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Resumen

El rabdomioma es el tumor mas frecuentemente detectado en los nifios desde la vida fetal,
aunque su incidencia es muy baja. Este tumor es histoldgicamente benigno, pero puede pro-
vocar repercusion hemodinamica y manifestarse con datos de bajo gasto cardiaco, arritmias y
excepcionalmente con muerte intrauterina, como en el presente caso, que fue detectado por
medio de ultrasonido obstétrico, ecocardiograma fetal y se corroboré con el estudio histopa-
tologico.

Multiple cardiac rhabdomyoma associated to intrauterine death

Abstract

Rhabdomyoma is the most common cardiac tumor detected during fetal life and childhood;
nevertheless its incidence is very low. This is a histologically benign tumor, but in some ca-
ses may cause hemodynamic repercussion with date of low cardiac output, arrhythmias and
exceptionally intrauterine death as occurred in our case, which was detected by obstetric
ultrasound and fetal echocardiogram and corroborated by histological study.
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Introduccién

Los tumores primarios del corazon en nifios son muy ra-
ros; el rabdomioma resulta ser el mas comun, seguido del
teratoma y fibroma."? Holley® revela una incidencia de
tumores cardiacos de 0.14% en 14 000 ecocardiogramas,
de los que 89% eran rabdomiomas. Bader y colaboradores
informan la asociacion de rabdomiomas con esclerosis tu-
berosa hasta en 79% de los casos.* Estos tumores han sido
diagnosticados en la etapa prenatal con una evolucion be-
nigna, lo que ha permitido su vigilancia hasta el parto. Sin
embargo, algunos casos han tenido desenlace fatal.?

Objetivo

Presentar un caso de rabdomioma cardiaco mdltiple,
diagnosticado en la vida fetal y que ocasion6 la muerte
in Gtero.

Presentacion del caso

Producto de la gesta dos, de madre de 26 afos, quién se
realiz6 ultrasonido obstétrico a las 22 semanas de gesta-
cion (SDG), en el que se demostré una masa intracardiaca
en ventriculo izquierdo (Figura 1). A las 28 SDG se efectlo
un ecocardiograma fetal que mostré dos masas hipereco-
génicas, solidas y homogéneas: la mas grande de 25 mm
por 30 mm localizada en el septum interventricular con
extension hacia el ventriculo izquierdo y otra pequeia lo-
calizada en el ventriculo derecho. El eco-Doppler reveld
insuficiencia de la valvula atrioventricular izquierda, sin
evidencia de obstruccion en el tracto de salida del ventriculo
izquierdo. La evolucion clinica fetal fue sin alteraciones
del ritmo cardiaco y con adecuada funcion ventricular
hasta la semana 34, cuando la madre percibié disminu-
cion y ausencia de los movimientos fetales y el ultrasoni-
do obstétrico corroboré la existencia de obito fetal.

Figura 2. Exfoliacion epidérmica extensa.

Ts: tumor septal, AD: auricula derecha, Al: auricula izquierda, SIA: sep-
tum interatrial, CV: columna vertebral.

Figura 1. Ultrasonido obstétrico realizado a las 28 SDG, que mues-
tra una masa gigante hiperecogénica, homogénea, la cual invo-
lucra el septum interventricular y ocupa practicamente todo el
ventriculo izquierdo.

Hallazgos anatomopatoldgicos: El examen de autopsia
encontré un feto masculino pretérmino, peso de 1600 g,
con exfoliacion epidérmica extensa (Figura 2), el corazon
tenia cardiomegalia e hipertrofia ventricular izquierda (Figu-
ra 3) y en la ventriculotomia se observo una tumoracion
grande, firme, de color blanco, con bordes bien circuns-
critos que practicamente ocupaba toda la cavidad ventri-
cular izquierda (Figura 4), involucrando por contigliidad

Figura 3. Vista externa de la pieza anatomica que muestra gran
cardiomegalia.
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Figura 4. Vista interna del ventriculo izquierdo con un rabdomio-
ma gigante en su interior, que ocupa practicamente toda la cavi-
dad ventricular (flecha).

a la valvula mitral, con obstruccion a la via de salida ven-
tricular. Se encontraron otras dos tumoraciones menores
de localizacion intramural en ventriculo derecho (Figura
5). La histopatologia realizada mostro células grandes,
poligonales que contienen numerosas vacuolas y abun-
dante citoplasma eosinofilico granular llamadas “células
en arana” (Figura 6), pero sin evidencia de bandas fibro-
sas delgadas dirigiéndose de la membrana citoplasmatica
hacia el nucleo.

Discusion
El rabdomioma es el tumor cardiaco mas comdn en los ni-
fios y su asociacion con esclerosis tuberosa se ha sefalado
hasta en 79% de los casos y 50% de los nifios con esclerosis
tuberosa muestran evidencia ecocardiografica de rabdo-
miomas.* En nuestro paciente no habia historia familiar ni
hallazgos anatomopatologicos de esta asociacion.

Apesar de ser un tumor histolégicamente no invasivo y no
metastasico, puede causar la muerte prematura en la etapa
fetal,*” la cual se ha relacionado con cuatro mecanismos:

1. El nimero, tamafo y posicion de los tumores, que pue-
den provocar obstruccion al tracto de salida y entrada
ventricular, el eco-Doppler es de gran ayuda en estos
pacientes. Chaoy colaboradores publicaron una serie de
138 casos detectados en la etapa prenatal desde 1982,
con un total de 16 muertes neonatales y 15 muertes
fetales; después de un analisis multivariado se deter-
mind que los factores prondsticos de muerte fueron:
hidrops fetalis (p <0.0001) y tumor cardiaco mayor de
20 mm (p <0.0001),%2 como es el caso que nos ocupa.

2. Pueden interferir con el sistema de conduccion cardia-
ca y desarrollar bloqueo auriculo-ventricular, taquicar-
dia ventricular, supraventricular y sindrome de Wolf-
Parkinson-White; o puede resultar en hidrops fetalis,
que no presento este paciente.

Figura 5. Vista interna del ventriculo derecho con multiples tu-
mores pequeios localizados en el septum interventricular y en la
pared libre de este ventriculo (flechas).

Figura 6. En el estudio histopatologico se observan células con
abundante citoplasma eosinofilico granular (células en arafa).

3

. Infarto al miocardio intrauterino, debido a la compre-
sion extrinseca y obstruccion por un rabdomioma largo.
La coexistencia con taquicardia supraventricular puede
tener efecto deletéreo en éstos casos.’ En la autopsia
de este caso, no se evidenciaron datos de infarto al
miocardio.

4, Disfuncion ventricular izquierda, debido al compromi-

so de la pared libre del ventriculo izquierdo, musculo

papilar y septum interventricular, contribuyendo a bajo
gasto cardiaco y falla cardiaca congestiva. En nuestro
caso no se determiné disfuncion ventricular izquierda,
porque el Ultimo eco fue a las 28 semanas de embarazo
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y el dbito ocurri6 en la semana 34, pero se infiere que
existid, por la infiltracion del septum interventricular y
la presencia de una tumoracion grande en el ventriculo
izquierdo que ocupaba practicamente toda la cavidad
ventricular.

Este tumor tiene un crecimiento importante a partir
de la vigésima semana de gestacion y el ecocardiograma
fetal ha permitido su diagnostico oportuno asi como su se-
guimiento.>7"% En el ecocardiograma se observa una masa
homogénea y ecoluciente (brillante), localizada mas fre-
cuentemente en los ventriculos, especialmente en el sep-
tum interventricular y musculos papilares del ventriculo
izquierdo; pueden ser Unicos o multiples como el presente
caso.

El manejo durante la etapa fetal es dificil, depende
del tamafo del tumor, su localizacion y el curso del emba-
razo. El tratamiento quirurgico esta indicado cuando exis-
ten sintomas que comprometen la vida del paciente como:
obstruccion critica del flujo sanguineo, insuficiencia cardia-
ca o arritmias intratables.'"'? La conducta conservadora
puede ser una alternativa, particularmente cuando no hay
obstruccion. Se han reportado casos con resolucion espon-
tanea hasta los tres afos de edad, con buen pronéstico a
largo plazo.™

Conclusiones

En nuestro caso, su tratamiento debi6 ser quirdrgico en la
vida fetal, dado el crecimiento progresivo de la masa tu-
moral y la obstruccion al tracto de salida del ventriculo iz-
quierdo, que se detecto en el estudio anatomopatologico,
misma que, junto con la disfuncion ventricular izquierda
relacionada con el compromiso del septum interventricu-
lar y de la cavidad ventricular izquierda asi como del ven-
triculo derecho, contribuyeron a la muerte fetal.
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