Revista de Especialidades Médico-Quirurgicas 2008;13(2):93-96

Caso clinico

Diagnéstico ecocardiografico fetal de rabdomioma intracardiaco.
Comunicacion de un caso y revision de la bibliografia
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Fernando Escobedo Aguirre,** Sandra Antinez Sanchez,* Maria Antonieta Gonzélez de Cossio***

RESUMEN

Se comunica el caso de un feto del sexo masculino, de 35 semanas de gestacién, al que se le detectéd un tumor intracardiaco por
medio de un ultrasonido obstétrico de rutina. A través del ecocardiograma fetal se observé un posible rabdomioma y signos de insufi-
ciencia tricuspidea y mitral. Al nacimiento, el recién nacido mostré indicios de bajo gasto cardiaco por obstruccién de la via de salida

de ambos ventriculos. El diagndstico se confirmé con el estudio histoldgico realizado en la necropsia.
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ABSTRACT

We report the case of a male fetus of 35 weeks of gestation with intra-cardiac mass evidenced by routine obstetric ultrasound. Fetal
echocardiography showed a rhabdomyoma, and tricuspid and mitral insufficiency. At birth, the newborn had low cardiac output with
obstruction of both ventricular outflows. Diagnosis was confirmed by necropsy.
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0s tumores primarios del coraz6n son poco

frecuentes. Su incidencia a cualquier edad es

de 0.005 a 0.05%, y de 0.27% en pacientes

pediatricos.* El 90% de estos tumores son
benignos y asintomaticos; sin embargo, es importante
diagnosticarlos porque pueden provocar complicaciones
e incluso la muerte, dependiendo del dafio hemodinami-
co que causen al 6rgano en que se asiente.*?
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En los lactantes y nifios pequefios, los rabdomiomas
son los tumores primarios de corazén mas comunes, y
suelen descubrirse en los primeros afios de vida porque
obstruyen un orifico valvular o de una cdmara cardia-
ca. Durante la etapa fetal pueden manifestarse como
hidrops fetalis o0 como alteraciones del ritmo cardiaco.
En el periodo perinatal inducen signos de bajo gasto y
muerte subita.*

En 1862, Von Recklinghausen describié por pri-
mera vez un rabdomioma. Antes de la década de
1960, el estudio de eleccion para diagnosticarlo era
el angiocardiograma. Posteriormente, se sustituy6 por
el ecocardiograma, y en 1982 De Vore hizo el primer
diagnostico de tumor in utero.®

En general, los rabdomiomas son masas miocardicas
pequefias, localizadas en uno u otro hemicardio, en el sep-
tum interventricular o en las auriculas.*® Desde el punto de
vista histolégico contienen una poblacion celular mixta,
siendo la mas tipica la formada por células grandes, con
vacuolas llenas de glucdgeno: células arafia.

Los rabdomiomas son hamartomas o malformaciones,
mas que verdaderas neoplasias, afirmacion que se basa
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en la elevada incidencia (50%) de esclerosis tuberosa
notada en pacientes con rabdomiomas cardiacos.?® In-
cluso, para algunos autores, el rabdomioma es indicativo
de esclerosis tuberosa.®

La esclerosis tuberosa es un sindrome neurocuténeo,
autosoémico dominante, que se manifiesta clasicamente
por retraso mental, convulsiones, areas de esclerosis
cerebral y rabdomiomas.®

Los tumores cardiacos pueden ser concomitantes con
cardiopatias congénitas. Esté la asociacion de rabdomio-
ma con anomalia de Ebstein e hipoplasia de la valvula
trictspide, mixomas multiples con doble salida de ven-
triculo derecho y fibroma con atresia pulmonar.>*

Las manifestaciones cardiacas suelen ser variadas:
disminucién de la funcién miocardica por invasion
mural extensa; insuficiencia derecha con cianosis por
obstruccion de la via de entrada o salida del ventri-
culo derecho, cuando hay cortocircuito de izquierda
a derecha mediante un foramen oval permeable en
los neonatos; edema pulmonar; bajo gasto cardiaco
y sincope por obstruccién de la via de entrada-salida
del ventriculo izquierdo®?; disritmias, generalmente
taquicardia supraventricular o sindrome de WPW?® por
compresion del sistema de conduccién o alteracion
focal; bloqueos auriculoventriculares de diverso grado
y bloqueos de rama. Por lo general, se observan soplos
aislados por obstruccién de la salida de alguno de los
ventriculos.®®

La ecocardiografia transtoracica es la exploracién
de mayor eficacia, y en la etapa prenatal permite un
diagnéstico intrauterino cada vez mas exacto.

Respecto al tratamiento médico, sélo se indican
medidas para aliviar los sintomas antes de la opera-
cion. En los neonatos con obstrucciones izquierdas o
derechas graves puede administrarse prostaglandina
E1 para mantener temporalmente el flujo sistémico o
pulmonar.

El tratamiento quirdrgico no se considera de primera
intencion, ya que los rabdomiomas pueden ser recidi-
vantes, por lo que es razonable mantenerse en margenes
conservadores dentro de lo posible. Las Unicas indica-
ciones para la cirugia son el dafio hemodinadmico grave
y ciertas arritmias.

El prondstico es favorable para los casos que remiten
espontaneamente en los dos o tres primeros afios de

vida (54%).5 Algunos autores, incluso, han reportado
remision en 100% de los casos.

En los pacientes que requieren reseccion, el pronés-
tico depende de las estructuras cardiacas que puedan
resultar dafiadas. Cuando hay tumores multiples la
extirpacion es imposible; en esta situacion, la Gnica
medida viable es el transplante cardiaco.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 24 afios de edad, sana, sin facto-
res de riesgo, con dos embarazos y un aborto ocurrido
durante el primer trimestre, acudio a los siete meses de
gestacion a consulta de control prenatal, en la que se le
realizd un ultrasonido de rutina. En el estudio se encon-
tr6 una probable tumoracion cardiaca en el feto, razén
por la cual se le refiri6 al Centro Médico Nacional 20
de Noviembre. En esta institucion se le hizo un nuevo
ecocardiograma, que reveldé una tumoracion en el septum
interventricular del feto de 2.2 x 2.8 mm (figura 1), con
signos de insuficiencia tricuspidea y mitral (figura 2); el
espectro doppler sugirié un area mitral reducida y flujo
reverso del conducto arterioso. Con estos hallazgos,
se decidi6 continuar con la administracion de dexame-
tasona para maduracion pulmonar fetal iniciada en el
hospital de referencia. Tres dias después del diagnostico,
se observaron en el feto indicios de baja reserva, con
bradicardia progresiva hasta 60 latidos por minuto sin
recuperacion, por lo que el personal médico del servicio
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Figura 1. Ecocardiograma fetal que muestra un tumor intraventri-
cular adosado al septum.
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Figura 2. Espectro doppler que hace evidente un jet de insu-
ficiencia a través de la valvula mitral y aplanamiento de las
ondas EyA.

de perinatologia decidid interrumpir quirdrgicamente el
embarazo. La paciente recibi6 tratamiento para infeccién
de vias urinarias con ceftriaxona (que segun la FDA esta
en la categoria B de riesgo, por lo que se acepta su uso
durante el embarazo).

Se realizb cesérea por sufrimiento fetal agudo pre-
vio bloqueo peridural. Se obtuvo un neonato del sexo
masculino con liquido amni6tico claro, peso de 2,020
gramos Yy talla de 42 cm. Al momento de nacer, lloré y
respird con esfuerzo adecuado; sin embargo, a los pocos
minutos sufrio periodos de apnea, cianosis y bradicardia
de 60 latidos por minuto, con bloqueo auriculoventri-
cular Mobitz II, por lo que se procedié a la intubacion
orotraqueal y ventilacion mecénica. A la exploracion
del recién nacido, se not6 paladar hendido, aumento de
volumen en la cara anterior del torax izquierdo, abdo-
men plano, blando y depresible, sin visceromegalias,
genitales masculinos integros, testiculos descendidos,
pene con meato uretral central, columna integra, Barlow
y Orlan negativo, y ano y es6fago permeables.

Debido a que el neonato continuaba inestable hemodi-
namicamente, con bradicardia de 88 latidos por minuto,
se trasladd a la unidad de cuidados intensivos neonatales.
Se decidio extirpar quirirgicamente el tumor y colocar
un marcapaso, pero dadas las condiciones de gravedad,
el neonato fallecid a las pocas horas.

Los padres autorizaron la necropsia para que se es-
tudiara el tumor. El servicio de patologia concluy6 que
se trataba de un tumor benigno tipo rabdomioma, de 2.2

x 2.4 mm, dependiente del tabique interventricular, con
obstruccion parcial de la apertura de la valvula tricus-
pidea y mitral, asi como de las vias de salida de ambos
ventriculos (figuras 3 y 4).

Figura 3. Pieza de necropsia que muestra una tumoracion intra-
cardiaca de gran tamafio.

Figura 4. Aspecto microscépico del rabdomioma, en el que se ob-
servan células vacuoladas caracteristicas de esta tumoracion.
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DISCUSION

Los rabdomiomas son tumores benignos del musculo
estriado que se localizan principalmente en la cabeza y
el cuello. Son mas frecuentes en nifios que en adultos,
y generalmente congénitos. EI rabdomioma cardiaco es
el tumor cardiaco mas comin en la infancia; 75% de los
casos se detectan antes del primer afio de vida. Existe una
clara asociacion entre el rabdomioma cardiaco y la escle-
rosis tuberosa: aproximadamente 40% de los pacientes
con rabdomioma cardiaco sufren esclerosis tuberosa
y 50% de los que tienen esclerosis tuberosa muestran
evidencias ecocardiograficas de rabdomiomas.

Las lesiones son a menudo mdltiples y se desarrollan
desde el septum ventricular o desde las paredes de los
ventriculos, aunque en 30% de los casos las auriculas
estan dafiadas. Nunca afectan las valvulas cardiacas. Se
desconoce su origen.

En este caso, el tamafio del tumor y su localizacion
condicionaron las manifestaciones de bajo gasto y de
bradicardia con bloqueo auriculoventricular, lo que pro-
vocd la inestabilidad hemodindmica que experimentd el
paciente desde dias antes de su nacimiento. El hallazgo
ocurrié de manera incidental durante una revision obs-
tétrica de rutina, y mediante el ecocardiograma fetal
fue posible determinar caracteristicas mas especificas.
El estudio ecocardiografico reveld insuficiencia ligera
de ambas valvulas auriculoventriculares, asi como un
espectro doppler de la valvula mitral que sugeria obs-
truccion de la misma, con aplanamiento de la onda E y
A; sin embargo, no se detectd obstruccion o gradiente
aortico o pulmonar. Es probable que la hemodinamica
fetal haya subsanado parcialmente el dafio, que se ma-
nifestd al nacimiento.

Este caso se considera ilustrativo de la anatomia y
del cuadro clinico de los rabdomiomas; ademas de que
confirma la utilidad del ecocardiograma fetal para el
diagndstico oportuno de masas intracardiacas.
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