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Introducciéon: Los tumores cardiacos primarios son
raros en la infancia y en su mayoria benignos (97%).
Los rabdomiomas registran una incidencia de 45%
en autopsias y 79% en series clinicas. En nifos la
incidencia es del 0.27%.

Caso: Presentamos el caso de un neonato con
rabdomiomas cardiacos diagnosticados antes del
nacimiento que no produjo alteraciones del ritmo
cardiaco fetal ni patologia cariaca asociada. De acuerdo
a estudios de resonancia magnética, el neonato presenta
imagenes cerebrales compatibles con esclerosis
tuberosa.

Discusién: Son benignos por sus caracteristicas
histologicas; sin embargo, pueden ser causa de diversas
manifestaciones dependiendo del sitio en el que se
ubique el tumor, de las estructuras que involucren,
obstruyan o dafien. La asociaciéon con esclerosis
tuberosa se ha observado hasta en un 81% de los
pacientes.

Palabras clave: Tumor cardiaco, rabdomiomas,
esclerosis tuberosa.

Abstract

Introduction: Primary cardiac tumors are rare
in childhood and they are mostly benign (97%).
Rhabdomyomas incidence is 45% in autopsy series and
79% in clinical series. In the pediatric population, the
incidence is 0.27%.

Case: We report the case of a neonate with cardiac
rhabdomyomas diagnosed before he was born that
caused neither fetal heart rhythm disturbances nor other
cardiac pathologic condition. The brain MRI showed
signs of tuberous sclerosis.

Discusion: Though, benign, these tumors may cause
clinical manifestations depending on their location and
the structures involved, they can obstruct or invade.
The association with tuberous sclerosis can be as
frequent as 81%.

Keywords: Cardiac tumors, rhabdomyomas, tuberous
sclerosis.

Introduccion

Los rabdomiomas cardiacos son lesiones
frecuentemente asociadas a la Esclerosis Tuberosa,
y desempeiian un rol importante en el diagnostico de
esta entidad. Sin embargo, la identificacion prenatal
del tumor intrattero es poco comun. Estos tumores se
presentan como lesiones solitarias o a veces multiples*>.
Clinicamente, pueden producir obstruccion en el flujo
de la sangre, arritmia cardiaca, estenosis valvular e
isquemia miocardica. Algunos autores han reportado
una reduccion espontanea del tamano del tumor y
hasta su remision completa. Por su histogénesis, los
rabdomiomas han sido clasificados como harmartomas
y algunos autores lo consideran como un vestigio
embrionario. Sin embargo, aunque son lesiones
benignas, pueden tener un comportamiento clinico
desfavorable, dependiendo del tamafio del tumor, su
localizacion y el caracter multicéntrico®.

En nuestro hospital, y mediante el diagnostico
prenatal realizado en la Unidad Materno Fetal, se

posibilita el diagndstico de estas lesiones en el feto y
su seguimiento con ecocardiografia més la valoracién
adecuada de Neonatologia y Genética para determinar
la conducta a seguir en cada caso’?.

Presentacion del caso

Recién nacido producto de la primera gesta,
femenino; madre de 29 afos al momento del embarazo;
recibidé control prenatal a partir de las 21 semanas
de gestacion. Un estudio ecografico realizado en la
Unidad Materno Fetal revel6 una edad gestacional de
36,5 semanas, peso: 2290 gm, percentil 4, con liquido
amniodtico normal, PBF de 8/8 y doppler de la arteria
umbilical normal. Multiples mixomas intracardiacos
fetales fueron observados en el estudio ecografico, el
de mayor tamafo de 23 mm (Figura 1-2), el flujo de la
arteria aorta y pulmonar se encuentraban conservados
y no hubo malformaciones cerebrales fetales.
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revista cambios

Figura 1. Ecocardiograma fetal, vision de cuatro cmaras. Feto con un
rabdomioma mdiltiple de ventriculo y auricula derechas (La flecha sefiala el
tumor).

Figura 2. £cocardiograma fetal, vision de cuatro camaras. Muiltiples
rabdomiomas intracardiacos el mayor mide 23mm.

Figura 3. Fcocardiograma fetal, vision de cuatro camaras, Muiltiples
rabdomiomas sin otra patologia estructural o valvular.

Naci6 por cesarea a las 39.1 semanas de gestacion
por cirugia programada; APGAR 8-9, peso de 2685
gm, talla 45 cm. Posterior al nacimiento se realiz6 un
ecocardiograma. (Figura 4)
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El estudio revel? situs solitus, levocardia, relacion
anatomica normal, tamafio y espesor de camaras
normales normofuncion de ventriculo izquierdo (VI)
presencia de multiples tumoraciones, 3 en ventriculo
derecho, 4 en ventriculo izquierdo y uno en auricula
derecha, de diferente tamafio en rangos que varian
de 0.5 a 2cm, en relacion con musculos papilares,
rabdomiomas y banda moderadora de auricula en
techo de la misma. Situs solitus, levocardia, relacion
anatomica normal, tamafio y espesor de camaras
normales, normofunciéon de VI. Ninguna produce
obstruccion al flujo sanguineo, ductus arterioso de
0.3cm con flujo de izquierda a derecha en diastole.
Ausencia de otras malformaciones congénitas, arterias
coronarias normales.

Figura 4, Ecocardiograma postnatal, imagen de 4 camaras, rabdomiomas
multiples de gran tamario, flechas.

Flujos por valvulas normales, normotension
pulmonar, pericardio normal, no se evidencia durante
examen trastorno del ritmo cardiaco.

El electrocardiograma reporta: ritmo sinusal, eje
desviado a la izquierda, crecimiento biventricular
especialmente del izquierdo, QT prolongado, desniveles
del segmento ST

Exploracion fisica: activo, fontanela anterior
normotensa. Se ausculta un soplo sistolico grado II en
focoadrtico, presencia de tres manchas hipopigmentadas
de similar tamafio, sospecha de esclerosis tuberosa. La
tomografia simple de craneo encontré multiples lesiones
hiperdensas periventriculares sin edema perilesional,
que podrian corresponder a esclerosis tuberosa.

La valoracion genética indica que los rabdomiomas
intracardiacos son un signo mayor de esclerosis
tuberosa, esta enfermedad es de naturaleza autosdémica
dominante y al examen fisico no se encuentra correlacion
con esta patologia. En una sesion médico-quirurgica se
concluyo que la paciente no era candidato a reseccion
quirtirgica debido a que las tumoraciones no obstruian
las vias de entrada ni de salida de los ventriculos y que
debido al grado de afeccion e infiltracion miocardica
las tumoraciones no eran resecables.

La wvaloracion neurologica encontrd criterios
mayores de esclerosis tuberosa como los cardiacos y
criterios menores, manchas hipomelandticas cutaneas.
Consider6 realizar una nueva valoracion con el
electroencefalograma y el seguimiento por genética. La
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valoracion oftalmologica fue normal. La Resonancia
Magnética Nuclear demostré imagenes compatibles
con Esclerosis Tuberosa.

Discusion

Las cardiopatias congénitas tienen una incidencia
estimada de 8-9 casos/1000 nacidos vivos. En cambio,
los tumores cardiacos primarios son una patologia poco
frecuente (0,002-0,28 % seglin las distintas series)*!*!!,
En las ultimas décadas y gracias al desarrollo
tecnologico de la ecografia se han logrado importantes
avances en el diagnostico prenatal, consiguiendo una
sensibilidad y especificidad para el diagnostico de
tumores cardiacos proxima al 100%. Los tumores
malignos cardiacos son muy poco frecuentes'>!.

Los tumores cardiacos benignos son tres veces
mas frecuentes que los malignos, siendo el mas comun
el rabdomioma, seguido por el fibroma, mixoma y
el teratoma. El rabdomioma se origina la mayoria
de las veces en el musculo cardiaco. El 90% de los
rabdomiomas extracardiacos aparecen en la cabeza y
cuello.

En lo que tiene que ver con la frecuencia, una
revision realizada sobre 27.640 pacientes evaluados
por enfermedad cardiaca, la incidencia de tumores fue
del 0,06%. Los rabdomiomas cardiacos en la mayoria
de los casos son diagnosticados durante el primer afo
de vida. Sin embargo, la evolucion de las técnicas de
imagen contribuyen a que el diagndstico se realice
cada vez mas precozmente, aumentando la cantidad de
diagnosticos prenatales'.

Los tumores cardiacos fetales pueden ser
diagnosticados por ecocardiografia fetal, determinando
el ntimero, tamafo, localizacion y si determinan o
no alteraciones funcionales cardiacas. La clinica esta
determinada fundamentalmente por la localizacion

del tumor mas que por el tipo histologico, asi como
por la asociacion con otras patologias. Estos tumores
se asocian con Esclerosis Tuberosa en el 70% de los
pacientes, por lo que el diagnostico ecocardiografico
prenatal de rabdomioma se convierte en un marcador
de Esclerosis Tuberosa en dicho periodo. Cuando un
rabdomioma fetal es diagnosticado hay que realizar
una cuidadosa evaluacion del resto de las estructuras
fetales, destacandose la evaluacion encefélica y el
parénquima renal, buscando signos de Esclerosis
Tuberosa. La Esclerosis Tuberosa es causada por una
mutacion en los genes TSC1 y TSC2 por lo que el
analisis molecular en casos con diagnostico prenatal
de rabdomioma y de lesiones cerebrales por Esclerosis
Tuberosa es util en el diagndstico prenatal y en el
asesoramiento genético'>1¢17,

En cuanto a la evolucion, estos tumores pueden
crecer in utero hasta pesar 30 a 36 gramos. No
ocurren alteraciones cardiacas habitualmente hasta
el nacimiento, siendo suficiente un seguimiento
periodico cuando se trata de masas que no interfieren
con la hemodinamia. Raramente requieren tratamiento
quirargico, dado que tienden a la regresion en forma
espontanea, excepto si provocaran obstruccion al flujo
o arritmias'®'. Tienen en general buen pronostico.

El rabdomioma cardiaco es un tumor de escasa
frecuenciay de estirpe benigna, que puede ser detectado
en forma temprana en la etapa prenatal. Remite en la
mayoria de los casos hacia el final del tercer trimestre
del embarazo. Cuando esto no sucede debe vigilarse
con ecocardiografica ya que se ha demostrado regresion
hasta los 4 afios de edad.

Se debe enfatizar en la importancia del diagnostico
prenatal y el trabajo conjunto de los servicios de
neonatologia, neurologia, imagen, oftalmologia y
genética para el diagnostico definitivo y el manejo
ulterior de estos pacientes.
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