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Tumor cardiaco fetal. Reporte de un caso

Fetal cardiac tumor. Report of a case.

Susana Soto-Lépez,* Silvia Arévalo-Martinez,? Elena Carreras-Moratonas,® Queralt
Ferrer-Menduifia*

Los tumores cardiacos fetales son excepcionales y se asocian
con complicaciones que ponen en riesgo la vida del feto. Se diagnostican a partir
del segundo trimestre y pueden provocar hidrops fetal no inmunitario, arritmias,
compresién de los conductos de salida y muerte sibita. Es importante el segui-
miento durante la gestacién para detectar posibles complicaciones y establecer
un plan de nacimiento.

Paciente de 35 afios, multigesta, enviada a la unidad materno-fetal
para valoracién por embarazo de 24.2 semanas y feto con tumor cardiaco Gnico, loca-
lizado en el dpex, de gran tamafio. No se identificé afectacion de la funcién cardiaca,
por lo que solo amerité vigilancia prenatal. Al nacimiento, el recién nacido recibié
tratamiento con everolimus, con reaccion satisfactoria.

El tratamiento y seguimiento de fetos con tumor cardiaco es de suma
importancia para detectar complicaciones prenatales y establecer el plan de nacimiento
en la unidad de tercer nivel de atencién médica.

Tumor cardiaco fetal; hidrops fetal no inmunitario; arritmia; em-
barazo; diagnéstico prenatal; ecocardiografia; hemangioma; everolimus.

Fetal cardiac tumors are rare, with a very low incidence, however;
when they do occur, they are associated with life-threatening complications of the fetus.
They are diagnosed from the second trimester and can cause non-immune fetal hydrops,
arrhythmias, compression of outflow tracts, and sudden fetal death. Follow-up during
pregnancy is important to detect possible complications and establish a birth plan.

A 35-year-old multigest patient, sent to the fetal maternal unit by
his treating physician for evaluation for 24.2-week pregnancy and fetus with a single
cardiac tumor, located on the apex, of large size; and without compromise in cardiac
function, so only prenatal surveillance was warranted. At birth, the newborn received
everolimus treatment, with a good response.

The case of a patient with a single pregnancy and fetus with a prenatal
diagnosis of a large cardiac tumor is presented with a family history of hemangiomas.
In this case, a follow-up approach to detect prenatal complications and establish a birth
plan in a third level of medical care is critical for a good practice.

Fetal cardiac tumors; Non immune fetal hydrops; Arrhythmias; pregnancy;
Prenatal diagnosis; Echocardiography; Everolimus.
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Los tumores cardiacos fetales son poco frecuen-
tes y los que se registren tienen hoy mayores
expectativas, gracias al ultrasonido cardiaco
fetal.” El tumor cardiaco primario mas comdn es
el rabdomioma (60%), seguido de los teratomas,
fibromas y hemangiomas. El hemangioendo-
telioma es la neoplasia fetal mas agresiva de
todas.® Los tumores fetales pueden asociarse
con mdltiples complicaciones: arritmias, hi-
drops, obstruccion de los conductos de entrada
y salida del corazén, insuficiencia cardiaca y
muerte stbita.*

El desenlace perinatal depende de la naturaleza,
localizacion, tamafo y cantidad de tumores al
momento del diagndstico.* En pacientes con
rabdomiomas se ha incrementado la supervi-
vencia debido a los avances en las técnicas
de imagen, cuidados posnatales y tratamiento
médico.! En algunos casos, los tumores no
afectan la funcién cardiaca y pueden curarse
espontaneamente.” Se conoce la asociacion
entre rabdomiomas cardiacos y el complejo de
esclerosis tuberosa (por sus siglas en inglés Tu-
berous sclerosis complex TSC),* con afectacién
de otros érganos: piel, rindn y sistema nervioso
central.® En los neonatos, la administracién de
everolimus, un inhibidor de la molécula diana
rapamicina, ha demostrado la curacion del
tumor.*

Paciente de 35 anos, con embarazo de 24.2
semanas, residente de Barcelona, Espafa, con
antecedentes ginecoobstétricos de 4 embarazos,
2 abortos, 1 parto con hija viva, esta Gltima con
angioma en la pared toracica. La paciente pa-
decia enfermedad crénica intestinal no filiada,
sin tratamiento. Ademads, entre sus antecedentes
familiares figuraban miultiples portadores de
angiomas por la rama materna.

Acudié a consulta para valoracion del feto, por
tumor cardiaco en el apex, encontrado en la
ecografia del segundo trimestre y sospechado
como probable rabdomioma. El tamizaje del
primer trimestre para trisomia 21 de 1 de 622
y trisomia 18 de 1 de 100,000 con PAPP-A de
0.84 MoM y hCG beta de 2.45 MoM. Con base
en la aplicacién del protocolo de estudio de
tumores cardiacos y por la mayor frecuencia del
rabdomioma cardiaco se llevé a cabo el estudio
genético para identificar alteraciones del gen
TSC1 y TSC2, donde la secuenciaciéon masiva
y la amplificacion de sondas dependientes de
ligandos multiples (MLPA) resultaron negativas
para la mutacion. Se determiné el cariotipo 46,
XXy el estudio de hibridaciéon genémica com-
parada (ARRAY-CGH) normal.

En la primera exploracién ecogréfica, efectuada
alas 24.2 semanas, se encontré un tumor cardia-
co situado en el apex del ventriculo izquierdo, de
ecogenicidad ligeramente aumentada, de forma
redondeada-ovoide, de 28 x 15 mm, con vascu-
larizacion central y leve derrame pericardico.
No se advirtié la compresién de las estructuras
vecinas. Figura 1

La paciente continu6 en control ecografico cada
2 semanas. En la evaluacion de la semana 26.3
se observd crecimiento del tumor anterior y
superior, y vascularizacién central; aceleracién
del flujo en el conducto arterioso, con una velo-
cidad de 1.2 cm/seg, y flujo del conducto venoso
normal (Figuras 2 y 3). Con la prueba molecular
negativa para mutacion de TSC 1y 2, y al con-
tar con antecedentes familiares de angioma, se
consideré el diagnéstico diferencial de probable
hemangioma. Otra posibilidad a considerar fue
el fibroma cardiaco, por orden de frecuencia y
por tratarse de un tumor Unico.

Se llevé a cabo un seguimiento estrecho prenatal
y en la ecografia de la semana 33.3 de gestacion
se encontr6 disminuida la funcién sisto-diasto-
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Tumor cardiaco localizado en el dpex, de 29
x 13 mm, con ecogenicidad aumentada respecto del
miocardio.

Tumor cardiaco a las 26.3 semanas, con area
de 5.2 cm?.

lica del ventriculo izquierdo, sin insuficiencia
mitral; leve hipoplasia y arco aértico con derra-
me pericardico y polihidramnios, que amerit6
drenaje. La resonancia magnética efectuada en
las semanas 28 y 34 del embarazo report6 una
masa cardiaca fetal, sin imagenes sugerentes
de complejo de esclerosis tuberosa encefdlica.
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Tumor cardiaco con ambos ventriculos con
llenado adecuado.

Se decidi6 finalizar el embarazo por via abdo-
minal, a las 35.3 semanas de forma electiva, con
previa maduracién pulmonar. Nacié una mujer
con Apgar 5-7-8, pH de la arteria umbilical de
7.34 y peso de 3250 g, con escaso esfuerzo respi-
ratorio, frecuencia cardiaca menor de 100 latidos
por minuto e hipotonia generalizada. Se inici6
la ventilacién con presién positiva intermitente,
con posterior intubacion vy traslado a la unidad
de cuidados intensivos neonatales para recibir
ventilacién mecdnica convencional.

Durante su estancia en cuidados intensivos
se requirié la administracién de una dosis de
surfactante. La ecocardiografia confirmé la
coexistencia de un tumor gigante en la pared
latero-inferior y el dpex del ventriculo izquier-
do compatible con rabdomioma, también
confirmado por resonancia magnética, con
disfunciéon moderada del ventriculo izquierdo e
insuficiencia mitral, y leve derrame pericardico;
sin embargo, no se consider6 ideal para exéresis
quirdrgica. Se inici6 tratamiento inmunosupre-
sor con everolimus por via oral, con dosis de
1-1.3 mg/m?/dia, observando a las 3 semanas
desenlaces satisfactorios y mejoria de la funcién
cardiaca. Se detecté hipertrigliceridemia, con
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valores maximos de 330 mg/dL, por lo que se
decidié mantener una conducta expectante.

La ecografia transfontanelar evidencié lesiones
compatibles con hemorragia de matriz germinal
grado | y en la resonancia magnética cerebral
se observé una lesion encefalomalécica parie-
tooccipital, relacionada con lesiones isquémicas
crénicas. No se advirtieron lesiones compatibles
con el complejo de esclerosis tuberosa. Ademas,
en la piel aparecieron papulas eritematosas
“aframbuesadas” de forma progresiva. A los 81
dias de vida se decidio su alta hospitalaria, en
tratamiento con digoxina, everolimus y captopril,
y controles subsecuentes por el servicio de Car-
diologia, Neurologia, Dermatologia pediatrica
y Genética.

Los tumores cardiacos fetales primarios son
excepcionales y suelen detectarse en la ecocar-
diografia prenatal. La mayor parte son benignos,
aunque se han descrito tumores malignos y
metdstasis.* La deteccion de tumores cardiacos
fetales es posible a partir de la semana 20 de
gestacion,*® como sucedi6 en la paciente del
caso, quien conté con evaluacién estructural
normal del primer trimestre.

Entre los hallazgos adicionales al tumor cardiaco
se detectd, por ultrasonido prenatal, polihidram-
nios que, de acuerdo con lo reportado por Geipel
y colaboradores, puede manifestarse en los fetos.
Sin embargo, los autores también detectaron
hidrops, taquicardia supraventricular y alteracion
en la funcién cardiaca.?

El rabdomioma cardiaco es la neoplasia mas
frecuente diagnosticada in dtero,” y forma parte
de los criterios diagnésticos mayores para el
complejo de esclerosis tuberosa.®® La ecografia
suele reportar un rabdomioma muiltiple y surge
del septum ventricular o de las paredes libres; es

heterogéneo, de localizacién, tamafio, cantidad
y extension variables.” En el neonato del caso, se
traté de un tumor Gnico en el apex, de gran ta-
mano, con prueba genética negativa para ambas
mutaciones, por lo que en principio el rabdomio-
ma se consideré en el diagndstico diferencial
prenatal. En los estudios prenatales invasivos se
requiere la confirmacion de la mutacién para
TSC 1y 2 con sangre del neonato, porque pue-
den identificarse mosaicismos, mutaciones en
el promotor o limitaciones en la amplificacién
de sondas dependientes de ligandos multiples.™

Al nacimiento, de acuerdo con las caracte-
risticas radiolégicas del tumor y la reaccion
a everolimus,' el diagnéstico correspondié a
rabdomioma, con buena respuesta clinica al
tratamiento médico. Segun la bibliografia actual,
10 a 25% de los pacientes con complejo de
esclerosis tuberosa no tienen mutacién identifi-
cada por las pruebas genéticas convencionales
y el reporte negativo no excluye el diagnéstico.?

Aunque el rabdomioma suele reaparecer de
forma espontanea,'? seglin las masas de gran ta-
mafio que provocan inestabilidad hemodinamica
y arritmias, varios autores demuestran buena
reaccion con everolimus (mammalian target of
rapamycin [mTOR] inhibitor), pero la experien-
cia médica es limitada.''® El estudio de Holley
y sus colaboradores® sugiere que 73% de los
tumores cardiacos diagnosticados no provocan
alteraciones hemodinamicas. De acuerdo con
los hallazgos ultrasonograficos prenatales iden-
tificados en el caso, se considera que el fibroma
es una posibilidad diagnéstica, pues surge del
miocardio ventricular izquierdo. La reseccion
del tumor no es posible en la mayoria de los
pacientes y la muerte del feto puede sobrevenir
por arritmia ventricular.®

El hemangioma es poco comin y la mayor
parte se origina en la base del corazén, ad-
yacente a la auricula derecha,® incluso del

641



642

septo ventricular.' Este tumor corresponde a
nédulos subendocardicos que miden entre 2-4
mm de diametro.™ Tiene ecogenicidad mixta,
porque consiste en proliferaciones benignas.'
De acuerdo con el patréon predominante de
la proliferacién de los vasos, se clasifica en
cavernoso, capilar y arteriovenoso.'® Debido
al antecedente de la paciente del caso, con
miltiples familiares afectados, el hemangioma
fue la primera posibilidad a considerar de for-
ma prenatal, porque corresponde a un tumor
benigno y puede coexistir espontdneamente,
con buen prondstico. Por la naturaleza vas-
cular, la extirpacién completa de un tumor de
gran tamano en pacientes pediatricos suele ser
compleja.™

Lacey y su grupo'” sefialan que el mayor efecto
en la supervivencia de neonatos con tumores
cardiacos es la localizacién y la afectacién del
flujo sanguineo, independientemente del tama-
no del tumor."” Durante el embarazo, el feto de
este estudio no se consider6 apto para recibir
tratamiento prenatal, solo requiri6 vigilancia
de la actividad hemodindmica, porque tenia
hidrops. Asi, el objetivo fue llevar el embarazo
lo mas cercano posible al término.

La ecocardiografia de un feto con malformacioén
congénita proporciona informacién valiosa para
el seguimiento in utero y permite anticipar el
tratamiento neonatal, por posibles complicacio-
nes asociadas con anormalidades estructurales
cardiacas y del ritmo."® Ademds, los rabdomio-
mas cardiacos son la primera manifestacién del
complejo de esclerosis tuberosa en el periodo
fetal, lo que sugirié un diagnéstico diferencial
y proveyé asesoria prenatal y de pruebas mole-
culares adicionales.'2

El ultrasonido genético del segundo trimestre
permite detectar malformaciones en el primer
trimestre, pero es necesario complementar con
ecocardiografia estructural y funcional para el
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seguimiento de pacientes con afectacién cardia-
ca.” Se recomienda el seguimiento estrecho que
permita identificar alteraciones hemodinamicas
tempranas y determinar el momento oportuno
de la finalizacion del embarazo. Posteriormente,
planear el nacimiento en un centro hospitalario
de tercer nivel, o alguno que cuente con unidad
de cardiologia pediatrica para atencion integral
del neonato.

Es importante considerar la decisién de los
padres en cuanto al tratamiento durante el emba-
razo, ademas del acompafiamiento para el mejor
desenlace perinatal. En ocasiones es complicado
emitir un prondstico exacto, por lo que debe
tomarse en cuenta el bienestar de la madre y su
feto, y el tratamiento multidisciplinario en este
grupo de pacientes.

Los tumores cardiacos pueden diagnosticarse
antes del nacimiento y permitir la asesoria a los
padres y el seguimiento para la planeacion del
nacimiento en un centro hospitalario adecuado,
con la intencién de ofrecer el mejor soporte y
tratamiento integral al recién nacido afectado.
Es importante el seguimiento bimensual, se-
gun la evolucién clinica e individualizacién
del caso, para identificar datos de afectacién
cardiaca que puedan poner en riesgo la vida
del feto.
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