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INTRODUCCION

Las tumoraciones cardiacas, son patologias con una baja incidencia a nivel global, sin embargo, los prime-
ros estudios donde consta la identificacion de este tipo de afeccion, datan de casi cinco siglos atras. Es en
1559, cuando el profesor de anatomia y cirujano italiano Mateo Realdo Colombo elabora su obra Dere ana-
tomica, en la que se establece por vez primera en la historia las particularidades de un tumor cardiaco (1,2,
3),

Los tumores cardiacos se clasifican como secundarios o metastasicos, representando mas del 90 % y pri-
marios, los que constituyen tan solo un 5 % aproximadamente. Estos ultimos, son considerados neoplasias
raras, debido a su muy baja incidencia segiin estudios que reportan entre el 0,001 % y el 0,03 % y se sub-
dividen en benignos y malignos (2. 4.5).

Los tumores primarios benignos predominan sobre los malignos al conformar entre el 75 % y 90 % de los
casos segun la literatura consultada; ambos pueden originarse a partir de cualquier estructura cardiaca.
Entre los tumores primarios benignos, el mixoma es el mas frecuente en los adultos y el rabdomioma car-
diaco el de mayor frecuencia, tanto en la vida prenatal como en la infancia y por tanto el de diagnéstico
mas complejo (6-9).

El primero en identificar un rabdomioma cardiaco fue el patélogo aleman Friedrich Daniel von
Recklinghausen, quien en 1862 dejo plasmado su nombre en la historia de la medicina y especialmente la
cardiologia, al describirlo en una neonata con tumores en el corazén y nédulos en el cerebro (10,11,

El rabdomioma cardiaco, histolégicamente es descrito como un hamartoma de los miocitos cardiacos en
desarrollo que no pueden llevar a cabo la divisién mitética. Son identificados en la bibliografia consultada
por ser circunscritos, con forma lobulada, de color blanco o grisaceo y por presentarse en el 90 % de los
casos como masas multiples e hiperecogénicas en la ecografia. (1.2,45

En casi la totalidad de los casos descritos, en diferentes estudios se localiza mayormente en el ventriculo
izquierdo y el tabique interventricular, principalmente en el subendocardio y los musculos papilares. Se
manifiesta clinicamente en la vida fetal de forma asintomatica, hasta generar un compromiso catastréfico
por arritmias severas, hidrops y muerte (12.13). En la literatura se ha encontrado una asociacién entre el
rabdomioma cardiaco y la presencia del complejo de esclerosis tuberosa, en casos consultados ante la evi-
dencia de rabdomiomas cardiacos, casi un 90 % de los fetos pueden presentar diagnoéstico de esclerosis tu-
berosa, al mismo tiempo, cerca del 30 % los fetos con esclerosis tuberosa tendran rabdomiomas; el riesgo
aumenta atin mas si los rabdomiomas son multiples (14.

El manejo durante la etapa fetal es dificil, depende del tamafio del tumor, su localizacién y el curso del em-
barazo. Algunos afnos atras, el estudio de estos tumores estaba limitado a los resultados obtenidos en au-
topsias. Su incidencia relativamente mayor en la actualidad se debe a los avances cientificos en las técni-
cas de diagnostico, especialmente mediante el uso de la ecocardiografia (15).

La ecocardiografia fetal, al ser una técnica no invasiva, carente de radiacién, repetible y con alta tasa de
deteccion, es considerada por varios autores como la mejor opcién en cuanto a la deteccion y la ubicacion
de este tipo de tumoraciones, localizadas en el corazon fetal y ha demostrado ser 1til en la toma de decisio-
nes clinicas e indicaciones de tratamiento. )

Inversamente a la escasa frecuencia con que se presentan los rabdomiomas cardiacos, representan una
importante causa de morbilidad y mortalidad en la poblacion pediatrica, principalmente debido a su aso-
ciacién con la esclerosis tuberosa. No obstante, su deteccién precoz mediante ecocardiografia fetal ofrece
nuevas alternativas de tratamiento y asesoramiento a los padres, lo cual ha servido de mévil fundamental
en la realizacion de esta investigacion. (10)

AlUn, cuando el rabdomioma es el tumor cardiaco primario y benigno mas frecuente, su incidencia en gene-
ral es muy baja, lo que favorece que prevalezca un estado de desconocimiento relativo, siendo esto, motivo
de inquietud debido a sus efectos hemodinamicos y la posible secuencia de lesiones estructurales por feno-
menos oclusivos, ademas de la asociacién existente entre este tipo de tumor y la esclerosis tuberosa, razén
por la cual se hace necesaria la realizacién de una investigacion.
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METODOS

Se realiz6 una revision bibliografica utilizando articulos publicados desde el inicio del afio 2017 hasta el
ano 2021, escritos en lengua espanola, inglesa y portuguesa, empleandose como recursos de informacion
los disponibles a través de Infomed (PubMed, PubMed Central, SciELO, Ebsco, Clinical Key), asi como Goo-
gle Académico, se consultaron 58 bibliografias y se tomaron para citar 27, el 85 % de los ultimos cinco
afios y de los ultimos tres aflos mas del 55 %. Se utilizaron métodos de analisis y sintesis e induccién-
deduccién

DESARROLLO

Los tumores cardiacos poseen una prevalencia de 1 por 10000 nacidos vivos, siendo su deteccion pre-
natal, una tarea que requiere de mucha precision por parte de los especialistas, dadas las caracteristi-
cas que posee el sistema cardiovascular en la vida intrauterina. Sin embargo, su diagnostico es posible
luego de las 20 semanas de gestacion, representando el 1 % del total de anomalias congénitas cardia-
cas identificadas en este periodo. (7; 17.18)

Los rabdomiomas cardiacos son los tumores del corazén mas frecuentes en la etapa prenatal y postna-
tal, representan aproximadamente el 60 % de los tumores cardiacos detectados prenatalmente y en la
infancia. Su localizacién mas frecuente es en el ventriculo izquierdo y tabique interventricular, pudien-
do hacer relieve y afectar al tracto de salida del ventriculo izquierdo. 413, 19,20

Son tumores primarios benignos que expresan cierta similitud con los fibromas. Derivan de los mioci-
tos cardiacos y algunos autores no lo consideran una verdadera neoplasia sino una malformaciéon ha-
martomatosa. En el 80 % de los casos se presentan de forma multiple, en una vista macroscépica, se
visualizan como numerosos noédulos de tono rosaceo amarillento, de contextura soélida y diametro
aproximado entre 0,1 y 3,0 cm. (4,6)

Desde el punto de vista histolégico, este tipo de tumoracion se caracteriza por el aspecto representati-
vo de los miocitos cardiacos, aspecto en arafia, debido a su semejanza con las células de Purkinje; pre-
sentan una vacuolizacién significativa en su sarcoplasma, provocada por la acumulacién en exceso de
glucégeno y nucleos centrales de los que parten fibrillas radialmente. “-13)

Segun la bibliografia consultada sobre la inmunohistoquimica de estos tumores muestran una reac-
cién positiva a la mioglobina, actina, desmina, vimentina y en ocasiones a HMB-45. (13)

El desarrollo del rabdomioma cardiaco inicia entre la 20 y la 30 semana de gestacion, refiriéndose en
la literatura que la deteccion mas temprana alcanzada fue en la semana 15. Segun estudios consulta-
dos, su crecimiento se ralentiza desde las 32 semanas y se detiene posteriormente al nacimiento, lo
que es atribuido en la mayoria de los casos al efecto que ejercian los estrégenos maternos. En los pri-
meros anos de vida algunos tienden a la regresién total o parcial. ¢ 9,20

La entidad de mayor importancia encontrada en la literatura consultada, relacionada con el rabdomio-
ma cardiaco, es la esclerosis tuberosa. Es frecuente que durante el periodo neonatal el tinico signo de
esclerosis tuberosa, sea la presencia de rabdomiomas cardiacos, razén por la cual estos tumores se
incluyen dentro de los criterios diagnoésticos mayores para la esclerosis tuberosa y son considerados
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marcadores precoces de dicha enfermedad. (6. 14,18, 20)

La esclerosis tuberosa es un trastorno neurocutaneo de base genética y fue caracterizada por primera vez
en el ano 1880 por el neurdlogo francés Désiré-Magloire Bourneville; €l logré identificar en estudios post
mortem, con pacientes que sufrian de convulsiones y retraso mental, las caracteristicas tipicas de esta
afeccion: tumores amarillentos en los rifiones, areas escleroticas en el cerebro y multiples tumores blan-
quecinos en los ventriculos laterales. ©, 14.21)

También conocida como complejo de esclerosis tuberosa, esta es una enfermedad autosémica, dominan-
te, que posee mutaciones en los genes TSC1 (9q34) y TSC2 (16p13); ambos participan en la codificacién
de proteinas que estimulan la via de proliferaciéon y crecimiento celular mTOR (mamalian target of rapa-
micyn). ©)

Segun refieren algunos autores la relacién entre el rabdomioma cardiaco neonatal y la esclerosis tubero-
sa es mas frecuente cuando existen numerosas masas; el riesgo aumenta cerca del 90 % en tumoracio-
nes multiples y 10 % en masas Unicas. Los pacientes que poseen esta caracteristica tienen convulsiones
en 80.6 % de los casos, posteriormente pueden sufrir discapacidad intelectual, retraso psicomotor, tras-
tornos del comportamiento y del lenguaje. (9.21-

Gran parte de los neonatos presentan tuberes corticales, nédulos subependimarios, displasia cortical y
astrocitoma subependimario de células gigantes; frecuentemente un mismo paciente padece dos o mas
lesiones. Todos los casos resultan con maculas hipomelanoéticas, angiofibroma facial en 45.1 %, placas
de shagreen en 19.3 %, hamartoma retiniano en 41.9 %, angiomiolipoma renal en 16.1 % y quistes rena-
les en 6.4 %. O

El hecho de que en la esclerosis tuberosa, los rabdomiomas asociados, se presenten como masas multi-
ples en casi la totalidad de los casos revisados, provoca que en ocasiones, estas tumoraciones interfieran
en la funcién valvular u obstruyan los tractos de salida. En relacién a esto también se han descrito arrit-
mias, fundamentalmente taquicardia paroxistica supraventricular (sindrome de Wolff — Parkinson — Whi-
te (WPW). (14)

El rabdomioma cardiaco en la etapa prenatal y en la neonatal temprana, es mayormente benigno, usual-
mente cursa sin acarrear ninguna complicaciéon cardiaca, solo se tiene referencia de malignidad en el 10
% de los casos, lo que podria estar relacionado en parte, a su asociacién ya expresada con el complejo de
esclerosis tuberosa, factor que ensombrece significativamente su pronostico. 3.4

Otras de las complicaciones propias de estos tumores, son trastornos del ritmo cardiaco, obstruccién in-
tracardiaca de los conductos de salida o de entrada o del foramen oval, enfermedad coronaria por com-
presion extrinseca, e incluso podria presentarse una ocupacién total de la cavidad cardiaca en presencia
de grandes masas. Teniendo como base estas complicaciones, podrian derivar en situaciones de fracaso
cardiaco, hidrops fetal e incluso muerte fetal o neonatal. 3.4

Casi la totalidad de los pacientes diagnosticados con rabdomioma, al evolucionar sin sintomas, obstruc-
cién al flujo de entrada y salida, disfuncién valvular o arritmias y sin compromiso hemodinamico, no
ameritan un tratamiento quirargico, dado que los mayores por ciento de estos tumores, desaparecen es-
pontaneamente en los primeros anos de la infancia. (9 13.20) . No obstante, los casos sintomaticos que com-
prometan al flujo intracardiaco deben ser intervenidos, realizando una reseccién parcial o total de la ma-
sa tumoral. En algunos casos de tumoraciones multiples esto no es posible, siendo el trasplante cardiaco
la Ginica alternativa viable. (13)

Segin manifiesta la Sociedad Espanola de Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC),
solo en una situacion como la anterior se considera como una opcién terapéutica aceptable el trasplante
cardiaco en pacientes pediatricos. (22

El tratamiento que se siga y el resultado perinatal dependeran de la repercusion hemodinamica que cau-
se el tumor y la presencia de arritmias graves, asi como de la naturaleza, localizacion, tamano y cantidad
de tumores al momento del diagnostico. (18,20

Aun asi, en pacientes con rabdomiomas, se ha elevado la supervivencia gracias a los avances en cuida-
dos posnatales, el tratamiento médico y las técnicas diagnésticas, donde desempena un rol fundamental
la ecocardiografia fetal. (18,20

El afio 1982, marco el inicio del uso de las técnicas imagenolégicas en la deteccién precoz de las tumora-
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ciones del corazén, cuando se publica por vez primera un caso de un tumor cardiaco diagnosticado pre-
natalmente. Desde entonces su utilizacién no ha parado de perfeccionarse y en la actualidad es la ecocar-
diografia fetal una de las técnicas mas avanzadas en cuanto al diagnostico de estas patologias. (10, 23,24)

La ecocardiografia fetal, es un procedimiento no invasivo que puede llevarse a cabo mediante via vaginal
o por via transabdominal, con el cual se puede valorar el corazon del feto desde el primer trimestre del
embarazo. Constituye el método fundamental para la deteccidén y valoracion del sistema cardiovascular
fetal. (21,29)

Este estudio se utilizaba desde la década de 1960 para evaluar el ritmo cardiaco fetal. Desde hace varios
anos su uso se implementa en el pais, obteniéndose resultados favorables, hecho que se refleja en las es-
tadisticas, puesto que en el ano 2017 tan solo 44 nifios menores de un ano, fallecieron a causa de mal-
formaciones congénitas cardiacas. (25

La ecocardiografia fetal, permite describir completamente la masa tumoral en cuanto a tamafio, nimero,
ecogenicidad, ubicacion y bordes (irregulares, lisos o lobulados), asi como su caracteristica quistica, soéli-
da o vascular; del mismo modo permite detectar cambios hemodinamicos asociados y efectos oclusivos,
disfuncién cardiaca o arritmias. (26.27)

Mediante esta técnica es posible, ademas, determinar las velocidades en las valvulas atrio-ventriculares y
ventriculo-arteriales, descartar presencia de derrame pericardico y cardiomegalia, de insuficiencias o re-
gurgitacion transvalvular. (26,27)

La ecocardiografia fetal también posibilita la evaluaciéon del sistema venoso precordial y la verificacion de
signos de elevacion de sobrecarga o disfuncion cardiaca. Las tumoraciones intracardiacas representan un
obstaculo al evaluar la fraccién de acortamiento. (26.27)

En la actualidad, el desarrollo en la tecnologia ecocardiografica va sujeto a nuevas estrategias, cuyo basa-
mento fundamental es la implementacion gradual de nuevos cortes ecograficos, con el objetivo de incre-
mentar la capacidad diagnéstica de la prueba. (26

En uno de los estudios consultados, se utilizaron el corte de cuatro camaras (C4C) y el corte de tres vasos
traquea (C3VT). Estos dos planos se complementan para el diagnéstico de cardiopatia, debido a que en
cada uno de ellos se exploran diferentes estructuras cardiacas, obteniéndose de este modo, mejores re-
sultados que si se valorasen por separado. (1)

El corte de 4 camaras es perpendicular al area trabecular del septo interventricular. Esto explica que las
estructuras que mejor se ven con dicho corte son el septo auricular, la pared auricular izquierda, la en-
trada de las venas pulmonares izquierda y derecha, las paredes ventriculares izquierda y derecha, las val-
vulas mitral y tricaspide y el septo interventricular. 1)

De esta manera, con este tipo de corte pueden visualizarse patologias como comunicaciones interauricu-
lares, comunicaciones interventriculares, canales auriculo-ventriculares, sindrome de corazén hipoplasi-
co o una insuficiencia tricuspidea. Por lo que nos ayudara a detectar defectos en el septo auriculo-
ventricular, siendo extremadamente util en la deteccion de rabdomiomas cardiacos con esta localizacion.
(21)

Por otro lado, el corte de 3 vasos facilita una visién transversal de la parte superior del térax del feto, lo
que lo convierte en la opcion 6ptima ante sospecha de anomalias de la unién ventriculoarterial. En un
corazon fetal normal, el calibre del tronco pulmonar, la arteria aorta ascendente y la vena cava superior
decrece en ese orden; y su seccion transversal es oblicua y redonda, respectivamente. (1)

El corte de 3 vasos es fundamental para corroborar la normalidad de los grandes vasos, desde su cone-
xi6én con los ventriculos apropiados, su tamano, posiciéon relativa hasta la apertura adecuada las valvulas
arteriales. (1)

La calidad de las imagenes registradas mediante la ecocardiografia fetal puede estar afectada por diversos
factores, como un indice de masa corporal alto de la madre y la posicion anterior de la placenta, en am-
bos casos se debe a que cuanto mayor sea la distancia entre el transductor y la estructura a explorar, se
necesita menor frecuencia del transductor para realizar este procedimiento, con la consiguiente peor defi-
nicion de las imagenes resultantes . 21

Otros factores que afectan la calidad de las imagenes son la destreza y experiencia del ultrasonografista,
factores locales que inciden de manera desfavorable en la correcta visualizacién del corazén fetal: dorso
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anterior, marcada movilidad fetal, embarazos multiples y cicatrices abdominales. 27)

La identificacion y analisis precoz de las afecciones del sistema cardiovascular son capaces de prevenir de
manera significativa su morbilidad, en esos pacientes ha constituido un instrumento imprescindible parar
el diagnostico y asesoramiento cardiogenético la ecocardiografia fetal, con el cual es posible ofrecer infor-
macién de la afeccién, sus posibles tratamientos y otros aspectos. (26)

CONCLUSIONES

A manera de conclusiones, los rabdomiomas cardiacos son los tumores primarios y benignos mas frecuen-
tes del sistema cardiovascular en la vida prenatal y la infancia. Normalmente no manifiestan ninguna com-
plicacion y en caso de presentarla, se debe en su mayoria, a que se manifiestan como una tumoraciéon de
gran tamano o como multiples masas tumorales en localizaciones intracardiacas, que comprometen el fun-
cionamiento fisiologico de las estructuras del corazén; el otro factor que puede conducir a un pronéstico
desfavorable en casos de rabdomioma cardiaco, es la asociacion existente entre esta entidad y el complejo
de esclerosis tuberosa. La ecocardiografia fetal, es el medio diagnéstico mas efectivo para la deteccion de
esta patologia, pero aun debe ser mejor perfeccionado para lograr un diagnéstico de la enfermedad todavia
mas temprano y asi incrementar las opciones de tratamiento ante la misma.
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