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INTRODUCCION

Los tumores cardiacos son infrecuentes, tanto en adultos como en
nifos. En fetos representan aproximadamente el 2.8% de las altera-
ciones cardiacas diagnosticadas prenatalmente. Se han descrito cin-
co tipos anatomopatologicos de tumores cardiacos: rabdomioma,
teratoma, hemangioma atrial, fibroma y hamartomal. El rabdomio-
ma es el mas frecuente, representando aproximadamente el 60% de
los tumores cardiacos primarios y, aunque su histologia es benigna,
puede ocasionar arritmias y sintomas de obstruccion en los tractos
de entrada y salida cardiacos, por su ubicacion, nimero y/o tama-
fo2. Habitualmente se localiza en el septum interventricular o en la
pared libre auricular y ventricular y puede ser unico o multiple3,4,5.
En un 50 a un 80 % de los casos el rabdomioma cardiaco se asocia
a esclerosis tuberosa6, una enfermedad multisistémica, de herencia
autosémica dominante y expresiéon muy variable, pudiendo no te-
ner manifestaciones evidentes. Aproximadamente en el 10-30% de
los casos se debe a mutaciones en el gen TSC1 (proteina hamartina)
y en el 60% a mutaciones en el gen TSC2 (proteina tuberina). Esta
ultima forma suele acomparfiarse de mas manifestaciones y una ma-
yor afeccidon neuroldgica, siendo en general de peor prondstico?.
Los tumores cardiacos, cuando ocurren, son generalmente la tinica
manifestacion de esclerosis tuberosa en el recién nacido y tienen
mejor prondstico que los tumores no asociados a esta enfermedad.
Progresivamente y en forma variable, pueden aparecer otros tumo-
res: renales (angiomiolipomas, carcinomas), cerebrales (astrocito-
mas) y pulmonares (linfangioleiomiomas), asi como los signos en la
piel (angiofibromas, manchas hipopigmentarias)6,8,9,10.

En el presente trabajo describiremos el manejo pre y postnatal de

dos pacientes con rabdomiomas cardiacos detectados por ecocar-
diografia fetal. Ambos nifios nacieron en la Maternidad Sarda y ac-
tualmente uno se encuentra en control ambulatorio; el segundo se
externo del Hospital de Pediatria “Juan P Garrahan” y no regreso al
control ambulatorio.

En uno de los casos, el diagnostico fetal de rabdomioma cardiaco
orient6 al diagndstico de esclerosis tuberosa en la madre.

CASOS CLINICOS

Caso 1:

Embarazada de 20 afos, derivada al equipo de Diagndstico Prenatal
de esta maternidad a las 33 semanas y 5 dias de edad gestacional,
por la deteccidn ecografica de una masa toracica fetal. Se realiz6 una
ecografia fetal, observandose una imagen solida intracardiaca de 40
x 30 x 30 mm, con derrame pericardico moderado. Mediante un
ecocardiograma fetal se detecté una masa homogénea en ventriculo
izquierdo (VI) de 42 x 43 mm, con un area de 15 cm2 y una segunda
masa tumoral en auricula izquierda (AI) con un drea de 3 cm2. Los
hallazgos eran compatibles con rabdomiomas, sin obstruccién del
tracto de entrada ni de salida de los ventriculos, con un derrame
pericardico moderado a severo (Fig. 1a). Se decidi6 la internacidn,
por no poder evaluarse la funcién sistélica del ventriculo izquierdo
fetal debido a la masa tumoral.

Al ingreso se registraron como antecedentes familiares dos
hermanos de la embarazada, uno fallecido de leucemia y el otro con
retardo mental y convulsiones. Los antecedentes gineco-obstétricos
consistieron en un parto normal de un recién nacido vivo y sano. Al
examen fisico de la paciente se observaron lesiones faciales compa-
tibles con angiofibromas de varios aflos de evolucion y sin diagnosti-
co, cuya biopsia confirmd la sospecha de esclerosis tuberosa (Fig 2).
Durante la internacion, sucesivas ecografias obstétricas evidencia-
ron un adecuado crecimiento fetal, con progresivo aumento del vo-
lumen de liquido amniético y aumento de la ecogenicidad global de
ambos rifiones fetales. Las velocimetrias Doppler arteriales y veno-
sas feto placentarias fueron normales.

En todos los controles ecocardiograficos fetales se observo buena
apertura de las vélvulas tricispide y mitral, aorta y arteria pulmonar
sin obstruccion, derrame pericardico moderado a severo y persis-

tencia en el tamafo de ambas masas tumorales con desplazamiento
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global del corazon a la derecha.

Una ecografia renal materna revelo un rifién derecho de contorno
lobulado con pielectasia leve, el rifién izquierdo de contorno lobu-
lado sin pielectasia.

A las 36 semanas y 3 dias de edad gestacional se desencadend el
trabajo de parto en forma espontanea y naci6 un feto vivo de sexo
masculino, de 36 semanas de edad gestacional por examen fisico,
un peso de 2360 g y Apgar 7/8. El puerperio evoluciond sin com-
plicaciones.

El recién nacido ingresé a la Unidad de Terapia Intensiva Neonatal
en mal estado general. A las 2 hs de vida se realizé un ecocardiogra-
ma que confirmé el diagnostico prenatal de un tumor en la region
apical y lateral del VI, de 44 mm x 44 mm con un drea de 15 cm2 y
otro tumor mas pequeno en la Al, de 25mm x 15 mm con un area de
3cmz2, sin obstruccion de los tractos de entrada ni de salida ventri-
culares, aunque con severa disfuncién del VI (Fig. 1b). Valvula aé6r-

tica bictspide y mitral de buen calibre, arterias coronarias normales

y derrame pericardico de moderado a severo. E1 ECG arroj6 los si-
guientes resultados: ritmo sinusal, 150 latidos por minuto, hipertro-
fia ventricular izquierda y trastornos difusos de la repolarizacion. En
asistencia respiratoria mecénica (ARM), el paciente se medicé con
inotrépicos y diuréticos. Se derivé al Hospital Garrahan para eva-

luar la posibilidad quirdrgica que fue desestimada por infiltracién

de la pared ventricular.

Fig. 1a

Fig. 1b

Fig. 2
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Caso2:

Embarazada de 25 afios quien a las 28 semanas de edad gestacional
comenzd el control obstétrico con nuestro equipo de Diagnodstico
Prenatal, por la deteccidn ecogrifica reciente de una asimetria de
cavidades cardiacas fetales a expensas de una imagen hiperecogéni-
ca, ocupando auricula y ventriculo izquierdos.

Como antecedentes personales, la paciente refirié hipotiroidismo
tratado con levotiroxina, y como antecedente gineco-obstétrico un
parto normal sin particularidades y un aborto espontdneo del pri-
mer trimestre.

La ecocardiografia fetal evidencié un tumor en la Al de 14 x 25
mm, con un drea de 3,8 cm2 contactando con el septum interauri-
cular, sin involucrar a la vélvula mitral, la que presentaba un patrén
de apertura anormal. Un segundo tumor estaba localizado a lo largo
del septum interventricular hasta la punta del corazén, con un area
enel VIde 0,6 cm2yen el VD de 1,2 cm2, ambos compatibles con
rabdomiomas. Se constato dilatacion de las cavidades derechas con
insuficiencia tricuspidea leve, sin derrame pericardico.

Las subsiguientes ecografias obstétricas mostraron un adecuado
crecimiento fetal y voliumenes normales de liquido amnidtico.

La paciente se interné a las 35 semanas de edad gestacional con
diagnostico de trabajo de parto pretérmino. Naci6 un feto vivo de

sexo femenino por parto vaginal, de 37 semanas de edad gestacional
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Fig.3

por examen fisico, un peso de 3100 g y Apgar 9/10. El puerperio
evoluciono sin complicaciones.

La recién nacida ingresé a la Unidad de Terapia Intensiva Neonatal
en buen estado general, sin requerimientos de oxigeno. Por eco-
cardiograma Doppler Color se confirmé la presencia de tumores
multiples en el septum interauricular (drea: 2.7cm2) e interventri-
cular, desde el tracto de entrada hasta la punta y en pared lateral
del ventriculo izquierdo, sin obstruccion de los tractos de entrada
y salida ventriculares, con funcion ventricular conservada y ductus
arterioso permeable amplio (Fig. 3a). El ECG mostrd ritmo sinusal,
140 latidos por minuto, hipertrofia ventricular derecha y trastornos
de la repolarizacion en la cara lateral. Sucesivos controles ecocar-
diograficos revelaron disminucion del tamao de los tumores (Fig.
3b) pero el ductus permanecié amplio, no restrictivo, con dilatacion
de las cavidades izquierdas, por lo que requirié administracion de
diuréticos. A los 4 meses de vida se constaté displasia de la valvula
mitral con insuficiencia moderada. Se indic6 el cierre del ductus por
cateterismo, dada la dilatacion del ventriculo izquierdo con funcién
conservada.

Durante el control ambulatorio, la nifia manifesté una marcada y
progresiva hemihipertrofia facial y la apariciéon de manchas hipo-
pigmentadas en la piel, reafirmando el diagnéstico de esclerosis tu-
berosa (Fig. 4).
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Fig.4

DISCUSION

En el primero de los casos aqui presentados, el hallazgo de un tumor
cardiaco fetal, compatible con rabdomioma, orienté al diagnéstico
de esclerosis tuberosa en la madre y posiblemente en otros fami-
liares, con escasa sintomatologia. El diagnoéstico materno permitié
ademas inferir que el recién nacido también estaba afectado por es-
clerosis tuberosa, estableciéndose el seguimiento para la deteccion
precoz de otras complicaciones.

En el segundo caso no se registraron antecedentes personales ni fa-
miliares de esclerosis tuberosa. No obstante, el 50-80% de probabi-
lidad de que un tumor cardiaco en un recién nacido represente la
primera manifestacion de esclerosis tuberosa obliga a un cuidadoso
seguimiento para descartar la aparicién de otros componentes de
esta enfermedad, como tumores renales y cerebrales. Por otro lado,
dada la gran variabilidad de expresion de la esclerosis tuberosa, los
padres de un recién nacido afectado deben ser exhaustivamente in-
vestigados acerca de minimas manifestaciones, para poder asesorar
acerca del riesgo de recurrencia en otros hijos.
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