).

La mortalidad mundial secundaria a los rabdomio-
mas oscila alrededor del 22 %, donde los factores
gue se asocian con el aumento de dicha mortalidad

son: El tamafio del tumor mayor o igual a 20 mm
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(RR, 20,6 [2,2-195,9]) y la presencia de arritmia fe-
tal (RR, 13,6 [2,9-62,3]) (5).

El 45-70 % de los pacientes con esclerosis tuberosa
presenta sonograficamente, rabdomiomas cardia-
cos. Estos son generalmente asintomaticos y no
requieren tratamiento especifico, aunque un pe-
quefio porcentaje de los casos (<1,5 %), debido a
su gran tamafio y su ubicacién en los sitios criticos,
puede generar problemas en el feto, el recién na-

cido y excepcionalmente durante la vida postnatal

(6).

Etiologia y fisiopatologia

Los tumores cardiacos suelen ser aislados, sin rela-
cién con anomalias cromosémicas u otras malfor-
maciones estructurales. La Unica excepcién, como
se menciond, es la alta asociacion (50 % a 80 %) de
multiples rabdomiomas con esclerosis tuberosa. En
este tipo de pacientes debe obtenerse una historia
familiar detallada y ofrecerse la consejeria genéti-
ca. La esclerosis tuberosa es una rara enfermedad
multisistémica caracterizada por multiples lesiones
del neuroectodermo a nivel cardiaco, intracraneal,
renal, pulmonar y en la piel. Los rabdomiomas en
general tienen una regresiéon después del naci-
miento, aunque las complicaciones del neurodesa-
rrollo asociadas dominan el cuadro clinico y deben
ser una parte importante en la consejeria prenatal

a los padres (7).

Prenatalmente, los tumores cardiacos suelen ser
detectados en el tercer trimestre. La mayoria sigue
creciendo durante el embarazo sin consecuencias
hemodindmicas. Sin embargo, dependiendo del ta-
mafio, el nimero y la ubicacién, se pueden presen-
tar complicaciones como: Arritmias, disminucién
del flujo coronario, obstruccién de los tractos de

salida o del foramen oval, provocando insuficien-

cia cardiaca, hidrops fetal o la muerte perinatal. Es
obligatorio realizar una ecocardiografia estructural
y funcional completa y un seguimiento de manera

regular (7).

A menudo los rabdomiomas son el signo clinico
mas temprano de esclerosis tuberosa en el feto. Un
Unico rabdomioma se asocia con esta enfermedad
en el 50 % de los casos y en el 95 % cuando los tu-
mores son multiples. El retraso mental, la epilepsia
y las lesiones en la piel (hipopigmentacidn, angiofi-
bromas) caracterizan a la esclerosis tuberosa des-
pués del nacimiento. Sin embargo, los rabdomio-
mas cardiacos pueden preceder a las lesiones de
la piel y a los sintomas neuroldgicos por meses o

incluso afios (1).

La resonancia magnética craneal fetal en el tercer
trimestre puede visualizar masas intracerebrales.
Pero, su ausencia prenatal no excluye un diagnésti-

co posterior de la esclerosis tuberosa (1).

Las lesiones ocasionadas por la esclerosis tubero-
sa en el sistema nervioso central, son principal-
mente malformaciones del desarrollo cortical que
incluyen: Trastornos de la migracion, proliferacion
y diferenciacién celular. Dichas lesiones son diag-
nosticadas con ecografia prenatal, pero se requiere
la resonancia magnética cerebral (RMN) fetal para
confirmar el diagndstico mediante la deteccién
de tubérculos corticales y multiples hamartomas
subependimarios. Todavia no hay un tratamien-
to médico para la esclerosis tuberosa. Se intenta
tratar ciertas manifestaciones clinicas para evitar

complicaciones (6).

El tamano de los rabdomiomas oscila entre 11 y
47 mm; se pueden originar en el ventriculo dere-

cho, septum interventricular o el ventriculo izquier-
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do. La presencia de grandes masas puede causar
obstruccion hemodinamica, insuficiencia cardiaca
y arritmias cardiacas. La mayoria de los tumores se
somete a la regresion espontanea mas alla del ter-
cer trimestre o principios de periodo postnatal. Se
ha demostrado que la multifocalidad y los antece-
dentes familiares son los predictores mas fuertes
para la asociacién de rabdomiomas cardiacos y la

esclerosis tuberosa (8).

Gupta N. et al. fueron los primeros en reportar el
diagnéstico prenatal de rabdomiomas cardiacos. El
diagndstico se hace generalmente en una ecografia
obstétrica entre las 21 y 30 semanas de edad ges-

tacional (8).

Manifestaciones clinicas

Se han descrito en la literatura diferentes mani-
festaciones clinicas durante la vida intrauterina,
en relacién con el ndmero, tamafio y localizacién
de los tumores, estas son: La obstruccion del flujo
ventricular, las arritmias cardiacas secundarias a la
compresion del sistema de conduccidn, la hipoper-
fusién miocardica, el infarto de miocardio e incluso
intrauterino debido a la compresidn extrinseca de
las arterias coronarias que pueden resultar en oca-
siones en la muerte del feto. La manifestacion clini-
ca mas frecuente de los rabdomiomas es la arritmia
cardiaca, principalmente la taquicardia o las extra-
sistoles supraventriculares. Sin embargo, puede
ser una rara causa de bradicardia fetal, debiéndose
descartar primero malformaciones cardiacas y la
presencia de bloqueo cardiaco congénito debido a

anticuerpos anti-Ro/anti-La (5).

Diagndstico
Los rabdomiomas se diagnostican por ecografia
como una masa de ecogenicidad uniforme. Los fi-

bromas, el segundo tumor en frecuencia, muchas
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veces se asocian a calcificaciones y degeneraciones
quisticas, los mixomas con frecuencia se presentan
como masas homogéneas y ligeramente hipoeco-
génicas. Por esta razén el diagndstico de rabdomio-
ma con relacién al fibroma y al mixoma utilizando la
ecografia, puede ser realmente dificil (9).

Por lo tanto, otros tumores cardiacos primarios en
fetos como el teratoma o el hemangioma son fa-
cilmente distinguibles por ecografia, debido a que
los teratomas suelen presentarse como masas ex-
tracardiacas localizadas en el pericardio y los he-
mangiomas muestran una ecogenicidad mixta, con
areas solidas y quisticas calcificadas, localizadas por
lo general en el ventriculo izquierdo (9).

Ecogréficamente los rabdomiomas aparecen como
lesiones nodulares multiples, aunque con menos
frecuencia, hiperecogénicas, de bordes bien defi-
nidos y de forma ovalada. Se pueden localizar en
cualquier sitio del miocardio ventricular, con me-
nos frecuencia en la auricula o en la regién subepi-
cardica del corazdn; su ocurrencia puede estar aso-
ciada con hidrops fetal, muerte fetal intrauterina y
muerte subita del lactante (10).

El hecho de encontrar multiples tumores cardiacos
es por lo general patognomodnico de la esclerosis
tuberosa y debera considerarse como definitivo en
pacientes con antecedentes familiares documenta-
dos. Es importante en estos pacientes realizar una
resonancia magnética cerebral (RMN) fetal para
mejorar la precisidon diagndstica en la deteccion de

los tumores (9).

La sospecha del diagndstico de rabdomiomas car-
diacos surge generalmente después de la sema-
na 20 de edad gestacional, como se menciong, el
diagnéstico se realiza mediante ecocardiografia o

resonancia magnética cardiaca. Después del naci-
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miento, los sintomas también pueden variar de-
pendiendo de la cantidad, posicion y el tamafio de
la masa intracardiaca y si se asocia con cualquier
otra cardiopatia secundaria (6).

Los principales factores de riesgo para impactar
sobre los resultados perinatales son: La edad ges-
tacional al momento del diagndstico, el tamario
del tumor, la ubicacidn, el nimero, la progresién y
cualgquier anomalia relacionada intra o extracardia-
ca (6).

El rabdomioma cardiaco suele aumentar de tama-
fio hasta las 32 semanas de edad gestacional y pue-
de presentar una regresidon espontanea de manera
gradual. La ecografia Doppler color se utiliza solo
en aquellos casos en los que se sospecha la obs-
truccion de los tractos de salida (6).

Macroscopicamente, los rabdomiomas se presen-
tan como nédulos intramiocardicos de color blanco
amarillento, circunscritos y sin envoltura; microsco-
picamente se observan como lesiones hamartoma-
tosas, las cuales presentan cierta positividad para
los marcadores musculares como la mioglobina,
desmina, actina y vimentina (6).

Anomalias asociadas

El feto con sospecha de rabdomiomas cardiacos
debe ser evaluado a fondo para la esclerosis tube-
rosa, incluyendo la ecografia, la resonancia magné-
tica o las pruebas genéticas. Después del parto, los
bebés afectados deberan someterse a una evalua-
ciéon completa para la esclerosis tuberosa, una eva-
luacién ecocardiografica, y un electrocardiograma
para evaluar la presencia del sindrome de WPW (3).

La esclerosis tuberosa es un trastorno genético con
herencia autosdémica dominante y afectacidon multi-
sistémica con expresividad variable. Los dos genes,
TSC1 y TSC2, se encuentran respectivamente, en el

brazo largo (q) del cromosoma 9y el brazo corto (p)

del cromosoma 16 y codifican dos proteinas: amar-
tina (TSC1) y tuberin (TSC2) (6).

La incidencia de esta enfermedad es de 1 en
6.000/10.000 individuos de la poblacién general.
Los signos clinicos pueden ocurrir en un nimero
de drganos, durante diferentes periodos de la vida,
pero generalmente aparecen en un orden cronolé-
gico preciso (6).

Para hacer el diagndstico probable de esclerosis tu-
berosa debe haber al menos un criterio mayor y un
criterio menor de la Tabla 1 (11).

Tabla 1. Criterios mayores y menores, caracteristicos
de la esclerosis tuberosa

Criterios mayores Criterios menores
Angiofibromas faciales Multiples agujeros en el
esmalte dental
Fibroma ungueal o periungueal no | Pdlipos rectales
traumatico hamartomatosos

Quistes 0seos
Lineas blancas radiales de
migracion cerebral

Maculas hipomelandticas (>3)
Nevus del tejido conectivo

Multiple hamartomas nodulares en
la retina

Fibromas gingivales

Tubérculo cortical

Hamartoma no renal

Nodulo subependimario

Parche acrémico en la retina

Astrocitoma subependimario de

Lesiones en la piel parecidas

al “confeti”
Quistes renales multiples

células gigantes

Rabdomioma cardiaco, Unica o
multiple

Linfangiomiomatosis,
angiomiolipoma renal o ambos

Gestion y prondstico

En ausencia de arritmias fetales, una funcion ven-
tricular disminuida y la obstruccion al flujo en los
tractos de salida, el feto con rabdomiomas cardia-
cos rara vez desarrollard una patologia cardiovas-
cular después del nacimiento. El pronéstico a largo
plazo, desde una perspectiva cardiovascular, es ex-
celente si no existe una arritmia significativa, una
disfuncidn ventricular o la obstruccion hemodina-
mica al final del periodo fetal o neonatal. Los rab-
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domiomas cardiacos normalmente involucionan o
se mantienen estables en su tamafio después del
nacimiento, en contraste con otros tumores, que
pueden crecer de manera significativa después del
parto (3).

CASO CLiNICO

Paciente primigestante de 20 afios, que consultd
con un informe ecografico que reporta un feto de
34 semanas por biometrias, con multiples nédulos
solidos en ambos ventriculos cardiacos. Se realizé
ecografia obstétrica de detalle anatémico obser-
vandose: feto Unico vivo, biometrias para 33,5 se-
manas, y se confirman los hallazgos de multiples
masas solidas, ecogénicas de 6-13 mm localizadas
en los ventriculos cardiacos sugestivas de rabdo-
miomas (Figura 1 a,b).

Figura 1 (a,b). Rabdomiomas mdiltiples. Tumoraciones
hiperecogénicas, repartidas en el miocardio,
ventriculo derecho y ventriculo izquierdo
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(Figur 1

Fuente: Archivo clinico
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La fluxometria Doppler color en arteria umbilical
y arteria cerebral media se encontraba dentro de
percentiles normales para la edad gestacional. El
monitoreo fetal no estresante mostré un patrén
reactivo. La ecocardiografia fetal confirmd los ha-
llazgos anteriormente descritos: Anillo subvalvular
adrtico no obstructivo, cavidades cardiacas de ta-
mafio y funcidn conservada. En la semana 38, se
practica cesarea obteniendo producto vivo, sexo
femenino, Apgar de 8 al minuto y 9 a los 5 minutos.
Peso 3380 gr, talla 51 cms. Examen fisico normal.
Ingresa a UCIN para monitoreo de su funcion car-
diaca, asi como para estudios complementarios por
su patologia. Ecocardiograma Doppler color post-
natal reportd cuatro tumoraciones hiperecogénicas
en ambos ventriculos, dos en ventriculo izquierdo y
dos en ventriculo derecho, de 4 mm cada una apro-
ximadamente y otra en el septum interventricular
de 6 mm que corresponden a rabdomiomas. Se
practicd ecografia abdominal total y TAC cerebral
para descartar esclerosis tuberosa, la primera fue
negativa y la segunda reveld una hemorragia de la
matriz germinal por lo que se ordené RMN ambula-

toria confirmando los hallazgos.

CONCLUSIONES

Los tumores cardiacos fetales son extraordinaria-
mente infrecuentes, con grandes diferencias histo-
|6gicas respecto a los que se encuentran en la eta-
pa adulta y por lo general, son bien tolerados. Por
tal motivo y ante la posibilidad de su regresién es-
pontanea se recomienda una conducta expectante
siempre y cuando no haya compromiso hemodina-

mico fetal.

La mayoria de los tumores cardiacos detectados
prenatalmente son los rabdomiomas, los cuales

generalmente son benignos. Pero, si se observan
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multiples tumores se debera considerar siempre la

posibilidad de esclerosis tuberosa.

El estudio de la ecografia cardiaca fetal ha permiti-
do un diagndstico prenatal precoz de los tumores
cardiacos, asi como de sus complicaciones, el con-
trol de su crecimiento o regresién espontdnea vy la

asociacion de estos con esclerosis tuberosa.
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