e Localizador web
Articulo 49.665

CASOS CLINICOS

Diagnéstico prenatal de rabdomioma cardiaco

fetal.

I. BEouiluz®, P.A. Ddblas®, M.A. Barber?, L. Rdbles?®, M. Gdmez-Castellano?,
T. Fernadndez-Gémez®, J.V. Hijano?, L. Alonso®, M. Gallo* y M. Abehsera?

“Departamento de Cbstetricia y Ginecologia. “Departamento de Pediatria. Hospital Materno Infantil. Complejo Regional

Hospitalario Carlos Haya. Malaga. Espafia.

SUMMARY

Cardiac rhabdomyoma is the most diagnosed car-
diac tumor in prenatal life. Its a benign tumor, which
is asinthomatic. It has a close relationship whith tube-
rous sclerosis. We did a clinical review of the cases
in our service in last five years, and a bibliographic
revew.

INTRODUCCION

Los tumores cardiacos en el feto y en el nifio son
raros'. Tienen una frecuencia estimada de un caso por
10.000 autopsias en todas las edades del individuo!.
Esto implica una prevalencia del 0,5% en recién naci-
dos a término y un 2% en prematuros. No tienen rela-
cion con el sexo fetal y la mayoria de ellos son benig-
nos, pudiéndose demostrar malignidad sé6lo en el 10%
de los casos®. Desde la vida fetal y durante el primer
afio de vida, los tumores cardiacos mas frecuentemen-
te diagnosticados son el rabdomioma y el teratoma
cardiaco®?. A diferencia del adulto, donde el mixo-
ma cardiaco es el tumor mds frecuente, es practica-
mente inexistente en la infancia y en la vida intraute-
rina®’. En la tabla I se describe la frecuencia de apari-
cién de los tumores cardiacos fetales.

CASOS CLINICOS

Tras realizar una revisién de los casos diagnosti-
cados en los ultimos 5 afios, se encontraron tres ca-
sos de rabdomioma cardiaco fetal con diagndstico
prenatal.

Aceptado para su publicacién el 30 de enero de 2003.

TABLA 1. Frecuencia de aparicion de tumores
cardiacos fetales

1. Rabdomioma: 58%.

2. Teratoma: 19%.

3. Fibroma: 12%.

4. Mesotelioma del nodo AV: 2%.
5. Hemangioma cardiaco: 2%.
Abdomioma, 58%

Teratoma, 19%

Fibroma, 12%

Mesotelioma del nodo AV, 2%
Hemangioma cardiaco, 2%

Caso 1

Primigesta de 29 afios en la semana 35 de ameno-
rrea, sin antecedentes familiares ni personales de inte-
rés. La gestacion siguié un curso normal hasta que en
un control rutinario se detecté una anomalia ecografi-
ca en el corazén, por lo que la paciente fue derivada a
la consulta de diagnéstico prenatal de nuestro centro.
En el estudio realizado se apreciaba un feto en situa-
cién longitudinal y con presentacidn cefdlica, con una
ecobiometria que correspondia a 35 semanas de ame-
norrea. La placenta estaba inserta en la cara posterior,
tipo I de la clasificaciéon de Grannum, y la ILA era
normal. La morfologia fetal era compatible con la
normalidad, excepto en la cavidad tordcica donde, en
el corte de las cuatro cdmaras se observaba una masa
s6lida de aspecto uniforme, debajo de la valvula mi-
tral, que ocupaba gran parte del ventriculo izquierdo.
El resto de la morfologia cardiaca se encontraba den-
tro de la normalidad y el diafragma estaba integro. Se
estableci6 el diagndstico de rabdomioma cardiaco
como primera posibilidad (fig. 1).

En estudios ecogréficos seriados posteriores se obje-
tivé que la tumoracién intraventricular se mantenia es-
table y no provocaba signos de insuficiencia cardiaca
ni alteraciones de la frecuencia cardiaca fetal.
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Fig. 1. Rabdomioma cardiaco. Masa que ocupa el ventriculo izquierdo.

Posteriormente se decidi6 la induccién médica del
parto en la semana 39,5, que finaliz6 mediante una
vacuoextraccion para ayuda del expulsivo y se obtuvo
un varén de 3.340 g con test de Apgar 9/10. El diag-
noéstico prenatal fue confirmado por el servicio de
cardiologia pedidtrica.

Caso 2

Primigesta de 34 afios en semana de amenorrea 36
+ 1, sin antecedentes familiares ni personales de inte-
rés. La gestaciéon presentaba un curso normal hasta
que en un control rutinario se detecté una anomalia
cardiaca, por lo que se derivé a la paciente a la consul-
ta de diagndstico prenatal de nuestro centro con la sos-
pecha de tumoracién intracardiaca. En el estudio reali-
zado se observé un feto en situacién longitudinal y
con presentacion poddlica, con una ecobiometria que
se correspondia con la amenorrea de la paciente. La
placenta se encontraba normoinsertada en cara ante-
rior, del tipo I de la clasificaciéon de Grannum, y con
una ILA normal, de 16 cm. En la cavidad ventricular
se observaban varias masas sélidas hiperecogénicas
que ocupaban practicamente todo el ventriculo iz-
quierdo y eran compatibles con el diagndstico de rab-
domiomas cardiacos. El resto de la morfologia cardia-
ca se encontraba dentro de la normalidad (fig. 2).

En estudios ecograficos seriados posteriores se ob-
jetivo que dichas masas intracardiacas no modificaron
su tamafio y no provocaron signos ecograficos de in-
suficiencia cardiaca ni arritmias cardiacas. El parto se
desencadené de forma espontdnea en semana 40 + 2.
La finalizacién fue mediante vacuoextracciéon para
ayuda del expulsivo, naciendo un varén de 3.120 g

LLL LR e ]
I

£l -{.

T -

Fig. 2. Rabdomioma cardiaco. Varias masas en el ventriculo izquierdo.

RABDOHIOHA
INTRACARDIACO

Fig. 3. Rabdomioma cardiaco. Gran masa que ocupa practicamente todo
el ventriculo izquierdo.

con test de Apgar 9/10. La evolucion neonatal fue fa-
vorable. El diagndstico prenatal fue confirmado por el
servicio de cardiologia pediatrica.

Caso 3

Secundigesta de 29 aiios, sin antecedentes persona-
les de interés y con un parto eutdcico previo. El emba-
razo fue controlado ambulatoriamente, y su curso fue
normal. En la ecografia obstétrica realizada en semana
33 de amenorrea se detectd una anomalia estructural
cardiaca, por lo que la paciente fue derivada a nuestro
centro para su valoracién ultrasonografica y posterior
seguimiento. En el estudio ecogrifico de alta defini-
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cioén se visualizé un feto vivo, en situacién longitudi-
nal y presentacion cefdlica, con biometria acorde con
la edad gestacional, con placenta en la cara posterior
de tipo I, indice de liquido amnidtico normal y fluxome-
trfa Doppler normal, con IRU de 0,5. En el estudio eco-
cardiografico se objetivé una imagen hiperecogénica, ho-
mogénea, de 22 X 15 mm, que ocupaba gran parte del
ventriculo izquierdo, compatible con un gran rabdomio-
ma cardiaco, descartindose otras anomalias estructurales
y evidencidndose una buena funcién ventricular, sin com-
promiso hemodindmico. Ante los hallazgos ecograficos
se decidié mantener una conducta expectante, con contro-
les ecogréficos seriados, en los cuales no se aprecia creci-
miento de la imagen intraventricular ni deterioro funcio-
nal cardiaco. El parto se produjo en semana 40 + 5, con
inicio espontdneo y finalizacién de forma eutdcica. Nacié
un vardn de 3.580 g, con test de Apgar 9/10, asintomati-
co, que se ingreso en el servicio de neonatologia para es-
tudio. En la ecocardiografia posnatal se objetivé un gran
rabdomioma que ocupaba buena parte del ventriculo iz-
quierdo, sin producir estenosis valvulares ni compromiso
hemodindmico. El resto del estudio se encontraba dentro
de la normalidad. En la ecografia y la resonancia magné-
tica craneales no se hallaron alteraciones.

DISCUSION

El rabdomioma es el tumor cardiaco mas frecuente
diagnosticado intrattero durante el periodo neonatal.
Su frecuencia es del 62%"8. Es muy estrecha su rela-
cién con la esclerosis tuberosa®!?, ya que de todos los
pacientes diagnosticados de rabdomiomas cardiacos,
el 30-78% estan asociados a esta facomatosis, que se
caracteriza por ser una enfermedad multisistémica re-
presentada por la triada de adenoma sebéceo, epilep-
sia y retraso mental''2, De hecho, el rabdomioma
cardiaco suele ser el Unico signo de dicha enfermedad
durante la vida fetal.

El rabdomioma cardiaco es un tumor de origen be-
nigno, un hamartoma, que puede ser unico o multiple,
localizado normalmente dentro del corazén, puede
afectar a los ventriculos, tanto derecho como izquier-
do, y se origina de manera caracteristica en el tabique
interventricular!3.

El diagndstico ecografico consiste en la visualiza-
cion de unas masas intracardiacas, sélidas, heterogé-
neas, hiperecogénicas, bien circunscritas y de tamafio
y nimero variables'®. A veces se visualizan dreas de
fibrosis y calcificacion intratumoral'>. Generalmente,
el hallazgo ultrasonografico de miiltiples tumores car-
diacos sugiere el diagnéstico de rabdomioma cardia-
co'?16, Debido a que los tumores cardiacos crecen a
lo largo de la gestacion, pueden no visualizarse en el

diagnéstico prenatal en la semana 20, y la gran mayo-
ria aparece y se diagnostica al final del segundo tri-
mestre, e incluso en el tercero o en la infancia.

El diagnéstico diferencial se debe realizar con los
codgulos intracardiacos y con el teratoma intracar-
diaco'?'®, segundo tumor en frecuencia tras el
rabdomioma, que se caracteriza por masas sé6lido-
quisticas que generalmente son de localizacién intra-
pericérdica'’.

Normalmente, el rabdomioma intracardiaco fetal es
asintomaético; en la mayoria de los casos es un hallaz-
go aislado, sin que coexistan otras anomalias fetales,
aunque raramente pueden asociar alteraciones del rit-
mo cardiaco, y la mds frecuente es la taquicardia su-
praventricular!®!®. También se ha descrito su asocia-
cién con la obstruccién de los tractos de salida de los
ventriculos cardiacos o de las vélvulas auriculo-ven-
triculares®?2, Cuando se producen dichas obstruc-
ciones, se puede producir una insuficiencia cardiaca
congestiva que se manifiesta ecograficamente como
hidropesia fetal no inmunitaria, con hidrotérax con
derrame pericardico y pleural, y ascitis®.

Respecto al prondstico fetal, éste es reservado. La
evolucién del rabdomioma puede ser variable. Los
factores implicados directamente en el prondstico
son: el tamafo tumoral (y nimero de ellos), la locali-
zacion del tumor y la asociacién de alteraciones eléc-
tricas cardiacas, asi como la existencia de cuadros de
obstruccién a la salida ventricular>*.

Se ha descrito la posibilidad de la regresién espon-
tdnea tumoral en el periodo neonatal®, pero pueden
producirse cuadros de muerte stibita. En general, tie-
nen una tasa de mortalidad del 60-75% en los prime-
ros 2 afios de vida, aunque los rabdomiomas operados
o descubiertos en el primer afio de vida tienen una
tasa de mortalidad menor, alrededor del 29%. Si el re-
cién nacido presenta asociacién con esclerosis tubero-
sa, el prondstico se ensombrece, ya que el 25% de los
casos presentan convulsiones o retraso mental antes
de los 2 afios de vida®.

El tratamiento consiste en una actitud conservadora
en neonatos asintomdticos y tumorectomia cardiaca
en el periodo neonatal inmediato, previo estudio del
recién nacido, cuando exista compromiso hemodina-
mico significativo secundario a obstruccién o inva-
sién del miocardio por parte del tumor?*26:27,

En cuanto a la conducta obstétrica, si existen otras
malformaciones fetales asociadas y si el diagnéstico
se hace antes de la fecha legal de interrupcién del em-
barazo, se debe informar a la paciente sobre la grave-
dad del caso. En los casos en que no existen aparente-
mente otras anomalias asociadas, se recomienda
hacer ecografias seriadas para valorar el posible cre-
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cimiento de la malformacién o la aparicién de signos
de insuficiencia cardiaca congestiva. Puede ser nece-
sario, en algunos casos, el tratamiento con antiarrit-
micos o incluso finalizar la gestacion si aparecen sig-
nos de insuficiencia cardiaca fetal'>>. Atendiendo a la
edad gestacional del diagndstico, se debe esperar has-
ta que el feto alcance la maduraciéon pulmonar nece-
saria y se pueda programar la finalizacién del emba-
razo, en un centro de tercer nivel, y el posterior
tratamiento neonatal inmediato®.

RESUMEN

El rabdomioma cardiaco es la tumoracién cardiaca
mds frecuentemente diagnosticada en la vida intraute-
rina. Se trata de un tumor de caracteristicas benignas
que suele ser asintomdtico y de muy estrecha asocia-
cioén con la esclerosis tuberosa. Realizamos una revi-
sién de los casos diagnosticados en nuestro centro en
los ultimos 5 afios y una revisién de la bibliografia
actual.
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