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INFORME DE CASO

Rabdomioma prenatal. Presentacion de un caso

Prenatal rhabdomyomas. Case report
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RESUMEN

Introduccion: los tumores primarios cardiacos son raros durante la
infancia y en su mayoria benignos, siendo los rabdomiomas los mas
comunes, asociandose en mas del 60 % de los casos con esclerosis
tuberosa. La mayoria de ellos tienden a involucionar, pero algunos,
segun su localizacion y manifestaciones clinicas, requerirdn tratamiento
quiruargico. Independientemente de su caracter benigno (al ser
considerado un hamartoma y no una neoplasia verdadera), su tendencia
en ocasiones a la obstruccién de los tractos de entrada o salida, y a la
arritmogénesis cardiaca, hace que su prondstico sea incierto. Caso
clinico: gestante de 25.5 semanas de gestacion con antecedentes de
salud anterior que en ecocardiografia fetal se identifican varios tumores
cardiacos en ventriculo izquierdo, en tabique interventricuular y tumor
de mayor tamafo en ventriculo izquierdo (VI) obstruyendo el tracto de
salida de este. Tuvo seguimiento por Genética Clinica, se diagnosticd
rabdomioma que obstruye el tracto de salida del VD. La paciente decidio
interrupcién del embarazo y se confirmd dicho diagndstico por estudio
anatomopatoldgico. Conclusiones: los tumores cardiacos fetales son
extraordinariamente raros. Se pueden diagnosticar por ecografia desde
la vida intrauterina. La actitud recomendada es expectante por la
posibilidad de regresién espontanea, excepto en aquellos casos con
repercusion clinica. En el seguimiento se debe descartar la presencia de
esclerosis tuberosa por su elevada asociacion con esta entidad.
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ABSTRACT

Introduction: Primary cardiac tumors are rare in childhood and mostly
benign, being the most common rhabdomyomas, associating more than
60 % of patients with tuberous sclerosis. Most of them tend to regress,
but some, depending on their location and clinical manifestations,
require surgical treatment. Regardless of its benign character (it is
considered a hamartoma and not a true neoplasm), their tendency
sometimes to obstruction of tracts input or output, and heart
Arrhythmogenesis, makes prognosis that is uncertain. Case report:
pregnant 25.5 weeks of gestation with a history of previous health than
in fetal echocardiography several cardiac tumors are identified in the left
ventricle, septum and interventricular larger tumor in left ventricular
(LV) outflow tract obstructing this. The case had followed for Clinical
genetics for Rhabdomyoma obstructing the RV outflow tract. The patient
decided the abortion and the diagnosis were confirmed by pathological
examination. Conclusions: Fetal cardiac tumors are extremely rare.
You can be diagnosed by ultrasound from intrauterine life. The
recommended attitude is expectant about the possibility of spontaneous
regression, except in cases with clinical impact. In the follow-up should
rule out the presence of tuberous sclerosis because of its high
association with this entity.

Keywords: rhabdomyomas; tuberous sclerosis

INTRODUCCION

Los tumores cardiacos primarios son aquellos que se originan en el
miocardio o pericardio, tienen una incidencia de 0.0017 a 0.08 %, en
estudios necrdpsicos y hasta 0.3 % en estudios ecocardiograficos.>™

El 90% son benignos, se establece una proporciéon de 3/1, no son
invasivos, pero debido a su localizacién pueden provocar alteraciones
hemodinamicas graves dependiendo de que se comporten como
obstructivos o no y trastornos del ritmo cardiaco, afectando a todos los
grupos etéreos.>®

Desde el punto de vista anatomopatoldgico los TCP mas frecuentes son:
Los rabdomiomas del 45- 75 %, del total, sobre todo en la infancia, los
fibromas ocupan del 6-25 %, aparecen en neonatos y lactantes, con
menos frecuencia en nifos mayores. Los mixomas 5.10 % en nifos, sin
embargo, es el mas frecuente en adultos 30 % vy los teratomas de
localizacion intrapericardica que son del 2-10 %. Los sarcomas, son los
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tumores cardiacos primarios malignos mas diagnosticados y dentro
estos el angiosarcoma.>>®

Los tumores cardiacos secundarios son mas frecuentes que los
primarios, en la etapa post natal, afectan miocardio y pericardio y
suelen ser extensiones de neuroblastomas, linfomas y leucosis.®

La ecocardiografia es util para identificar enfermedades en las cuales
pueden desarrollarse masas, es una técnica precisa para detectarlas y
caracterizarlas ademas proporciona un método incruento para la
vigilancia’®

En la etapa prenatal tiene un alto valor diagndstico, para los tumores
cardiacos, con una sensibilidad de un 100% y una especificidad de un
99.8%.8

El diagnédstico prenatal por ultrasonido ha permitido demostrar que
entre los tumores primarios del corazén el rabdomioma es el mas
comun, y que éste representa el 80 % de dichos tumores. *°

Independientemente de su caracter benigno (al ser considerado un
hamartoma y no una neoplasia verdadera), su tendencia en ocasiones a
la obstruccidon de los tractos de entrada o salida, y a la arritmogénesis
cardiaca, hace que su prondstico sea incierto.?°1°

Si a esto se aflade su casi constante asociacion a la esclerosis tuberosa,
el prondstico no dependera solamente de la repercusidon cardiaca, sino
de las multiples complicaciones que esta entidad podria ocasionar. El
asesoramiento genético, por lo tanto, debe ser explicito y abarcar todos
estos aspectos.!1?

PRESENTACION DEL CASO

Se valora gestante de 29 afnos de edad con una edad gestacional de
25.5 semanas, que es remitida desde su area de salud por la sospecha
de tumor intracardiaco.

Se le realizd ultrasonido que informd: feto unico, con buena vitalidad,
liguido amnidético normal, placenta anterior. Nos llamé la atencidn la
presencia de multiples imagenes hiperecogénicas dentro del ventriculo
izquierdo, ventriculo derecho y tabique interventricular que siguen los
movimientos de contractilidad del musculo cardiaco; se localizé el mayor
de esta imagenes en el tracto de salida del ventriculo izquierdo, sin
otras alteraciones morfoldgicas fetales (Figuras 1).
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Figura 1. Imadagenes hiperecogénicas dentro del
ventriculo izquierdo, ventriculo derecho y tabique
interventricular.

Biometria:
DBP--- 64 mm - 26.1 semanas CC--- 239 mm - 26 semanas
CA--- 212 mm - 25.5 semanas LF--- 45mm - 25.1 semanas

Peso aproximado: 825 g
Edad gestacional probable: 25.5 semanas

Examen anatomopatoldgico:
Feto masculino, Peso: 1 000 g
Malformaciones congénitas externas: orejas de implantacidon baja.

Malformaciones internas:formaciones ovoides de aspecto polipoideas en
vértice o punta del corazén de color blanco-anacarado en numero de
tres, firmes, la mayor mide 0.5x0.5 cm. Lesiones tumorales en pared
anterolateral de ventriculo izquierdo de 1x0.8 cm, firme que hace relieve
hacia el tracto de salida de dicho ventriculo. Dos formaciones tumorales
em el tabique interventricular, a nivel de la valvula pulmonar de color
blanco anacarado que mide 0.3x0.3 cm.
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DISCUSION DEL CASO

Los tumores cardiacos pueden ser diagnosticados durante la vida fetal
en la segunda mitad de la gestacion. De ellos, el mas frecuente es el
rabdomioma, aunque hasta el momento se han descrito en la
bibliografia médica internacional menos de 300 casos.®®

Los rabdomiomas cardiacos por lo general son solitarios y silentes, con
tendencia a la regresion, pero pueden llegar a producir complicaciones
gue van desde arritmias, obstruccion al flujo sanguineo e incluso muerte
subita.

La localizacién auricular es rara, siendo mas frecuentes a nivel
ventricular principalmente izquierdo, musculos papilares y en relacion
con el septo interventricular, como en el caso que se describe, sitios en
los cuales, dependiendo de su tamaifo, podran obstruir tractos de
entrada o salida que pueden comprometer el funcionamiento cardiaco.*
La literatura describe relacién entre el sindrome de Wolff Parkinson
White.? Se caracteriza por ser circunscrito, lobulado, blanquecino o
grisdceo. Su tamafo varia desde unos milimetros hasta algunos
centimetros; en el 10 % de los casos aparece como una masa
endocavitaria multiple o Unica, y a veces se considera un hamartoma.
Histoldgicamente es benigno, estd formado por células aracniformes:
células musculares con abundante glucdégeno y de éste el sarcoplasma
aparece a manera de prolongaciones desde el ntcleo a la periferia.®

La mayoria de los rabdomiomas cardiacos aislados diagnosticados
prenatalmente muestran una evolucion favorable, con una regresién y
una resolucion completa sin complicaciones durante los primeros afios
de la infancia en el 80 % de los casos, aunque suele asociarse con
esclerosis tuberosa entre un 63 % y un 80 % segun las series
publicadas, por lo que se pueden considerar como un marcador
ecocardiografico prenatal de dicha enfermedad. Esta asociacién aumenta
en caso de historia familiar previa o multifocalidad de los tumores.3*°

La esclerosis tuberosa, también conocida como enfermedad de
Bouneville Pringle, es una enfermedad neurocutanea con patron de
herencia autosdémico dominante, con alta penetrancia y variabilidad. Se
caracteriza por la aparicion de hamartomas en multiples sistemas. Sus
principales manifestaciones clinicas incluyen: angiofibromas faciales,
maculas hipomelanéticas, nevus del tejido conectivo, lesiones en piel y
faneras, tuberes corticales, ndédulos subependimales, astrocitomas de
células gigantes, lineas de migracidon radial en la sustancia blanca
cerebral, hamartoma nodular multiple en los ojos, angiomiolipoma y
quistes renales, agujeros en esmalte dental, fibromas gingivales y los
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rabdomiomas descritos. Las manifestaciones clinicas usualmente no
aparecen desde el nacimiento y se van observando con el trascurrir de
los afios.®?

En el diagndstico diferencial de tumoracion cardiaca hay que incluir otras
entidades, como los teratomas, hemangiomas, fibromas y mixomas. Los
teratomas tienen localizacion habitualmente extracardiaca (a nivel del
pericardio y de la raiz de las arterias pulmonar y aorta). Suelen
presentarse como tumoraciones Unicas, heterogéneas y pediculadas.
Pueden presentarse clinicamente por compresion (fracaso cardiaco,
derrame pericardico, hydrops fetal no inmune y muerte fetal). Los
fibromas se localizan a nivel del miocardio ventricular, suelen ser
lesiones Unicas, sodlidas, isoecogénicas con el tejido miocardico
adyacente y pueden tener calcificaciones centrales. Presentan
crecimiento en el periodo posnatal. Los hemangiomas son tumores
intracardiacos poco frecuentes, que se localizan préximos a la auricula
derecha o a las venas. Se asocian a mesotelioma o rabdomiosarcoma.

Clinicamente pueden asociarse a un derrame pericardico vy
ecograficamente se presentan como lesiones sésiles de ecogenicidad
mixta. Los mixomas cardiacos fetales son excepcionales, a diferencia de
lo que ocurre en los tumores cardiacos primarios del adulto. Su
comportamiento suele ser bifasico, con un crecimiento progresivo hasta
la semana 32 de gestacidon, y posteriormente tiende a reducirse
progresivamente durante los dos primeros anos de vida. Los
rabdomiomas pueden ser localizados o multifocales, suelen aparecer en
el tabique interventricular o en la pared libre ventricular y auricular. Su
apariencia ecografica es la de una masa redondeada hiperecogénica,
bien definida.>>’® Estas caracteristicas hicieron que el caso presentado
fuera diagnosticado de probable rabdomioma cardiaco, aunque no se
dispone de la confirmacion histolégica por no haberse realizado
tratamiento quirurgico.

Los indicadores de un mal prondstico son el desarrollo de obstruccién al
flujo, alteracién de la valvula atrioventricular con regurgitacién,
presencia de arritmias cardiacas, insuficiencia cardiaca y desarrollo de
hydrops fetal. Por ello, aunque la mayoria de estos tumores son
benignos, su prondstico no depende sélo de la naturaleza histoldgica,
sino también de la localizacién, el tamano, el nimero de tumores vy las
complicaciones asociadas.?
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CONSIDERACIONES FINALES

La Ecocardiografia hace un diagndstico, sencillo y certero de los tumores
cardiacos. Existen Factores de Riesgo a tener en cuenta en la deteccion
de los mismos. Aunque Ilos rabdomiomas pueden regresar
espontaneamente, la asociacién a Esclerosis Tuberosa y otras afecciones
congénitas, se puede presentar, existe la necesidad de tratamiento
quirdrgico en una parte de los casos y la recidiva tras la reseccion
ensombrece el pronodstico. Todos estos aspectos deben tenerse en
cuenta por el equipo de diagndstico prenatal, en el momento de brindar
el asesoramiento genético a la familia.
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