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Rabdomiomas cardiacos multiples, diagndstico prenatal.
Reporte de casos

Multiple cardiac rhabdomyomas, prenatal diagnosis. Case report
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Resumen

Los tumores cardiacos son raros en la poblacion infantil, teniendo una incidencia maxima reportada del 0.027% en el diag-
ndstico prenatal, incrementandose la incidencia en el diagndstico por necropsia. Los rabdomiomas son los tumores cardiacos
mas frecuentes, algunos casos pueden asociarse con esclerosis tuberosa. Presentamos el reporte de dos casos en nuestra
unidad a los cuales se les realizo diagndstico prenatal con seguimiento posterior al nacimiento y asociandose uno de ellos
a esclerosis tuberosa. Ambos casos recibieron atencion en un centro de tercer nivel, sin complicaciones, sin requerir trata-
miento quirdrgico, pudiendo ser egresados.
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Abstract

Cardiac tumors are rare in children, having a maximum reported incidence of 0.027% in prenatal diagnosis, increasing the
incidence in necropsy diagnosis; rhabdomyomas are the most frequent cardiac tumors, some cases are associated with tu-
berous sclerosis. We present the report of two cases in our unit that were diagnosed prenatal with follow-up after birth and
one of them was associated with tuberous sclerosis. Both cases were admitted in a third level center, uncomplicated, without
requiring surgical treatment, and could be discharged.

Keywords: Rhabdomyomas. Tuberous sclerosis. Prenatal diagnosis.

Introduccion son los tumores cardiacos mas frecuentes en nifios,
seguidos de fibromas (25 a 30%) y con menos frecuen-

Los tumores cardiacos primarios son raros en todos = ¥ . '
cia mixomas, lipomas, teratomas, hemangiomas, me-

los grupos de edad, con una incidencia del 0.0017-
0.027%, en la necropsia en poblacién infantil se infor-  Soteliomas y tumores de células de Purkinje. Suelen
ma que la incidencia es del 0.25%'. Los rabdomiomas asociarse a esclerosis tuberosa, el cual puede afectar

Correspondencia: Fecha de recepcioén: 07-05-2020 Disponible en internet: 23-02-2021
*Tania Carrillo-Lima Fecha de aceptacion: 15-01-2021 Arch Cardiol Mex. 2022;92(1):94-98
E-mail: taniac.lima7 @gmail.com DOI: 10.24875/ACM.200002031 www.archivoscardiologia.com

1405-9940 / © 2021 Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez. Publicado por Permanyer. Este es un articulo open access bajo la licencia
CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

94


http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.24875/ACM.200002031&domain=pdf
mailto:taniac.lima7%40gmail.com?subject=
http://dx.doi.org/10.24875/ACM.200002031
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/

T. Carrillo-Lima et al.: Rabdomiomas cardiacos multiples

a todos los drganos del cuerpo, siendo mas comun
cerebro, rifidn, corazén y pulmones?.

Presentamos dos casos clinicos de rabdomiomas
cardiacos diagnosticados en nuestra unidad, haciendo
énfasis en el resultado a nivel cardiaco y su asociacion
con esclerosis tuberosa.

Material y métodos

Por referencia a nuestra unidad de alta especialidad,
todas las mujeres con embarazo de alto riesgo son
monitoreadas con ecocardiografia fetal. Durante los
afnos 2018 y 2019 se documentaron dos casos de rab-
domiomas intracardiacos. Los examenes se realizaron
en el tercer trimestre del embarazo, excluyendo los
casos de cardiopatias congénitas.

El ecocardiograma prenatal se realizd transabdomi-
nal, con sistema Philips IE33 con transductor sectorial
8S. Se adquirieron imagenes en modo bidimensional,
modo M y Doppler pulsado y continuo. El diagndstico
se confirmd realizandose ecocardiogramas posnatales
en el mismo tipo de equipo, incluyéndose un examen
clinico y electrocardiograma. Con seguimiento poste-
rior a la consulta externa de cardiologia pediatrica.

Reporte de casos

— El primer caso se trata de una paciente de 20 afios
de edad, sin antecedentes heredofamiliares de im-
portancia, la cual inicia control de embarazo de alto
riesgo en tercer nivel por multiples amenazas de
aborto. Derivada a nuestro hospital a las 36 semanas
de gestacidn, realizdndose el primer ecocardiograma
prenatal por parte de nuestro servicio detectando
tumores cardiacos compatibles con rabdomiomas,
con imagen ecogénica en auricula derecha de 18
mm y en ventriculo derecho de 20 mm con septum
interventricular de 8 mm (Fig. 1), sin datos de obs-
truccion al tracto de salida, por lo que se decide
continuar con el embarazo. Nace por cesarea, sin
complicaciones. Se realiza ecocardiograma posnatal
de control con los hallazgos previos, reportando tu-
moracion a nivel de la cava superior de 13 x 18 mm,
tumoraciéon en surco atrioventricular de 15.4 x
4.5 mm, en ventriculo derecho con tumoracion de
17.4 x 22 mm, siendo bilobulado, a nivel del ventri-
culo izquierdo con multiples tumoraciones adheridas
al septum y a la pared anterior la mayor de 7.7 x
8.2 mm (Fig. 2), corroboradas por resonancia mag-
nética (Fig. 3). Debido a la asociacion de tumores
intracardiacos con esclerosis tuberosa fue valorado
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Figura 1. Imagen del ecocardiograma fetal donde se
observa en cuatro camaras 2D imagen de tumor en
ventriculo derecho de 20 mm con septum interventricular
de 8 mm.

Figura 2. Imagen del ecocardiograma posnatal del mismo
paciente, donde se observa en cuatro cdmaras 2D tumor
en surco atrioventricular de 15.4 x 4.5 mm, en ventriculo
derecho con tumor de 17.4 x 22 mm y a nivel del ventriculo
izquierdo con miltiples tumores adheridos al septumy a
la pared anterior la mayor de 7.7 x 8.2 mm.

por el Servicio de Neurologia, en donde mediante la
realizacion de resonancia magnética de encéfalo se
evidencia lesién nodular intraaxial en el giro recto
derecho y nddulos subependimarios en ambos ven-
triculos laterales (Fig. 4), con hallazgos referidos que
se encuentran dentro del espectro de esclerosis tu-
berosa. Se mantiene en vigilancia, en control por la
consulta externa de dicho servicio.

Valorado por el Servicio de Electrofisiologia por el
riesgo de desarrollo de arritmia, como parte de pro-
tocolo de estudio, con electrocardiograma y Holter
de 24 horas, encontrando frecuencia cardiaca media
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Figura 3. Imagen posnatal de la resonancia magnética en
secuencia de sangre blanca, eje cuatro camaras, donde
se observan imagenes isointensas en auricula y ventriculo
derechos, caracteristica de rabdomiomas.

Figura 4. Resonancia magnética de encéfalo, donde se
observan mltiples lesiones nodulares periventriculares y
subependimarias bilaterales con una intensidad de sefal
predominantemente alta en T1y baja a intermedia en T2.

de 156 Ipm, frecuencia maxima de 250 Ipm. El total
de QRS registradas fue de 166,470, lo cual represen-
ta el 11.8% del total de QRS registradas, iniciando
tratamiento con propranolol, en seguimiento por la
consulta externa.

- Nuestro segundo caso corresponde a una paciente de
26 afios de edad, sin antecedentes heredofamiliares de
importancia, la cual inicia control de embarazo de alto
riesgo en tercer nivel por hallazgo en ultrasonido fetal
de control imagenes sugestivas de tumores intracardia-
cos. Derivada a nuestro hospital a las 35 semanas de
gestacion, se realizo el primer ecocardiograma por par-
te de nuestro servicio en este periodo, en el cual se
detectd imagen hiperecogénica a nivel del aparato val-
vular izquierdo de 11 x 7 mm, la cual impresiona

- i - .
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Figura 5. Imagen del ecocardiograma fetal donde se observa
en eje largo 2D tumor a nivel del aparato valvular izquierdo
de 11x7mm, ademas de otraimagen de mismas caracteristicas
en pared externa de ventriculo izquierdo de 7 x 7 cm.

Figura 6. Imagen del ecocardiograma fetal donde se
observa en cinco cdmaras 2D el mismo tumor a nivel del
aparato valvular izquierdo, el cual impresiona compresion
a nivel del tracto de salida del ventriculo izquierdo.

compresion de la valvula adrtica; se observa otra ima-
gen hiperecogénica de 8 x 6 mm en pared externa de
ventriculo derecho, adyacente a valvula tricispide se
observa otra imagen de las mismas caracteristicas en
pared externa de ventriculo izquierdo de 7 x 7 cm (Figs.
5y 6), sin datos de obstruccién al tracto de salida, por
lo que se decide continuar con el embarazo. Nace por
cesdrea programada, sin complicaciones.
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Valorado por el Servicio de Electrofisiologia con elec-
trocardiograma y Holter de 24 horas, sin alteraciones
en ritmo, por lo que se mantiene solo en vigilancia
por la consulta externa.

En este caso también se realizd pesquisa para des-
cartar esclerosis tuberosa, descartandose por estu-
dio de imagen cerebral.

Discusion

Los tumores cardiacos son extremadamente raros en
nifos (0.027 a 0.17%). La gran mayoria de los tumores
cardiacos primarios en los nifios son benignos, mien-
tras que aproximadamente el 10% son malignos?. De
este total, los rabdomiomas son los tumores cardiacos
mas comunes, presentandose en el 43-60% de los ca-
sos, y se encuentran asociados a la esclerosis
tuberosa®.

Esta es una condicion dominante autosémica con
penetrancia y expresividad variables, aunque la mayo-
ria de los casos nuevos representan nuevas mutacio-
nes. Se han identificado al menos dos locus genéticos,
en el brazo largo del cromosoma 9 (9934) y en el brazo
largo del cromosoma 11 (11g14.1-23). Se desconoce el
déficit genético especifico en si, asi como el proceso
subyacente por el cual se produce el tumor*.

Los rabdomiomas se diagnostican facilmente por ul-
trasonido, debido a su aspecto hiperecogénico, con
apariencia de masas nodulares hiperecoicas multiples
ubicadas en las cavidades cardiacas. La mejor explo-
racién para evaluar correctamente la masa del corazén
es la vista de cuatro camaras, la ecocardiografia per-
mite una determinacion precisa de la extensién y ubi-
cacion de la masa®. Aunque los rabdomiomas pueden
formarse en cualquier parte del corazén, generalmente
se detectan en los ventriculos y las areas septales in-
terventriculares y a menudo son masas multiples.

El hallazgo de estos tumores representan un factor
de riesgo para insuficiencia cardiaca y muerte subita
neonatal intrauterina, siendo importante el estudio con
Doppler, util para evaluar posibles modificaciones en
la hemodinamica intracardiaca®.

La presencia de mdltiples tumores que afectan al
miocardio ventricular es indicativo de rabdomiomas.
Cuando se aisla la lesion, se debe realizar un diagnds-
tico diferencial con respecto a otros tumores cardiacos,
como teratomas, fibromas y hemangiomas. Los terato-
mas son las segundas neoplasias mas frecuentes en
la infancia’. La mayoria de ellos son extracardiacos y
se encuentran en la base del corazon. Los fibromas
apenas se diferencian de los rabdomiomas debido a

su apariencia ecografica similar; a menudo son pedun-
culados, pueden crecer hasta tamafos enormes y pue-
den sufrir degeneracioén quistica y calcificada®.

También se debe evaluar el ritmo cardiaco fetal, pues
en los raros casos de localizacion auricular pueden sur-
gir arritmias®. El tamafio del tumor debe controlarse du-
rante el embarazo para evaluar el posible crecimiento
del tumor, lo que puede deberse a una alta concentra-
cion de hormona gestacional que estimula una respues-
ta hiperplasica e hipertréfica en el tumor®,

En un metaanalisis realizado por Chao, et al. estos
informaron de que la mayoria de los rabdomiomas car-
diacos se detectaron después de la 24.2 semana de
gestacion y solo el 13.7% de los casos se detectaron
antes de la semana 24 de gestacion'. En nuestros
casos, los diagndsticos se realizaron en el ultimo tri-
mestre del embarazo, cerca del término de este, debi-
do a que las pacientes no programaron controles en el
primer e inicio del segundo trimestre'2.

La involucion puede estar relacionada con la incapa-
cidad de los tumores para dividirse mientras crecen las
camaras cardiacas y esta consideracion puede indicar
que algunos factores aun incompletamente identifica-
dos, involucrados en la regulacién homeostéatica de la
biologia cardiaca, podrian conducir a la regresion de
las masas's.

De hecho, después del nacimiento, las células de
rabdomioma pierden su capacidad de dividirse y la
regresion del tumor en la infancia es un resultado es-
perado, independientemente del tamafo del tumor. La
resolucién completa de mas del 80% de los tumores
puede ocurrir durante la primera infancia. La regresion
puede dejar una pared de camara delgada con
cicatrices™.

En el caso de los rabdomiomas asintomadticos, la
cirugia cardiaca es innecesaria, porque los rabdomio-
mas disminuyen después del nacimiento a la edad de
dos meses a dos afos con una media de ocho meses,
pero deben realizarse visitas pediatricas regulares para
detectar un diagndstico posterior de esclerosis tubero-
sa. Si el nifio se ve afectado por esta patologia, se
requiere asesoramiento genético de los padres des-
pués del nacimiento o la interrupcion del
embarazo'56,

La recomendacién actual es un enfoque conservador
cuando sea posible, dada la regresion espontanea bien
documentada de los rabdomiomas, especialmente para
pacientes de menor edad y tumores de menor tamafio,
evitandoles la morbilidad de la cirugia'. Sin embargo,
un estudio reciente mostré que aproximadamente el
25% de un grupo de pacientes requirié intervencion
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quirdrgica y algunos autores abogan por la intervencion
temprana como una estrategia profilactica para evitar
complicaciones relacionadas con la masa, como em-
bolizacién tumoral, insuficiencia valvular grave y arrit-
mias ventriculares'®.

Conclusiones

Los tumores cardiacos fetales son infrecuentes y
aunque regularmente son benignos, su manejo y se-
guimiento serd normado de acuerdo con su evolucion
clinica. El estudio ecocardiografico fetal ha permitido
un diagndstico prenatal precoz, con toma de decisio-
nes respecto a la intervencion médica o quirurgica a
seguir, mejoria en el control prenatal y posnatal, con
tratamiento oportuno de estas, mejorando la supervi-
vencia y el prondstico de estos pacientes.
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