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Tumoraciones intracardiacas miiltiples
en un neonato. Reporte de caso

RESUMEN

Los tumores intracardiacos son poco frecuentes en nifios y mds ain en
los neonatos. La mayoria de este tipo de lesiones son rabdomiomas;
usualmente son multiples y de diferentes tamanos, de localizacién ven-
tricular y muy rara vez se encuentran en las auriculas. Los rabdomiomas
se pueden asociar con esclerosis tuberosa de 56 a 86% de los casos.

Actualmente, gracias a las consultas prenatales, las tumoraciones fetales
intracardiacas pueden ser diagnosticadas desde el segundo trimestre de
la gestacion. La gravedad dependera de la localizacién del tumor y del
efecto hemodindmico que ejerza, mas que del tamano. El seguimiento
con ultrasonidos prenatales seriados revela la velocidad del crecimiento
tumoral. Se piensa que debido a una estimulacién hormonal materna
intradtero, entre el segundo y tercer trimestres presenta una tasa de
crecimiento acelerada que disminuye a partir de la semana 35.

Se describe el caso de una paciente con diagndstico prenatal de tumores
intracardiacos, referida al departamento de neonatologia de un hospital
publico de especialidades pediatricas.

Palabras clave: tumor cardiaco neonatal, rabdomioma, esclerosis tu-
berosa, ecocardiografia.

Multiple intracardiac tumors in a
neonate. A case report

ABSTRACT

Intracardiac tumors are uncommon in children, and to a lesser extent in
newborns. Most of these tumors are rabdomiomas, which usually vary
in size and number. The rabdomioma is located most of the times in the
ventricles, and rarely in the atrium. The rabdomiomas can be associated
with tuberous sclerosis from 56% to 86% of the cases.

Nowadays, intracardiac fetal tumors can be detected through prenatal
ultrasound, after the second gestation trimester. The tumor location
and the hemodynamic effects will be the most important aspects that
determine the severity.

Serial prenatal ultrasound monitoring reveals the tumoral growth speed.
It's believed that, due to an in utero maternal stimulation, an accelerated
growth rate is presented during the second and third trimester, and it
will slow down after the 35" week.

This is a case-report of a patient with the prenatal diagnosis of an intra-
cardiac mass, referred to the neonatology department of the Instituto
Nacional de Pediatria.

Key words: Cardiac tumor, fetal rhabdomyoma, sonography, tuberous
sclerosis.
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ANTECEDENTES

Los tumores cardiacos en el grupo etario de 0
a 18 afos son extremadamente raros, mas ain
en neonatos. Estos tumores son considerados
benignos por sus caracteristicas morfoldgicas,
suelen presentarse con una amplia variedad de
manifestaciones clinicas, por lo cual, rara vez se
detectan en la etapa neonatal y representan un
reto diagnostico y terapéutico para el clinico.!

Distintas publicaciones de tumoraciones cardia-
cas primarias informan una incidencia de entre
0.08y 0.28% por cada 1 000 recién nacidos vivos,
con una distribucién mundial similar entre nifos
y nifias. El mas comin en la edad pediatrica es
el rabdomioma (60%) seguido por el teratoma
(25%) v, en tercer lugar, el fibroma (12%). Los
rabdomiomas usualmente son multiples y de
diversos tamanos. Su localizacién mas comdn
es en sitios multiples (43%), en los ventriculos
exclusivamente (41%), en el septo interventricular
(15%) y muy rara vez en las auriculas.?

De los tumores cardiacos primarios 90% es his-
tolégicamente benigno. Los rabdomiomas son
considerados de mal pronéstico cuando causan
obstruccién a los flujos de entrada o de salida
del corazén, regurgitacion del aparato valvular,
se acompafan de arritmias, derrame pericardi-
co, insuficiencia cardiaca o feto hidrépico.? Los
rabdomiomas se caracterizan, desde el punto
de vista ultrasonografico, por ser tumoraciones
redondeadas, homogéneas, hiperecogénicas,
usualmente mdltiples y de localizacién predomi-
nantemente ventricular; generalmente guardan
relacién con el septo interventricular.*

Existe una incidencia de entre 9 y 18% de
sindrome de Wolff-Parkinson-White en los pa-
cientes con rabdomioma y puede manifestarse
por muerte stbita o arritmia supraventricular.
También se puede asociar con esclerosis tube-
rosa entre 50 y 64% de los casos,” enfermedad
autosémica dominante caracterizada por retraso
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mental, convulsiones y lesiones cutaneas.® Estos
tumores suelen tener involucién espontanea
completa antes de los 4 anos de edad. A conti-
nuacion se describe el caso de un neonato con
multiples tumoraciones intracardiacas, tratado
en el departamento de neonatologia del Instituto
Nacional de Pediatria.

CASO

Neonato hijo de madre de 38 afos y padre de
42 anos de edad, sanos, con 2 hermanos vivos
y sanos de 7 y 5 anos. La madre Ilevé un con-
trol prenatal regular a partir del primer mes de
gestacion; fue suplementada con hierro y acido
folico a partir de la octava semana. Durante el
embarazo cursé con cervicovaginitis en el primer
trimestre, no tratada. A las 34 semanas, en un
ultrasonido obstétrico se observaron masas intra-
cardiacas, por lo que fue referida a un hospital
regional y, de ahf, a un centro de referencia en
donde se le programé para cesarea a la semana
39. Se obtuvo un producto femenino, con peso
al nacer de 2 325 g, talla de 48 cm, Apgar 8/9,
Silverman y Andersen de 2, placentay el liquido
amnidtico sin alteraciones.

A la exploracién fisica, al nacimiento, se en-
contraron como datos anormales apéndices
auriculares bilaterales; soplo sistélico grado I/
VI, en cuarto espacio intercostal linea medio
clavicular; a nivel de tronco una dermatosis
localizada que afectaba la region posterosupe-
rior paravertebral izquierda, caracterizada por
3 méculas hipopigmentadas, la menor de 3 mm
de didmetro y 2 mas de 8 mm de didmetro, de
limites bien definidos, lanceoladas.

Como parte de su abordaje diagndstico se le
practico electrocardiograma que evidenci6 rit-
mo sinusal y predominio de fuerzas derechas.
(Figura 1) Ademads, se le tomé una radiografia de
térax donde se encontré un indice cardiotoracico
de 0.62 a expensas de las cavidades derechas.
(Figura 2)
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Figura 1. Electrocardiograma: ritmo sinusal FC 145
Ipm, AQRS +135°, fuerzas derechas discretamente
mayores a las esperadas para la edad. PR corto en
80 ms, sin ondas delta, WPW. Cambios inespecificos
en el segmento ST y onda T en DII, DIl y AVFE.

Figura 2. Radiografia anteroposterior de térax. Se
observa horizontalizacién de los arcos costales, pa-
rénquima pulmonar con patrén bronquitico apical
bilateral.
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El ecocardiograma reporté anatomia segmentaria
normal. Foramen oval permeable de 2 mm con
cortocircuito restrictivo de izquierda a derecha,
con gradiente instantdneo maximo de 18 mmHg
y gradiente medio de 9 mmHg. Se observaron
tumoraciones intracardiacas multiples sugestivas
de rabdomiomas. La mayor de ellas, en la au-
ricula izquierda, redondeada, de 15 x 12 mm,
muy cercana a la vélvula mitral. Cabe destacar
que las masas intraauriculares se encuentran
en menos de 1% de los casos reportados en la
literatura especializada. Se encontré otra tumo-
racion en el ventriculo derecho, mds pequena
(10 x 8 mm), de aspecto bilobulado, dependiente
del septo interventricular; dos mas en el ventri-
culo izquierdo, una en el tercio medio del septo
interventricular, de 4 x 4 mm, redondeada, y otra
de 6 x 3 mm en la base del musculo papilar.
(Figuras 3, 4y 5)

Ademas, se observé insuficiencia mitral modera-
da, condicionada por impedimento en el cierre
de la valva anterior y secundario a la tumoracién
en la auricula izquierda. Insuficiencia tricuspidea
trivial con gradiente instantdneo maximo de
70 mmHg. Sin datos de obstruccion al llenado
ventricular izquierdo ni al tracto de salida del
ventriculo derecho. Persistencia del conducto

Figura 3. Ecocardiograma; corte 4 camaras: dos gran-
des masas (*) una en ventriculo derecho (en relacion
con el septo interventricular) y otra en auricula iz-
quierda (en relacion con el aparato mitral).
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Figura 4. Ecocardiograma; corte 4 camaras: masa
pequena en el ventriculo izquierdo (en relacién con
el septo interventricular).

Figura 5. Ecocardiograma. Acercamiento para de-
mostrar las dimensiones de la masa de la auricula
izquierda, la cual tiene un area de 1.6 cm?.

arterioso de 2 mm de boca pulmonar, 9 mm de
longitud y 2 mm de boca aértica, con cortocir-
cuito bidireccional pero franco predominio de
derecha a izquierda. Hipertension arterial pul-
monar suprasistémica. Cualitativamente, buena
funcion biventricular.

Durante su estancia la paciente present6 una
evolucién clinica favorable, fue alimentada
de forma habitual con seno materno; no se
documentaron episodios de crisis convulsivas.

INV

Recibié tratamiento médico con captopril
(0.025 mg/kg 3 veces al dia), furosemida (0.5 mg/
kg 3 veces al dia) y espironolactona (3 mg/kg/
dia). Fue evaluada por genética, oftalmologia,
dermatologia y neurologia. Se estableci6 el
diagndstico de esclerosis tuberosa de acuerdo
con los criterios establecidos en la Conferencia
de Consenso sobre el Complejo de Esclerosis
Tuberosa de 2012. En sesién medicoquirdrgica
se concluyé que, dado que estos tumores suelen
tener involucion espontanea completa antes de
los 4 afios de edad y que al momento no pre-
sentaba repercusién hemodindmica, valorando
el riesgo-beneficio, la conducta fuera dar segui-
miento estrecho por consulta externa y realizar
alguna intervencion si hubiese necesidad de ello.
Luego de constatar buena ganancia ponderal y
sin otra manifestacién clinica de su enfermedad
egres6 para seguimiento por consulta externa.
Cuatro meses después del egreso, con un nuevo
ecocardiograma, se demostré una reduccion del
rabdomioma localizado en la auricula derecha
de 0.6 cm?, lo cual representaba un 38% de su
tamano original, sin condicionar repercusion
hemodinamica (Figura 6) y con disminucion
del gradiente a través de la vélvula mitral de
3.4 mmHg de gradiente medio; ademas de
tomografia de craneo y ultrasonido abdominal
normales.

Figura 6. Ecocardiograma. Seguimiento 4 meses des-
pués de su egreso. Se documenta una masa en auricula
izquierda con un drea de 1.0 cm?. Reduccion de 38%
con respecto al estudio anterior.
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DISCUSION

Los rabdomiomas son el tumor intracardiaco mas
comun en el periodo neonatal, y mantienen una
relacion muy estrecha con la esclerosis tubero-
sa. Frecuentemente se presenta como mdltiples
tumoraciones con tendencia a la regresion con
el paso del tiempo. Existe riesgo de obstruccién
del flujo sanguineo, embolia, disfuncién valvu-
lar, disfuncién ventricular, arritmias e isquemia
miocardica por compresién de las coronarias.

La ecografia fetal provee informacion importante
sobre la anatomia, funcién y ritmo cardiacos.
Ciertas condiciones son indicativas para la rea-
lizacién de un ecocardiograma fetal, como son:
exposicion a teratdégenos (isotretinoina, fenitoina,
acido valproico, carbamacepina, litio) o bien his-
toria familiar de defectos cardiacos o sindromes
mendelianos como esclerosis tuberosa, Marfan,
Ellis-Van Creveld, Noonan, DiGeorge.” La de-
teccién prenatal de tumoraciones intracardiacas
ha permitido la planeacién de los nacimientos
de pacientes con estos hallazgos, en centros
especializados, en donde se pueden atender
las complicaciones y dar el consejo genético
apropiado.?

Los nevos hipopigmentados pueden ser la mani-
festacion cutanea mas temprana de la esclerosis
tuberosa.” Aunque nevos hipopigmentados ais-
lados pueden ser una variante normal en los
neonatos, la presencia de 3 manchas o mas,
independientemente de su localizacién, debe
alertarnos para buscar signos o sintomas, historia
familiar para descartar el complejo de esclerosis
tuberosa. Estas maculas hipopigmentadas pueden
ser uno de los indicadores clinicos mas tempranos
para este diagndstico porque ocurren en aproxi-
madamente 80% de los casos confirmados v,
generalmente, estan presentes al nacimiento.'

Las manifestaciones de la esclerosis tuberosa,
incluyendo crisis convulsivas, tumor subependi-
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mario de células gigantes, insuficiencia renal y
linfangioleiomiomatosis, pueden contribuir a la
morbilidad y a la mortalidad de estos pacientes.
Con el fin de hacer un diagnéstico temprano y
ofrecer un tratamiento oportuno a las posibles
complicaciones de la esclerosis tuberosa, en
2012, en la Conferencia de Consenso de los
Institutos Nacionales de Salud sobre el Com-
plejo de Esclerosis Tuberosa, quedé establecido
el protocolo de diagnéstico y vigilancia para
la esclerosis tuberosa.' (Cuadro 1) La informa-
cién resumida en el Cuadro 1 puede resultar de
utilidad para que los médicos que no estan en
contacto frecuente con esta enfermedad reco-
nozcan las recomendaciones de los expertos y
puedan llevarlas a cabo en su practica cotidiana.

Las tumoraciones intracardiacas, reveladas por
ultrasonido prenatal, permitieron un elevado
indice de sospecha de esclerosis tuberosa. Aun-
que la mayoria de las masas cardiacas fueron
asintomaticas, el alto indice de sospecha guié a
una evaluacion dirigida y permitié el diagndstico
temprano de la enfermedad en la primera sema-
na de vida. Cabe mencionar que el hallazgo de
un rabdomioma intraauricular es excepcional; la
gran mayoria de los rabdomiomas son de locali-
zacion ventriculary en este caso, de los mdltiples
rabdomiomas, el de mayor tamafio se encontrd
en la auricula izquierda y afectaba negativamen-
te el funcionamiento del aparato valvular mitral.
Sin embargo, gracias a un estrecho seguimiento
pudo corroborarse la involucién de la masa sin
Ilegar a generar inestabilidad hemodinamica, ni
efectos deletéreos sobre la paciente.

Los pacientes con esclerosis tuberosa en los
que la alteracién genética corresponde a una
mutacién que inactiva el gen TSC2 (cromosoma
16p13, que codifica para la proteina tuberina) se
han asociado en mayor ndimero y con una mayor
severidad en las manifestaciones clinicas (inclu-
yendo los rabdomiomas cardiacos que aparecen
en 12% como signo de presentacién) compa-
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Cuadro 1. Recomendaciones de manejo y vigilancia para los casos nuevos del complejo de la esclerosis tuberosa

Organo/sistema
o drea de especialidad

Recomendacion

Genética - Obtenga el arbol genealdgico familiar de 3 generaciones para buscar otros miembros de la familia
con riesgo de esclerosis tuberosa. Se sugiere un examen genético para ofrecer consejo genético.
Cerebro - Solicite resonancia magnética nuclear simple y contrastada con gadolinio para excluir astro-
citoma subependimario de células gigantes, asi como otros tipos de defectos de la migracion
neuronal (en caso de no disponer de resonancia magnética utilizar tomograffa o ultrasonido).
- Descarte trastorno neuropsiquidtrico asociado con esclerosis tuberosa.
- Eduque a los padres para reconocer los espasmos infantiles.
- Realice electroencefalograma basal.
Rif6n - Obtenga resonancia magnética nuclear para descartar quistes renales o angiomiolipoma en el
momento del diagnéstico de la enfermedad.
- Determine la presion arterial y evalde la funcién renal a través de la tasa de filtracion glomerular.
Pulmén - Solicite tomografia computada pulmonar de alta resolucién, en especial en mujeres mayores
de 18 afos de edad. Asesore en cuanto a los riesgos del tabaquismo y su asociacién con lin-
fangioleiomiomatosis.
Piel - Examen clinico dermatolégico detallado al momento del diagnéstico.
Denticién - Examen clinico dental detallado al momento del diagnéstico.
Corazén - Considere hacer ecocardiograma fetal si en el ultrasonido obstétrico detecta rabdomiomas
intracardiacos.
- Realice ecocardiograma en pacientes menores de 3 afos.
- Obtenga electrocardiograma a cualquier edad.
Vision Evaluacién oftalmoldgica completa incluyendo fundoscopia para descartar lesiones retinianas y

defectos de los campos visuales.

Fuente: International Tuberous Sclerosis Complex Consensus Group. Pediatr Neurol 2013;49(4):255-265. Traducido por

Valdés BD.

randolos contra los que tienen una alteracion
del gen TSC1 (cromosoma 9p34, que codifica
para la proteina hamartina) o contra los que no
se identifica mutacion alguna.' La mayoria de
los pacientes con esclerosis tuberosa y tumora-
ciones intracardiacas son menores de 2 anos de
edad, probablemente debido a la tendencia a la
regresion de estos tumores conforme crecen los
pacientes. Sin embargo, se ha documentado el
crecimiento o aparicion, de novo, de rabdomio-
mas intracardiacos en adolescentes.

Estudios recientes revelan que la inhibicién de
la proteina mTOR contribuye a la regulacion de
sintesis proteinica, metabolismo, diferenciacion,
crecimiento y migracion celular, elementos que
se ven perdidos en la esclerosis tuberosa por
deficiencia del complejo tuberina/hamartina. De
forma incidental se descubri, en el seguimiento
ecocardiografico de un paciente con esclerosis

tuberosa, con rabdomiomas intracardiacos,
que luego de la administracién de everolimds
(un inhibidor de mTOR) como manejo para as-
trocitoma subependimario de células gigantes,
resolucion casi completa del rabdomioma que
habia sido detectado de forma prenatal y se habia
mantenido en vigilancia, y sin cambios, desde su
nacimiento hasta los 5 afos de edad.’

CONCLUSIONES

Presentamos el caso de un feto diagnosticado,
a las 34 semanas de gestacion por ultrasonido,
con rabdomiomas en la auricula izquierda y en
ambos ventriculos. Gracias a la coordinacion
interinstitucional se planed el nacimiento del
producto para que, desde su nacimiento, reci-
biera la atencién médica multidisciplinaria que
involucré neonat6logos, cardidlogos, genetistas,
oftalmdlogos, neurélogos, estomatélogos y der-
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matdlogos. El trabajo conjunto contribuy6 para
establecer el diagnéstico oportuno y se pudo
ofrecer el tratamiento médico que ha permitido
la evolucion favorable de la paciente. Se man-
tiene seguimiento a través de la Consulta Externa
del Instituto Nacional de Pediatria ya que, si bien
los sintomas de insuficiencia cardiaca congestiva
mejoraron debido a la involucién natural de
los rabdomiomas, la esclerosis tuberosa es una
enfermedad sistémica que ocasiona diversos
sintomas en mdltiples 6rganos y sistemas; por
tanto, una deteccion temprana de las probables
complicaciones puede mejorar su supervivencia
y su calidad de vida.
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