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RESUMEN

INTRODUCCION. Se describen las caracteristicas ecocardiograficas de los tumores
cardiacos primarios en el feto y la evolucion y complicaciones de éstos, con el
proposito de analizar su comportamiento en dos periodos diferentes a lo largo de

20 afios.

METODOS. El estudio se desarrollé en dos etapas. En la primera se estudiaron
1,884 embarazadas entre las 18 y 22 semanas de gestacion, que acudieron a la
consulta por distintos factores de riesgo obstétrico. La técnica utilizada fue la
misma empleada internacionalmente, con equipos Combison 320-5 y Aloka 860 con
transductores electrénicos de 3,5 y 5 MHz, y Doppler codificado en color, para el
estudio de los flujos intracavitarios y los gradientes de presion.

RESULTADOS. Se identificaron 6 tumores cardiacos, lo que representé el 0,3 % de
los casos examinados. Cinco correspondieron a rabdomiomas, y uno, a un mixoma



de la auricula derecha. La mayoria obstruia los tractos de entrada o salida. Se
observo arritmia en un caso. La sensibilidad y especificidad fueron del 100 % vy
99,8 %, respectivamente.

CONCLUSIONES. Se demuestra la poca frecuencia de los tumores cardiacos en el
feto y la importancia de la ecocardiografia por su alta sensibilidad y especificidad.

Palabras clave: Diagndstico prenatal, tumores cardiacos, esclerosis tuberosa,
rabdomiomas, asesoramiento genético.

ABSTRACT

INTRODUCTION: Echocardiographic features of fetal primary heart tumors are
described, as well as its natural history and its complications to analyze its behavior
during two different periods along 20 years.

METHODS: Study was developed in two stages. In the first one a total of 1,884
preghants between 18 and 22 gestational weeks were studied who were seen in
consultation due to different obstetric risk factors. The technique applied was
similar to that at worldwide using a equipment Combison 320-5 and Aloka 860 and
electronic transducers of 3,5 and 5 MHz, and color coded Doppler to study the
intracavitary flux and the pressure gradient.

RESULTS: Six cardiac tumors were identified representing the 0,3% of study
cases. Five were rhabdomyosarcomas, and one was a right atrium myxoma. Most
blockade the inlet and outlet tracts. There was an arrhythmia in a case. Sensibility
and specificity rates were of 100% and 99,8%, respectively.

CONCLUSIONS: It was shown the poor frequency of fetal cardiac tumors and the
significance of echocardiography by its high sensibility and specificity rate.

Key words: Prenatal diagnosis, cardiac tumors, tuberous sclerosis,
rhabdomyomas, genetic advice.

INTRODUCCION

En los ultimos 25 afios y a consecuencia del desarrollo acelerado de la
ecocardiografia prenatal' y posnatal,* los tumores cardiacos se evidencian con
mayor frecuencia.>**® En dicho periodo el diagndstico se incrementd de un 0,06 % a
un 0,32 %.*®

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 obstruccion de los
tractos de entrada o salida, y a la arritmogénesis cardiaca, hace que su prondstico
sea incierto.> 710
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Si a esto se afade su casi constante asociacion a la esclerosis tuberosa,
prondstico no dependera solamente de la repercusion cardiaca, sino de las
multiples complicaciones que esta entidad podria ocasionar.” 3% E|l asesoramiento

genético, por lo tanto, debe ser explicito y abarcar todos estos aspectos.

El propdsito de esta investigacion fue analizar el comportamiento de los tumores
cardiacos primarios en el feto en dos periodos diferentes a lo largo de 20 anos.

METODOS

Se realizdé un estudio en dos etapas, la primera (parte I) de caracter descriptivo
observacional y retrospectivo en un total de 1884 embarazadas, entre las 18 y 36
semanas de gestacién, quienes asistieron al Centro Nacional de Referencia del
Hospital «Gonzalez Coro» entre el lero. de enero de 1989 y el 31 de diciembre de
1992, por distintos factores de riesgo obstétrico: antecedentes personales o
familiares de cardiopatias, hijo anterior con cardiopatia congénita, diabetes
materna, ingestion de drogas, polihidramnios, onfalocele y sospecha de cardiopatia
en un examen obstétrico rutinario.

La segunda etapa (parte II) se realizé 10 afos mas tarde, entre el 1ero. de enero
de 2003 y el 31 de diciembre de 2006, y se incluyo la vista de la salida de vasos
para validar la inclusion de esta vista en la pesquisa masiva de los tumores
cardiacos.

En la primera parte de este trabajo la técnica empleada no difiere de la utilizada
por otros autores, como Allan'® y Kleiman.'® El estudio fue realizado con un equipo
Combison 320-5 provisto de transductores sectoriales mecénicos de cabeza
rotatoria de 2,5 y 5 MHz, con facilidades adicionales de Doppler pulsado y continuo.
También se utilizdé en algunos casos un equipo Aloka 860 con transductores
electrénicos de 3,5 y 5 MHz, con Doppler continuo y codificado en color, para el
estudio de los gradientes de presién y la regurgitacion valvular, respectivamente.

El diagnodstico ecocardiografico en el caso de los rabdomiomas se basé en los
criterios siguientes: presencia de tumores intracardiacos mas comiunmente
multiples, de contorno lobulado, localizacion preferente en el tabique
interventricular y estigmas, in utero, de otras lesiones extracardiacas
(fundamentalmente neuroldgicas) indicativas de esclerosis tuberosa.*>”''” En el
caso de tumores Unicos o solitarios se tuvieron en cuenta, ademas, el tamano, la
movilidad y las complicaciones.> "8,

El diagnéstico ecocardiografico fue posteriormente confirmado mediante estudio
necropsico, excepto en un caso (no interrumpido), con una cardiopatia asociada,
que fallecié a consecuencia de ésta y la negativa familiar impidio la realizacion del
estudio post mortem.

RESULTADOS

De las 1884 embarazadas estudiadas, 135 casos fueron positivos, lo cual
representd un 7 % de incidencia de cardiopatias. De éstas, 6 correspondieron a
tumores del corazén (4,4 % del total de cardiopatias y el 0,3 % de los casos



examinados) (figura 1), cifra elevada si la se compara con la referida por Smythe y
cols.” que reunieron 3 casos en un periodo de 20 afios.
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Figura 1. Incidencia de tumores fetales {1989-1992).

La edad gestacional oscilé entre 23 y 31 semanas, con una media de 25,8. La edad
materna fue muy variable, desde los 14 a los 26 afios, con una media de 24,5 afnos.

Desde el punto de vista hemodinamico, la mayoria de los tumores obstruian: el
tracto de entrada de un ventriculo (caso nim. 2), de ambos ventriculos (casos
nam. 4 y 5) o el tracto de salida del ventriculo derecho (caso nim. 1) (tabla).

Tabla. Caracterizacion de los tumores cardiacos fetales

Caso | Localizacién del tumor Tipo de tumor | Conducta a seguir
ndm."ap [ vD [ VI | sn/‘

1t | - | x |- | X | Rabdomioma | I

|2 | X | - | - | - | Mixoma | I

3 | X | X | X | X | Rabdomioma | NO I

4 | - | - |- | X | Rabdomioma | I

5 | - | - |- | x | Rabdomioma | I

6 | - | x |- X | Rabdomioma | I

AD: auricula derecha; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo;
SIV: septum interventricular; I: interrumpido

Se manifestd arritmia en un caso (nimero 3), que exhibia multiples tumoraciones
intracardiacas que ocupaban indistintamente ambos ventriculos, el septum vy las
valvulas atrioventriculares. Las tumoraciones en general pequefias se acompafiaban
de una bradiarritmia grave, como lo reportado por Cha'Ban y cols.®

El caso numero 1 presentd un tumor del septum interventricular (SIV), que
ocupaba gran parte de la cavidad del ventriculo derecho y originaba una
obstruccidon parcial de su luz. Mediante el Doppler continuo, se demostro6 en este
caso una regurgitacion tricuspidea por el eco en color y un gradiente de presion de
48 mm Hg a nivel de su tracto de salida.



La localizacion del tumor fue principalmente a nivel del septum interventricular, y
de esta forma se manifestaron 5 de los 6 casos estudiados (figura 2).

Figura 2. Rabdomioma del tabique interventricular.

En un feto la tumoracién ocupaba la auricula derecha y era muy movible: se
desplazaba durante la diastole al ventriculo derecho para regresar en la sistole a la
cavidad auricular. Se trataba de un mixoma, tumoracion muy poco frecuente y
segun algunos® alin no diagnosticada en el feto (figura 3).

Figura 3. Mixoma de la auricula derecha.

Desde el punto de vista histopatoldgico, el diagndstico de rabdomioma se confirmd
en 4 casos, y el otro caso correspondié a un mixoma de la auricula derecha, como
ya se sefialo.

El ecocardiograma fue diagndstico en todos los casos, con una sensibilidad del 100
% y una especificidad del 99,8 %. En la figura 2 pueden observarse las
caracteristicas ecocardiograficas de un rabdomioma y en la figura 3 los rasgos
distintivos del mixoma.



Todos los embarazos fueron interrumpidos, excepto uno, por decisién de la pareja.
Se tratd del caso num. 3, el cual presentaba ademas una cardiopatia asociada y
bradicardia grave.

De los 5 pacientes con rabdomiomas, 4 con estudio histopatoldgico y otro con
criterio clinico y ecocardiografico, solo se encontraron evidencias de esclerosis
tuberosa en este ultimo, al presentar durante su seguimiento posnatal, lesiones
cutaneas y manifestaciones neurolégicas compatibles con dicho diagndstico.

Al momento del examen ultrasonografico, no se constataron antecedentes
familiares de tumores cardiacos ni manifestaciones cutédneas, neuroldgicas, renales
o pulmonares de esclerosis tuberosa en ninguna de las pacientes.

DISCUSION

Los tumores cardiacos primarios en el feto son a menudo multiples y pueden
encontrarse indistintamente en cualquier parte dentro de la cavidad cardiaca. En la
presente casuistica, de los 6 casos estudiados, la mitad fueron multiples, hecho
muy importante para el diagndstico etioldgico de rabdomioma,>* ya que los
mixomas y fibromas son invariablemente tumores solitarios, y otros tumores
primarios del corazdn solo se observan ocasionalmente.®®

En relacién con la incidencia, se encontré que los tumores constituyeron el 4,4 %
(6/135) de los casos positivos, cifra elevada si se compara con la de Smythe y
cols.,” que encontraron solo 3 casos en un periodo de 20 afios.

Nuestra incidencia coincide con la referida por Allan,*> quien detectd la presencia de
tumores en el 4 % de sus casos. Beghetti y cols.,* en un estudio de 12 casos,
encontraron 4 casos entre 1985 y 1989, y 8 entre 1990 y 1995. Este incremento
del nimero de casos lo atribuye el autor al desarrollo que los medios diagndsticos
han alcanzado en los Ultimos anos.

En cuanto al tipo de tumor, la mayoria (5/6) fueron rabdomiomas, 4 de ellos con
comprobacidn necrdpsica. En el estudio histoldgico se observaron células con
grandes vacuolas y el patron caracteristico de fibras miocardicas dispuestas en
forma radial (células arafias).

El otro caso no fue interrumpido (caso nium. 3) debido a la negativa familiar y
fallecio a los 2 afios y medio, a consecuencia de una cardiopatia congénita
compleja. Esta rara asociacidon entre tumores del corazén y cardiopatias ya habia
sido sefialada con anterioridad por Matsuoka.®

Es bueno senalar que la demostracién histoldgica en el caso de los rabdomiomas no
es necesaria para el diagnostico cuando existen hallazgos ecocardiograficos tipicos,
como ocurrid es este caso.

En el diagndstico diferencial de los tumores cardiacos no se debe olvidar la
presencia de las pequefias tumoraciones que con cierta frecuencia es posible
apreciar en el ventriculo izquierdo a nivel de las cuerdas tendinosas. Se trata de
engrosamientos de estas formaciones anatémicas, a veces denominadas ping pong
ball por su aspecto redondeado y eco refringencia.



Estos focos ecogénicos, cuando son Unicos, carecen totalmente de significacion
patoldgica y no comprometen por lo tanto la funcién cardiaca.

Una vez realizado el diagnostico ecocardiografico surge la interrogante: écual seria
la conducta a seguir ante una masa intracardiaca primaria en el feto? La
desaparicion espontanea en la mayoria de los rabdomiomas plantea una segunda
interrogante sobre la conducta a seguir: équé hacer en estos casos? Smythe’
considera que dada le regresion espontanea de estos tumores, lo mas
recomendable es mantener una actitud expectante.

En cambio, otros tumores benignos (fibromas, lipomas, mixomas, teratomas
epicardicos, hemangiomas, hamartomas multiquisticos y otros no identificables)
tienen, aunque lentamente, la tendencia a crecer.? * Esto no niega que en
ocasiones los rabdomiomas también crezcan enormemente y ocupen la casi
totalidad de ambos ventriculos y obstruyan completamente ambos tractos de
entrada y de salida.

Es criterio generalizado®”*®2% que solo en presencia de complicaciones tales como
obstruccion de los tractos de entrada, salida, o de ambos, arritmias, insuficiencia
cardiaca o hidropis fetalis el prondstico de los tumores primarios del corazén es
muy desfavorable. A ello afiadimos la frecuente asociacién de estos tumores con
esclerosis tuberosa, entidad que en un futuro puede poner en peligro tanto la
calidad de vida del paciente, como su propia existencia, y la repercusidon que sobre
el ambito familiar tendra esta situacién.

Es innegable que el equipo de diagnostico prenatal debe afrontar juiciosamente
esta problematica y debe instruir a la pareja no solo sobre los riesgos que corre,
sino también sobre las posibilidades terapéuticas que nuestro sistema nacional de
salud le ofrece en el caso de que la pareja se decida por la continuacion del
embarazo.

En conclusién, Los tumores cardiacos primarios en el feto son poco frecuentes y
faciles de diagnosticar por ecocardiografia. La ecocardiografia bidimensional no solo
resulta diagnédstica - como lo demuestra su alta sensibilidad y especificidad, sino
gue durante el seguimiento de la embarazada, orienta en cuanto a la evolucion
prondstica y las posibles complicaciones. Solo una cuarta parte de los rabdomiomas
encontrados se asocid a esclerosis tuberosa; no obstante, al ser considerados por
estudios internacionales como un marcador de ésta, el equipo de diagndstico
prenatal debera tenerlo en cuenta cuando se brinde el asesoramiento genético.
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