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Conclusién: Los tumores cardiacos fetales son una entidad rara. La mayoria son

rabdomiomas, con buen prondstico, salvo que se asocien a Esclerosis Tuberosa.



Resumen:

Objetivos: Realizar un estudio retrospectivo de las tumoraciones cardiacas
diagnosticadas en nuestro servicio entre los afios 1995-2001. Material y métodos:
Revisamos el diagndstico, evolucion y manejo intradtero, asi como las repercusiones y
manejo neonatales, para discernir el prondéstico a largo plazo. Resultados: Durante el
periodo de estudio se diagnosticaron tumores cardiacos en 10 gestantes. La
ecocardiografia se realizé en colaboracién con el servicio de Cardiologia Pediatrica del
hospital, que continda la vigilancia después del nacimiento. De los 10 casos
diagnosticados, 7 se catalogaron como rabdomiomas (5 de localizacion multiple y en 2
s6lo se pudo demostrar una tumoracién), otro de los casos corresponde a un teratoma
pericardico, y los dos restantes, de localizacién Gnica permanecen sin filiar. Hubo dos
muertes, una fetal y otra neonatal precoz. Han regresado parcial o totalmente 4 de los
casos con rabdomioma y , hasta la fecha, se ha diagnosticado esclerosis tuberosa en
tres.
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Summary:

We reviewed the cardiac tumors presenting at our service between 1995-2001. We
studied the diagnosis, evolution and pregnancy treatment, as well as the neonatal
evolution and treatment for give a long way prognosis. During de study period we saw
cardiac tumors in ten pregnancy women. We made the echocardiography with the
pediatric cardiology service and they follow this children’s controls later. Seven fetus
were diagnosis about rhabdomyoma (5 of them had several rhabdomyomas and in 2 of
them we saw only one tumor). In other case was diagnosed a pericardic teratoma, and
two fetus continued without diagnosis. A fetus and a neonatus died. In four childrens
the rhabdomyoma have decreased o disappeared and currently, tuberous sclerosis has
been diagnosed in three childrens.
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INTRODUCCION

Los tumores cardiacos son una entidad rara, con una incidencia de 0, 0017 a
0,28% en necropsias de todas las edades” y de 0,027% en autopsias pediatricas®.
Se ha descrito una incidencia de 0,009% en poblacion de alto y bajo riesgo sometida a
evaluacién prenatal uItrasonogréfica(3), gue aumenta hasta un 0,08- 0,2% de las
consultas en cardiologia pediatrica™®.

El tumor mas frecuente en la edad pediatrica es el rabdomioma. Este tumor se
asocia con esclerosis tuberosa en un 37 a 80% de los casos, presentdndose en 1 de
cada 40.000 recién nacidos vivos®. Asi mismo, el 50-60% de los pacientes con
esclerosis tuberosa, tienen rabdomiomas®. Aunque a veces estos tumores se
detectan tan pronto como a las 20 semanas de gestacion, la mayoria de ellos son

evidentes por primera vez durante el tercer trimestre.t”

MATERIAL Y METODOS

Se han revisado las historias clinicas de las pacientes y de los nifios a los que
se diagnostico de tumoracién cardiaca intradtero, durante los afios comprendidos entre
1995 y 2001, en nuestro centro. Para el diagndstico se utilizé un ecégrafo Toshiba.....
para el estudio de la biometria y anatomia fetal, precisando el tipo, niamero y
localizacién de la tumoracién. Asi mismo, se utilizé el modo M, el Doppler pulsado y el
Doppler color como ayuda diagnéstica, sobre todo para el estudio del llenado-vaciado
de las camaras cardiacas, la funcién valvular y la catalogacién de posibles arritmias.
La ecocardiografia obstétrica se realiz6 en colaboracion con el Servicio de Cardiologia
Pediatrica del Hospital, que continua la vigilancia después del nacimiento.
RESULTADOS

Durante el periodo de estudio se diagnosticaron tumores cardiacos en 10
gestantes (Tabla 1). En 7 casos el diagndstico mas probable fue el de rabdomioma
cardiaco (5 de ellos mdltiples y en 2 sélo se pudo demostrar una tumoracion Unica), un

feto presentaba una tumoracion intrapericardica que se confirmé posteriormente como
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teratoma (Fig. 1 y 2) y en otros dos, aunque el diagndstico mas probable fue el de
tumoracion Unica sugestiva de rabdomioma, posteriormente no se pudo confirmar este
hallazgo (uno de ellos por falta de seguimiento del recién nacido).

La edad gestacional al diagnéstico estuvo entre las 18 y 39 semanas con una
media de 33 semanas. En la mayoria, el diagnostico se hizo casualmente al realizar
una ecografia rutinaria en el tercer trimestre; aunque en uno de los casos la existencia
de taquicardia fetal fue lo que propicié la realizacion de una ecografia y en otra
paciente, la sospecha de hidramnios en gestacion no controlada. Las localizaciones
mas frecuentes de las tumoraciones fueron el ventriculo derecho, ventriculo izquierdo
y el tabique interventricular. En dos fetos la tumoracién se encontraba en las auriculas
y en otro era de localizacion intrapericardica.

De los 7 pacientes con diagnostico probable de rabdomiomas, 4 se asociaron a
esclerosis tuberosa (uno de ellos falleci6 al segundo dia de vida, con hydrops y
arritmia auricular; el resto viven sin sintomas cardiacos y sélo uno de ellos presenta
convulsiones).

Se produjeron 2 muertes, una fetal intradtero a las 19 semanas en la que la
anatomia patolégica mostré la presencia de otras malformaciones asociadas y
fibroelastosis endocardica, y la otra muerte se produjo en el periodo neonatal precoz,
al 2° dia de vida en un feto hidrépico con arritmia auricular que ademas tenia
esclerosis tuberosa.

El feto con teratoma intrapericardico precisoé pericardiocentesis al 1° dia de vida
y solucién quirdrgica al 6° dia, debido al gran derrame pericardico, que producia
signos ecograficos de taponamiento cardiaco, aunque sin signos clinicos de
insuficiencia cardiaca congestiva. En el resto de los nifios, las tumoraciones han
permanecido asintomaticas con regresion total en 3 de ellos y regresion total en 4, en

el momento actual.



DISCUSION

Los tumores mas frecuentes intraldtero y durante la infancia son los
rabdomiomas (60%), siendo menos frecuentes los teratomas (19-21%), los fibromas
(12-21%) y hemangiomas (2-3%). El mixoma, que es el tumor cardiaco mas
frecuente en adultos no se ha descrito todavia en fetos®.

Los sintomas producidos por los tumores cardiacos estdn mas en relacioén con
el tamafio y la localizacion del tumor que con el tipo histolégico.® Las complicaciones
asociadas incluyen insuficiencia cardiaca congestiva causada por una pérdida de la
contractilidad, arritmias y obstruccion al flujo sanguineo. El embolismo pulmonar agudo
es una complicacién muy rara descrita recientemente por Kuwahara y cols™.

La presencia de multiples tumores que afectan al miocardio ventricular es
indicativo de rabdomioma. Estos tumores aparecen como masas homogéneas e
hiperecoicas, bien circunscritas, de variable tamafio®. Postnatalmente los
rabdomiomas tienden a regresar con el tiempo, por ello, la intervencién quirargica no
esta indicada mientras no existan manifestaciones clinicas cardiacas®*". Nir y cols.®?
exponen que los tumores crecen durante el embarazo hasta la semana 32 y a partir de
la semana 35 el crecimiento es minimo. Con ello sugieren, que el tumor crece durante
la gestacion debido a una estimulacion hormonal intradtero, y la regresion postnatal es
debida a la pérdida de esa estimulacién hormonal.

En revisiones descritas en la literatura, como la de Geipel y cols® o la de
Gutierrez-Larraya y cols®, describen resultados similares a los nuestros, con
predominancia en el diagnéstico de rabdomiomas y ocasionalmente algan tumor de
otro tipo histolégico. Asi por ejemplo, Geipel y cols®, en una revisién de 7 afios,
tuvieron 12 casos de tumores cardiacos, de los cuales, 10 se diagnosticaron
prenatalmente, con un rango de edad gestacional de 22 a 34 semanas. 11 tenian
rabdomiomas y 1 un fibroma (éste diagnosticado al nacimiento). Hubo un caso de
muerte fetal asociado a trisomia 21 y esclerosis tuberosa. 3 de los supervivientes

mostraban el tipico cuadro de esclerosis tuberosa. Krapp y cols™® también describen
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un caso de rabdomioma asociado a esclerosis tuberosa en un feto con trisomia 21 y
por ello opinan que aunque la asociacién con aneuploidia debe ser circunstancial, el
cariotipo debe ser ofrecido para hacer una valoracién del pronéstico del paciente.

Gutierrez-Larraya y cols®® en una revisién de 6 afios encontraron 9 casos de
tumores cardiacos. La edad gestacional media al diagnéstico fue de 33 semanas.
Ninguna muerte fetal intrautero, una interrupcién voluntaria del embarazo, 3 muertes
neonatales, 4 viven sanos sin precisar intervencion quirdrgica. Tuvieron un caso de
hemangioma cavernoso con afectacién mitral y tricispide que provocé la muerte
neonatal. El resto mostraban como diagnostico mas probable rabdomiomas.

Los teratomas extrapericardicos no son infrecuentes pero los intrapericardicos
son muy raros. Algunos autores**® describen su diagnéstico intraltero o neonatal
seguido de su solucion quirdrgica; pues aun cuando generalmente son benignos, su
crecimiento y el derrame pericardico que ocasionan pueden producir el taponamiento
cardiaco y la muerte. Ecocardiograficamente son heterogéneos y encapsulados®.
Sklansky y cols"® describen el diagnéstico y tratamiento exitoso de un teratoma
intrapericardico diagnosticado intraitero que compromete la vida fetal, debido al riesgo
de taponamiento cardiaco por la efusién pericardica. Realizaron dos
pericardiocentesis intrautero y posteriormente la reseccion neonatal del tumor. Otros
autores describen un caso similar®Estos autores exponen la necesidad de evitar el
parto vaginal por el riesgo de compresién toracica y de potencial ruptura del quiste y
taponamiento. Recomiendan la realizacién de una cesarea electiva.

El diagndstico prenatal de los fibromas es extremadamente raro. Habitualmente
son lesiones Unicas, hiperecoicas que afectan a la pared libre del ventriculo izquierdo
o al tabique interventricular®. Los fibromas raramente se asocian con otras anomalias
congénitas“®.

Los hemangiomas cardiacos son uno de los tipos de tumor cardiaco mas raro y
habitualmente es diagnosticado postnatalmente®™. Suponen un 2,8% de todos los

tumores cardiacos primarios y la mayoria son diagnosticados en el periodo neonatal.
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La ecocardiografia muestra una ecogenicidad mixta con zonas ecogenicas y otras
hipoecoicas. A menudo los hemangiomas cardiacos se diagnostican por las graves
complicaciones que producen: insuficiencia cardiaca, arritmias y derrame

pericardico®

. La reseccién quirtrgica es lo mas habitual en pacientes con rapido
crecimiento y fallo cardiaco. El tratamiento con esteroides debe ser reservado para
pacientes con tumores irresecables.

Los tumores malignos son extremadamente raros“?.

Actualmente el manejo adecuado de los tumores cardiacos diagnosticados
prenatalmente por ecografia incluye una valoracién ecocardiogréfica detallada para
descartar otras anomalias cardiacas asociadas, repetir las exploraciones para detectar
el desarrollo potencial de fracaso cardiaco congestivo o hydrops fetal y la evaluacién
de arritmias cardiacas. Se recomienda el uso de la velocimetria doppler. Esta
modalidad diagnéstica puede facilitar la deteccién precoz de fallo cardiaco previo al
desarrollo de hydrops y la asistencia de un parto electivo en un feto todavia no
comprometido. Los parametros de doppler normal deben ser utilizados como medidas
de la funcién cardiaca apropiada en fetos con tumores cardiacos.

Con todo esto, podemos concluir que los tumores cardiacos son una entidad
rara. En su mayoria son rabdomiomas, frecuentemente de localizacion mdltiple. La
sintomatologia depende mas de la localizacion y del nimero que del tipo histolégico.

Los rabdomiomas suelen regresar total o parcialmente, pero su prondstico se

ensombrece por su frecuente asociacion con esclerosis tuberosa.
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Id/ Afo EG Tipo de tumor Localizacion Evolucién
(sem)
EMS/95| Rabdomiomas VI, Al Arritmia auricular.
multiples. Hydrops. Muerte 2 dias
vida. ET.
MJCE/96| 32 Sospecha de TIV Derrame pericérdico leve.
rabdomioma unico. Regresion parcial.
Asintomatico.
ESM/96 36 Tumor Unico sugestivo VD TPSV.
de rabdomioma Regresion total.

MGR/96 | 35 Multiples tumoraciones AD Asintomatico.
sugestivas de Regresion total.

rabdomiomas.

NBK/ 97 39 Tumoracioén Unica Vi Asintomatico.
sugestiva de Regresion total.
rabdomioma.

CLM/97 | 35 Tumoracién AD Derrame pericér. severo.
extracardiaca, Signos taponamiento.

intrapericardica. Pericardiocentesis.
Reseccion total.

YMR/00 | 34 Multiples tumoraciones VD,VI Asintomatico.
sugestivas de Regresion casi total.
rabdomiomas. ET.

LZ/ 00 18 Tumoracién Unica Al Ascitis. Higroma quistico.
sugestiva de Muerte fetal 19 sem.
rabdomioma. Polimalformado.

Fibroelastosis.

PCR/01 33 Multiples tumoraciones | VD,VI,TIV Asintomético.
sugestivas de Regresion parcial.
rabdomiomas. ET.

MGR/ 01 33 Multiples tumoraciones | VD,VI,TIV Asintomatico.

sugestivas de
rabdomiomas.

Regresion parcial.
ET. Convulsiones.

Tabla 1. Descripcion de los 10 casos de tumores cardiacos hallados.

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.
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Fig. 1. Tumor extracardicaco, que se diagnostico
posteriormente como teratoma.

Fig. 2: Gran derrame pericardico que producia
la tumoracién descrita en la Fig 1.
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