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INTRODUCCION:Los tumores cardiacos fetales son extraordinariamente raros; su prevalen-
cia varia entre 0.027% y 0.14%. Entre ellos, los mas comunes son los rabdomiomas, siendo
€l 90% benignos y asintomaticos. Se mencionan menos de 300 casos en la bibliografia médi-
ca internacional y, en nuestro pais, existe un solo caso publicado que no requiri6 correccion
quirdrgica.

CASO CLINICO: Paciente masculino, recién nacido a término, adecuado para la edad ges-
tacional, con diagnostico prenatal ecografico de masa intracavitaria cardiaca, observado
en ecografia a las 20 semanas de gestacion. Estudio ecogréfico a las pocas horas de vida
evidencié comunicacion interatrial, persistencia de conducto arterioso e imagenes compa-
tibles con rabdomiomas biventriculares con repercusién hemodinamica y signos de disfun-
cion biventricular de predominio derecho por obstruccion del tracto de salida, por lo que se
decidié intervencion quirdrgica con correccién total.

EVOLUCION: El paciente fue ingresado en la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatal para
monitoreo hemodinamicoy a las 36 horas de vida se realizé cirugia correctiva con reseccién
de masa tumoral de ventriculo derecho preservando valvula pulmonar, cierre de conducto
arterioso y de la comunicacién interauricular. Recibié el alta a los 10 dias con buena evolu-
cion; ecocardiografias posteriores muestran involucion de rabdomiomas intracavitarios de
ventriculo izquierdo y adecuada funciéon hemodindmica.

CONCLUSION: El diagndstico prenatal permitié planificar parto por cesarea y correccion
quirdrgica total temprana. Existe dificultad para diagndstico de patologias con prevalencias
tan bajas, por lo que los controles ecogréficos realizados por profesionales experimentados
fueron de vital importancia. El esfuerzo multidisciplinario para el diagnostico, tratamiento y
control hicieron posible un resultado favorable.

PALABRAS CLAVE: Rabdomioma, Neoplasias Cardiacas, Persistencia del Conducto Arterio-
so, Defectos del Septo Interatrial, Cirugia Cardiaca.

Clinical Case Report: Surgical Resection of a Fetal Cardiac Rhabdomyoma

BACKGROUND: Fetal cardiac tumors are extraordinarily rare; the prevalence varies between 0.027%
and 0.14%. Among them, the most common are rhabdomyomas, 90% being benign and asympto-
matic. Less than 300 cases in the international medical literature have been described; in our country
there is only one published case report that did not require surgical correction.

CASE REPORT: 2 day-old full-term newborn, male, adequate for gestational age, with prenatal ultra-
sound diagnosis of cardiac intracavitary mass at 20 gestational weeks. Ultrasound study performed
within a few hours after birth evidenced interatrial communication, persistence of ductus arteriosus
and images compatible with biventricular rhabdomyomas with hemodynamic repercussion and
signs of biventricular dysfunction, predominantly right, due to obstruction of the outflow tract. Total
correction surgery was decided as treatment

EVOLUTION: The patient was admitted to the Neonatal Intensive Care Unit for hemodynamic moni-
toring; 36 hours after birth, corrective surgery was performed with resection of the right ventricular
tumor mass, preservation of pulmonary valve and closure of the ductus arteriosus and interatrial
communication. The patient was discharged 10 days later with good progress; follow-up echocar-
diogram showed regression of left ventricular intracavitary rhabdomyoma and adequate hemod-
ynamic function.

CONCLUSIONS: Prenatal diagnosis allowed planning cesarean delivery and early total surgical co-
rrection. There is difficulty in the diagnosis of prenatal pathologies of low prevalence. The ultrasound
performed by experienced professionals was crucial. The multidisciplinary effort for diagnosis, treat-
ment and control made possible a favorable outcome.

KEY WORDS: Rhabdomyoma; Heart Neoplasms; Ductus Arteriosus, Patent; Heart Septal Defects,
Atrial; Cardiac Surgery.
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Los tumores cardiacos primarios son aquellos que tienen su ori-
gen en el miocardio o pericardio [1]; entre ellos encontramos a los
tumores cardiacos fetales que son extraordinariamente raros con
una prevalencia que varia entre 0.027% y 0.14% [2] de los cuales
el 95% son benignos. El otro 5 % son malignos y pueden provenir
de la capa muscular, revestimiento interior o pericardio [3]. Entre
los tumores cardiacos fetales, los mas comunes son los rabdomio-
mas, siendo el 90% benignosy asintomaticos [4]. Se menciona que
existen menos de 300 casos descritos en la bibliografia médica in-
ternacional [5].

Existe un solo caso publicado en el Ecuador, el cual no requirié
correccion quirudrgica. El rabdomioma se caracteriza por ser, ma-
croscopicamente, circunscrito, lobulado, blanquecino o grisaceo
localizdndose frecuentemente en ventriculos, principalmente
izquierdo, en sus paredes o en el septum interventricular y pue-
den ser maltiples el 90% de los caso[6]. El diagnéstico se realiza
por ecografia desde la vida intrauterina observandose una masa
redondeada hiperecogénica bien definida[7]; este suele ser un ha-
llazgo incidental, reportandose incluso desde las 15 semanas de
gestacion [8].

La etiologia de los rabdomiomas es desconocida; existen datos
que indican que suelen presentarse como patologia aislada, cono-
ciéndose Unicamente una asociacion con la Esclerosis Tuberosa
entre un 50 y 80% [3]. Esta asociacion ha sido estudiada genéti-
camente delimitando al menos dos loci involucrados, en el brazo
largo del cromosoma 9 (9g34) y en el brazo largo del cromosoma
11 (11g23); por otra parte se dice que el rabdomioma asemeja un
hamartoma derivado de mioblastos embrionarios y se cree que
puede estar causado por mutaciones en los genes TSC1y TSC2 [9].
Su forma de presentacién tiene un amplio espectro, variando des-
de asintomatico hasta la muerte subita. Pueden causar obstruc-
ciones ya sea al flujo de entrada o salida ventricular, obstruccion
venosa, embolia pulmonar o sistémica, arritmias y trastornos de
la conduccion, hemdlisis y derrame pericardico [6].

Hay una gran posibilidad de regresiéon espontanea de estos tumo-
res desde el final del embarazo a los primeros afios de vida [10].
No existen estudios que definan con exactitud la evolucion hacia
la regresion de estos tumores; un estudio de los tumores cardia-
cos fetales diagnosticados en el Hospital La Paz de Madrid entre
los afios 1995 y 2010 publicado en el 2011 demostr6 que, de los
21 casos catalogados como rabdomiomas, un 65% presento regre-
sién completa hasta los 2 afios de vida y en ninglin caso se requirid
tratamiento quirdrgico [11]. Se recomienda actitud expectante ex-
cepto en casos especificos en los que exista compromiso hemodi-
némico por obstruccién del flujo sanguineo o arritmias refracta-
rias, entonces es necesaria la resolucién quirurgica [5].

Paciente masculino recién nacido a término adecuado para edad
gestacional (RNTAEG). Producto Unico vivo, nacido por cesarea por
cardiopatia congénita, con Apgar 9-10, peso 2 890 gr, talla 47.5 cm,
perimetro cefalico 35 cm y Capurro 40SG; como antecedente pre-
natal present6 un diagnostico por ecografia a las 20 SG de masa in-
tracavitaria en ventriculo derecho, compatible con rabdomioma.

Al examen fisico, el neonato presenté dificultad respiratoria con
disnea, tiraje costal, cianosis y taquicardia de 205 latidos por minu-

to. Se ausculté soplo sistélico para-esternal derecho amplio grado
l1I/IV, por lo que a las dos horas de vida se practic6 ecocardiogra-
ma transtoracico en donde se evidencié comunicacién interatrial
(CIA) tipo foramen oval de 3 mm con flujo de izquierda a derecha,
dilatacién moderada de ventriculo derecho, FEVI 86%y fraccion de
acortamiento de 51% con presencia de masas adheridas al apa-
rato subvalvular mitral de 12x5 mm y 9x5 mm, respectivamente,
sin generar obstruccién de flujo. Ademas, se observé presencia
de masa ventricular derecha de 25x27 mm, adherida al septo in-
terventricular que se extiende hacia el infundibulo produciendo
obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho (TSVD)
generando turbulencia al doppler color, con gradiente sistélico
maximo de 22 mmHg y persistencia de conducto arterioso (PCA)
de 5 mm, tras lo cual se decidié su ingreso a la Unidad de Cuidados
Intensivos Neonatales para control de la funcién cardiaca, estado
hemodinamico, realizacién de exdmenes complementarios y esta-
bilizacién clinica.

Imagen 1. Masa hiperecogénica en cavidad ventricular derecha
con obstruccion del tracto de salida de ventriculo derecho (TSVD).

En los exdmenes de laboratorio no se evidencié alteracién. En la
radiografia anteroposterior de térax se aprecié contorno cardia-
co y grandes vasos respetados, traquea central, parénquima pul-
monar sin evidencia de lesiones condensativas agudas, los hilios
vasculares de aspecto congestivos. La ecografia transfontanelar
reportd aparato ventricular central, simétrico de forma y tamarno
normal, tercer ventriculo en la linea media sin dilatacién ni com-
presiones extrinsecas, no se evidencia imagenes focales ni ocupa-
tivas con buena diferenciacién de sustancia blanca y gris al igual
que surcos y cisuras. La ecografia abdominal no presenté hallaz-
gos patologicos demostrables.

A las 36 horas de vida luego de reporte ecocardiogréfico y por pre-
sencia de repercusion hemodindmica con clinica de fallo cardiaco
derecho, disnea y cianosis importantes se decidié tratamiento qui-
rurgico con correccion total. Se realiz6 esternotomia total y timec-
tomia, observandose inicialmente multiples tumoraciones biventri-
culares (Imagen 2). Iniciada la circulacion extracorpérea durante 1
hora 13 minutos y con tiempo de pinzamiento adrtico de 24 minu-
tos, descenso de la temperatura a 32 grados y en paro electromeca-
nico, se realiz6 abordaje a través de atriotomia derecha, observan-
dose obstruccion severa del tracto de salida del ventriculo derecho
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secundaria a presencia de masa tumoral intracavitaria (Imagen 3).
Por arteriotomia de arteria pulmonar se procedio a la reseccién de
masa tumoral de ventriculo derecho preservando vélvula pulmonar
con reparo de incisién a nivel de arteria pulmonar con parche de
pericardio bovino para prevencién de estenosis residuales post-
quirurgicas de dicha arteria, eliminando fuente de obstruccién. Se
complet6 la correccion total con cierre de PCA y cierre de CIA 'y se
envia masa extraida a estudio histopatolégico.

Imagen 2. Exposicion inicial por esternotomia total.

Imagen 3. Exposicion de masa tumoral de ventriculo derecho
con corazén en paro electromecanico, iniciada circulacion
extracorpérea y aorta clampada. Se puede observar una masa de
aproximadamente 2.5 x 2.5 cm, circunscrita, de color grisaceo.

En postquirtrgico inmediato el paciente ingresé a la Unidad de
Cuidados Intensivos Pediatricos hemodindmicamente inestable
con apoyo de vasoactivos: dobutamina y adrenalina, el electrocar-
diograma evidencié ritmo sinusal. En sus 24 horas postquirdrgicas
se logro destete de vasoactivos y extubacion temprana a los 3 dias,
mostrando una evolucién clinica favorable. Permanecié con oxige-
no complementario por canula nasal hasta los 9 dias postquirurgi-
cos y recibié el alta en su décimo segundo dia post intervencion,
encontrandose hemodinamicamente estable, en ritmo sinusal, con
funcion renal normal, sin necesidad de oxigeno complementario,
buena tolerancia a dieta, con apego materno y neurolégicamente
activo, con reflejos primitivos conservados.

Posteriormente se recibié el informe de histopatologia, el cual re-
porté: pequenos fragmentos de tejido pardo amarillento, en el cual
se reconocieron tejidos blandos compatibles con neoplasia cons-
tituida por células eosindfilas con diferenciacién a rabdomioblas-
tos. La neoplasia en algunas zonas present? signos de calcificacion
distréficay, en otras, degeneracion vascular. Hallazgos compatibles
con rabdomioma. Los controles ecocardiograficos posteriores evi-
denciaron una mejora notable de funcién ventricular y regresion de
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masas restantes. El paciente continué con taquicardia sinusal con
frecuencia de 220 latidos por minuto por lo que se instauré trata-
miento con digoxina.

Imagen 4. Ecocardiograma postquirtrgico realizado el 20 de agosto
del 2018 a los 36 dias postquirdrgicos. Se observa ventriculo
derecho (VD) libre de masas, masa de 6.5 x 4.7 mm en interior de
ventriculo izquierdo (VI).

20/08/18 18:04:29 ADM Pediatri; Tis 1.2

Imagen 5. Masa de 4.1 x 5.8mm en VI pegado a septum
interventricular.

ADM Pediatri

20/08/18 18:09:07

v

Imagen 6. Se observa TSVD libre de obstruccién, tronco de arteria
pulmonar sin evidencia de estenosis residual.
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v
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Los tumores cardiacos fetales tienen prevalencias muy bajas con
variables grados de compromiso hemodinamico; su pronostico y
evolucion suele ser hacia la regresion espontanea. Sin embargo,
existen indicaciones puntuales de cirugia en casos de compromi-
so hemodinamico por obstruccién del flujo sanguineo o arritmias
refractarias. Entre los diagnésticos diferenciales a tener en cuenta
por ser frecuentes encontramos teratomas, fibromas, mixomas y
hemangiomas [9]. El diagnéstico se realiza desde la etapa embrio-
naria por ecografia y se confirma con estudio histopatolodgico de
biopsia en donde podemos observar células poligonales, eosinéfi-
las que contienen granulos citoplasmaticos ricos en glucégeno, asi
como miofibrillas. Como hallazgo principal se encuentran células
arafia, caracterizadas por ser células elongadas de color claro [9].
Se cree que el crecimiento de estos tumores se da principalmente
durante la segunda mitad de la gestacion secundarios a estimula-
cion hormonal hasta la semana 32; a partir de la semana 35 inicia la
regresion por el descenso hormonal [11].

Investigaciones realizadas por Chao et al, determinaron que la ma-
yoria de los rabdomiomas cardiacos se detectan después de la 242
semana de gestacion y solo el 13.7% de los casos antes de esa edad
gestacional [8]. En nuestro caso, el rabdomioma se detecté en la
20 @ de vida intrauterina. El compromiso hemodindmico va a estar
determinado por la ubicacién del tumory su tamafo; los rabdomio-
mas cardiacos pueden variar su tamafio desde 1 mm hasta los 10
c¢m [12]. Segun Baln y Cols, el rabdomioma de mayor tamafio re-
portado ha sido de 60 mm x 45 mm x 60 mm adherido al ventriculo
izquierdo y dpex [9]. En este paciente la masa en cuestion no era
de grandes dimensiones (2.5 x 2.5 cm); sin embargo, su ubicacién
comprometia a gran escala la funcién ventricular derecha por lo
que requirio resolucion quirurgica.

Desde la etapa embrionaria el VD es responsable del 60% del gasto
cardiaco mediante el paso del flujo a través del foramen oval y el
ductus arterioso. Posteriormente tras el cierre del foramen oval y la
obliteracién del conducto arterioso el VI se vuelve dominante [13].
La funcién ventricular derecha va a estar determinada por la pre-
carga, post-carga, complacencia pericardica y contractibilidad. La
insuficiencia cardiaca derecha por incremento de la postcarga en
el presente caso clinico estuvo determinada por un aumento de la
presion a nivel de la arteria pulmonar con una relacion inversamen-
te proporcional a la fraccion de eyeccién del VD. Se conoce que el VD
posee mayor capacidad de adaptacion a incrementos de volumen
que de presion y que pequefos incrementos de presiéon conducen
a disminuciones significativas del gasto. Este fallo derecho produce
la clinica clésica de la insuficiencia cardiaca derecha aguda carac-
terizada por hipotension, frialdad, cianosis, diaforesis, hipoxemia y
taquicardia [13].

En el caso especifico de obstruccion secundaria a masa tumoral la
afeccion dependera delsitio deimplantacion, la extension de la infil-
traciony el efecto obstructivo al flujo. [14]. Si el rabdomioma produ-
ce insuficiencia cardiaca en el recién nacido, obstruccion mecanica
o arritmias potencialmente mortales, se debe realizar una resecciéon

ABREVIATURAS

quirdrgica [8]. El presente caso trata de un paciente de 36 horas de
nacido intervenido quirGrgicamente por falla cardiaca secundaria
a obstruccion de tracto de salida del ventriculo derecho por masa
tumoral intracavitaria. Durante el procedimiento se encontraron
multiples masas ventriculares y se realizé reseccion de aquella que
producia obstruccion a la salida del flujo con el objetivo de mejorar
la funcién hemodinamica. Esta masa presento caracteristicas tipi-
cas de rabdomioma, que previamente se han mencionado.

Microscépicamente los rabdomiomas tienen como caracteristica
patognomonica la presencia de células arafia, que son septos eosi-
nofilicos que discurren desde la membrana celular hasta un nucleo
central lo que le da una apariencia similar a las patas de una arafa;
estas células se cree que representan rabdomiocitos degenerados
que posteriormente afrontan apoptosis, degeneracion mixoide y
regresion por actividad mitética ausente. La fibrosis y calcificacion
no son muy frecuentes [12]. En este caso, histopatologia report6:
“células eosindfilas con diferenciacién a rabdomioblastos” y zonas
con calcificacion y degeneracion vascular consistentes con proceso
de regresion de las lesiones.

El prondstico de los rabdomiomas cardiacos dependera de la can-
tidad, tamafio y ubicacién de los tumores, asi como de la presencia
0 ausencia de anomalias asociadas. Los rabdomiomas crecen len-
tamente durante el periodo intrauterino, pero tienden a retroceder
espontaneamente luego del nacimiento. Esta involucion se debe a
que las células tumorales de los rabdomiomas pierden con el tiem-
po su habilidad para replicarse [9]. En el paciente del caso expuesto
los controles ecocardiograficos posteriores determinaron involu-
cion de las masas remantes.

Eldiagnostico prenatal en este caso fue fundamental para la planifi-
cacién de un parto por cesarea y la correcciéon quirdrgica temprana.
Para que una malformacién cardiaca sea detectada intradtero, se
necesita de un profesional experimentado y especializado en eco-
cardiografias, caso contrario muchas alteraciones podrian omitirse
y por ende retrasarse su tratamiento. El trabajo con un equipo mul-
tidisciplinario fue la clave para el éxito del abordaje quirtrgico y el
manejo integral del paciente, lo cual garantizé su sobrevida.

Se debe incentivar la realizacién rutinaria de ecografias prena-
tales para diagndstico temprano y mejor pronéstico como se ha
demostrado en el presente caso clinico. Asi también es imperativa
una buena comunicacion para tratamientos multidisciplinarios en
casos de enfermedades cardiacas complejas, puesto que el aporte
de cada especialidad es indispensable para un buen resultado. El
procedimiento quirdrgico debe realizarse en centros de alta espe-
cialidad y el momento quirtrgico debe ser elegido en conjunto con
el especialista clinico.

AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda; AP: anteroposterior; CEC: circulacion extracorporea; CIA: Comunicacién interatrial; cm: centi-
metros; FEVI: Fraccién de eyeccion de ventriculo izquierdo; mm: milimetros; mmHg: milimetros de mercurio; PCA: Persistencia de conducto
arterioso; RNTAEG: Recién nacido a término adecuado para la edad gestacional; Rx: Rayos X; SG: semanas de gestacion; TAP: tronco de
arteria pulmonar, TSVD tracto de salda del ventriculo derecho; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.
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