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RESUMEN

Objetivo: Realizar un estudio retrospectivo de las
tumoraciones cardiacas diagnosticadas en nuestro
servicio entre los anos 1995 y 2001.

Material y métodos: Revisamos el diagnostico, la
evolucion y el tratamiento intrattero, asi como las
repercusiones y el tratamiento neonatales, para
discernir el pronostico a largo plazo.

Resultados: Durante el periodo de estudio se
diagnosticaron tumores cardiacos en los fetos

de 10 gestantes. La ecocardiografia se realizo6 en
colaboracion con el servicio de cardiologia
pediatrica del hospital, que continu6 la vigilancia
después del nacimiento. De los 10 casos

diagnosticados, siete se catalogaron como
rabdomiomas (cinco de localizacion mdltiple y en
dos solo se pudo demostrar una tumoracion); otro
de los casos corresponde a un teratoma
pericardico, y los dos restantes, de localizacion
anica, permanecen sin filiar. Hubo dos muertes,
una fetal y otra neonatal precoz. Han regresado
parcial o totalmente 4 de los casos con
rabdomioma vy, hasta la fecha, se ha diagnosticado
esclerosis tuberosa en tres.

PALABRAS CLAVE

Tumores cardiacos fetales. Diagnostico prenatal.
Esclerosis tuberosa.
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ABSTRACT

Objectives: To perform a retrospective study of
cardiac tumors diagnosed in our department
between 1995 and 2001.

Material and methods: We reviewed the
diagnosis, clinical course, and intrauterine
management of fetal cardiac tumors, as well as
fetal management and outcome, to determine the
long-term prognosis of this entity.

Results: During the study period, cardiac tumors
were diagnosed in 10 pregnant women.
Echocardiography was performed in collaboration
with the hospital’s Department of Pediatric
Cardiology, which continued monitoring the
children after birth. Of the 10 fetal cardiac tumors
diagnosed, rhabdomyomas were diagnosed in
seven fetuses (several thabdomyomas were found
in five fetuses and only one tumor was found in
two fetuses), pericardiac teratoma was diagnosed in
one fetus and no diagnosis was made in the two
remaining fetuses with solitary tumors. One fetus
and one neonate died. In four of the patients with
rhabdomyoma the tumors have shown partial or
total regression and to date, tuberous sclerosis has
been diagnosed in three children.

KEY WORDS

Cardiac tumors. Prenatal diagnosis. Tuberous
sclerosis.

INTRODUCCION

Los tumores cardiacos son una entidad rara, con
una incidencia del 0,0017 al 0,28% en necropsias de
todas las edades! y del 0,027% en las pedidtricas®. Se
ha descrito una incidencia del 0,009% en poblacion
de alto y bajo riesgo sometida a evaluacion prenatal
ultrasonogrifica®, que aumenta hasta un 0,08-0,2%
de las consultas en cardiologia pediatrical?.

El tumor mas frecuente en la edad pediatrica es
el rabdomioma, que se asocia con esclerosis tubero-
sa en un 37 a un 80% de los casos, y se presenta en
uno de cada 40.000 recién nacidos vivos’. Asimismo,
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el 50-60% de los pacientes con esclerosis tuberosa
padecen rabdomiomas®. Aunque en ocasiones estos
tumores se detectan tan pronto como a las 20 se-
manas de gestacion, la mayoria de ellos son eviden-
tes por primera vez durante el tercer trimestre’.

MATERIAL Y METODOS

Se han revisado las historias clinicas de las pa-
cientes y de los ninos a los que se diagnostico6 de
tumoracion cardiaca intrattero durante los anos
comprendidos entre 1995 y 2001 en nuestro centro.
Para el diagnostico se utilizo un ecografo Toshiba
sonolayer SSH-140A para el estudio de la biometria
y anatomia fetal, precisando el tipo, nimero y loca-
lizacion de la tumoracion. Asimismo, como ayuda
diagnostica se utilizaron el modo M, el Doppler pul-
sado y el Doppler color, sobre todo para el estudio
del llenado-vaciado de las camaras cardiacas, la fun-
cion valvular y la catalogacion de posibles arritmias.
La ecocardiografia obstétrica se realiz6 en colabora-
cion con el servicio de cardiologia pediatrica del
hospital, que continta la vigilancia después del na-
cimiento.

RESULTADOS

Durante el periodo de estudio se diagnosticaron
tumores cardiacos en 10 gestantes (tabla 1). En 7 ca-
sos el diagnostico mas probable fue el de rabdo-
mioma cardiaco (cinco de ellos multiples y en dos
solo se pudo demostrar una tumoracion unica), un
feto presentaba una tumoracion intrapericardica que
se confirm6 posteriormente como teratoma (figs. 1
y 2) y en otros dos, aunque el diagnostico mas pro-
bable fue el de tumoracion Unica sugestiva de rab-
domioma, posteriormente no se pudo confirmar es-
te hallazgo (uno de ellos por falta de seguimiento
del recién nacido).

La edad gestacional al diagnostico se situd entre
las 18 y las 39 semanas con una media de 33 sema-
nas. En la mayoria, el diagnostico se llevo a cabo de
forma casual al realizar una ecografia rutinaria en el
tercer trimestre, aunque en uno de los casos la exis-
tencia de taquicardia fetal fue lo que propicio la
realizacion de una ecografia, y en otro lo fue la sos-
pecha de hidramnios en gestacion no controlada.
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Tabla 1 Descripcion de los 10 casos de tumores cardiacos hallados
1d/Ano EG Tipo de tumor Localizacion Evolucion
(semanas)

EMS/1995 - Rabdomiomas multiples VI, Al Arritmia auricular, hydrops, muerte a los 2 dias vida, ET

MJCE/1996 32 Sospecha de rabdomioma unico TIV Derrame pericardico leve, regresion parcial, asintomatico

ESM/1996 36 Tumor Unico sugestivo de rabdomioma VD TPSV, regresion total

MGR/1996 35 Multiples tumoraciones sugestivas AD Asintomdtico, regresion total
de rabdomiomas

NBK/1997 39 Tumoracion Unica sugestiva VI Asintomdtico, regresion total
de rabdomioma

CLM/1997 35 Tumoracion extracardiaca, AD Derrame pericardico grave, signos de taponamiento,
intrapericardica pericardiocentesis, reseccion total

YMR/2000 34 Multiples tumoraciones sugestivas VD, VI Asintomatico, regresion casi total, ET
de rabdomiomas

LZ/2000 18 Tumoracion Gnica sugestiva Al Ascitis, higroma quistico, muerte fetal a las 19 semanas,
de rabdomioma polimalformado, fibroelastosis

PCR/2001 33 Multiples tumoraciones sugestivas VD, VI, TIV Asintomdtico, regresion parcial, ET
de rabdomiomas

MGR/2001 33 Multiples tumoraciones sugestivas VD, VI, TIV Asintomatico, regresion parcial, ET, convulsiones

de rabdomiomas

EG: edad gestacional; Al: auricula izquierda; AD: auricula derecha; VI: ventriculo izquierdo; VD: ventriculo derecho; TIV: tabique
interventricular; TPSV: taquicardia supraventricular paroxistica; ET: esclerosis tuberosa.

Figura 1. Tumor extracardiaco que posteriormente se
diagnosticé como teratoma.

Figura 2. Gran derrame pericdardico que producia la
tumoracion descrita en la figura 1.

Las localizaciones mas frecuentes de las tumoracio-
nes fueron el ventriculo derecho, el izquierdo y el
tabique interventricular. En dos fetos la tumoracion
se encontraba en las auriculas y en otro era de lo-
calizacion intrapericardica.

De los 7 pacientes con diagnostico probable de
rabdomiomas, cuatro se asociaron con esclerosis tu-

berosa (uno de ellos falleci6 en el segundo dia de
vida, con hydrops y arritmia auricular; el resto vive
sin sintomas cardiacos y solo uno de ellos presenta
convulsiones).

Se produjeron dos muertes: una fetal intrattero a
las 19 semanas en la que la anatomia patologica evi-
dencio la presencia de otras malformaciones asocia-
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das y fibroelastosis endocardica, y la otra en el pe-
riodo neonatal precoz, en el segundo dia de vida en
un feto hidropico con arritmia auricular que ademas
tenia esclerosis tuberosa.

El feto con teratoma intrapericardico precisé pe-
ricardiocentesis en el primer dia de vida y solucion
quirargica al sexto, debido al gran derrame pericar-
dico que producia signos ecogrificos de tapona-
miento cardiaco, aunque sin signos clinicos de insu-
ficiencia cardiaca congestiva. En el resto de los
ninos, las tumoraciones han permanecido asintoma-
ticas con regresion total en tres de ellos y regresion
parcial en cuatro, en el momento actual.

DISCUSION

Los tumores mds frecuentes intrattero y durante
la infancia son los rabdomiomas (60%), con una in-
cidencia menor de los teratomas (19-21%), los fibro-
mas (12-21%) y los hemangiomas (2-3%)°. El mixo-
ma, el tumor cardiaco mas comuin en adultos, no se
ha descrito todavia en fetos®.

Los sintomas producidos por los tumores cardiacos
estan mas en relacion con el tamano y la localizacion
del tumor que con el tipo histologico’. Las complica-
ciones asociadas incluyen insuficiencia cardiaca con-
gestiva causada por una pérdida de la contractilidad,
arritmias y obstruccion al flujo sanguineo. La embolia
pulmonar aguda es una complicacion muy rara des-
crita recientemente por Kuwahara et all?,

La presencia de multiples tumores que afectan al
miocardio ventricular es indicativa de rabdomioma, y
estos tumores aparecen como masas homogéneas e
hiperecoicas, bien circunscritas, de variable tamano®.
Posnatalmente los rabdomiomas tienden a regresar
con el tiempo, y por ello la intervencion quirtrgica
no estd indicada mientras no existan manifestaciones
clinicas cardiacas®!!. Nir et al'?> exponen que los tu-
mores crecen durante el embarazo hasta la semana
32 y a partir de la semana 35 el crecimiento es mi-
nimo. Con ello sugieren que el tumor crece durante
la gestacion debido a una estimulacion hormonal in-
trattero, y la regresion posnatal se debe a la pérdida
de esa estimulacion hormonal.

En revisiones descritas en la bibliografia, como la
de Geipel et al® o la de Gutiérrez-Larraya et al®, se
describen resultados similares a los nuestros, con
predominancia en el diagnostico de rabdomiomas y
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ocasionalmente algiin tumor de otro tipo histologico.
Asi, por ejemplo, Geipel et al®, en una revision de
7 anos, tuvieron 12 casos de tumores cardiacos, de los
cuales 10 se diagnosticaron prenatalmente, con un
rango de edad gestacional de 22 a 34 semanas. On-
ce tenian rabdomiomas y uno un fibroma (diagnosti-
cado al nacimiento). Hubo un caso de muerte fetal
asociado a trisomia 21 y esclerosis tuberosa, y tres de
los supervivientes evidenciaron el tipico cuadro de
esclerosis tuberosa. Krapp et al'® también describen
un caso de rabdomioma asociado con esclerosis tu-
berosa en un feto con trisomia 21, y por ello opinan
que, aunque la asociacion con aneuploidia debe ser
circunstancial, debe ofrecerse el cariotipo para llevar
a cabo una valoracion del pronostico del paciente.

Gutiérrez-Larraya et al®, en una revision de 6 anos,
encontraron 9 casos de tumores cardiacos; la edad
gestacional media en el diagnostico fue de 33 sema-
nas, y no se produjo ninguna muerte fetal intrattero,
aunque si hubo una interrupcion voluntaria del em-
barazo, tres muertes neonatales, y cuatro viven sanos
sin precisar intervencion quirtrgica. Hubo un caso de
hemangioma cavernoso con afectacion mitral y tri-
cuspide que provocod la muerte neonatal. El diagnos-
tico mds probable del resto fueron los rabdomiomas.

Los teratomas intrapericardicos son muy raros, y
algunos autores'*!> describen su diagnostico intratte-
ro o neonatal seguido de su solucion quirtrgica, pues
aun cuando generalmente son benignos, su creci-
miento y el derrame pericardico que ocasionan pue-
den producir el taponamiento cardiaco y la muerte.
Ecocardiogrificamente son heterogéneos y encapsula-
dos®, y Sklansky et al'® describen el diagnostico y el
tratamiento exitoso de un teratoma intrapericardico
diagnosticado intrattero que compromete la vida fe-
tal, debido al riesgo de taponamiento cardiaco por la
efusion pericardica. Realizaron dos pericardiocentesis
intrattero, y posteriormente la reseccion neonatal del
tumor. Otros autores describen un caso similar'’, y
exponen la necesidad de evitar el parto vaginal por
el riesgo de compresion tordcica y de potencial rup-
tura del quiste y taponamiento; por ello recomiendan
la realizacion de una cesarea electiva.

El diagnostico prenatal de los fibromas es extre-
madamente raro; habitualmente son lesiones tnicas
hiperecoicas que afectan a la pared libre del ven-
triculo izquierdo o al tabique interventricular®. Los
fibromas raramente se asocian con otras anomalias
congénitas'®.
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Los hemangiomas cardiacos son uno de los tipos
de tumor cardiaco mas raro y habitualmente son
diagnosticados posnatalmente!®. Suponen un 2,8%
de todos los tumores cardiacos primarios y la ma-
yoria son diagnosticados en el periodo neonatal. La
ecocardiografia pone de manifiesto una ecogenici-
dad mixta con zonas ecogénicas y otras hipoecoi-
cas. A menudo los hemangiomas cardiacos se diag-
nostican a causa de las graves complicaciones que
producen: insuficiencia cardiaca, arritmias y derra-
me pericardico?’; la reseccion quirtirgica es lo mas
habitual en pacientes con rapido crecimiento y fallo
cardiaco, y el tratamiento con esteroides debe ser
reservado para pacientes con tumores irresecables.
Por otro lado, los tumores malignos son extremada-
mente raros'l.

En la actualidad el tratamiento adecuado de los tu-
mores cardiacos diagnosticados prenatalmente por
ecografia incluye una valoracion ecocardiografica deta-

llada para descartar otras anomalias cardiacas asocia-
das, repetir las exploraciones para detectar el desarro-
llo potencial de fracaso cardiaco congestivo o hydrops
fetal y la evaluacion de arritmias cardiacas. Se reco-
mienda el uso de la velocimetria Doppler, modalidad
diagnostica que puede facilitar la deteccion temprana
de fallo cardiaco previo al desarrollo de hydrops y la
asistencia de un parto electivo en un feto todavia no
comprometido. Los pardmetros del Doppler normal
deben ser utilizados como medidas de la funcion car-
diaca apropiada en fetos con tumores cardiacos.

Con ello, podemos concluir que los tumores car-
diacos son una entidad rara; en su mayoria son rab-
domiomas, con frecuencia de localizacion multiple,
y la sintomatologia depende mas de la localizacion y
del namero que del tipo histolégico. Los rabdomio-
mas suelen regresar total o parcialmente, pero su
pronostico se ensombrece por su frecuente asocia-
cion con esclerosis tuberosa.
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