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INTRODUCCION

Se presenta el diagnostico diferencial de las tumoraciones intracardiacas a
partir del caso clinico de una gestante con esclerosis tuberosa, al feto de la
cual, se detectd la presencia de tumores cardiacos sugestivos de
rabdomiomas.

CASO CLINICO

Primigesta de 26 anos con antecedente personal de esclerosis tuberosa y
crisis epilépticas en tratamiento que es visitada en nuestro centro a las 33
semanas de gestacion para la realizacion de la ecografia de tercer trimestre.

Durante la exploracion se detectd6 la presencia de una tumoracion
intracardiaca situada a ventriculo izquierdo de 7x4 mm (Fig. 1), otra a nivel
del septo interauricular derecho de 4x4 mm (Fig. 2) y otra a nivel de
ventriculo derecho (Fig. 3) ambas bien definidas, ecogénicas y homogéneas.
No se detectaron otras anomalias fetales.

Fig. 1. Tumoracién intracardiaca en ventriculo izquierdo.



Fig. 2. Tumoracién a nivel de septo.

Fig. 3. Tumoracién intracardiaca en ventriculo derecho.

Nacidé una nifia, confirmandose la existencia de varios tumores intracardiacos
mediante ecocardiografia. En el estudio mediante TAC cerebral se apreciaba
la existencia de lesiones en la sustancia blanca del hemisferio derecho que
podrian corresponder a tuberosidades subcorticales.



La nifia presentaba catarata congénita y harmatoma retiniano derecho asi
como lesiones hipomelanicas cutaneas.

Clinicamente presentaba cuadros convulsivos que requirieron tratamiento
con vigabatrina. Fue diagnosticada de esclerosis tuberosa.

DISCUSION

Las tumoraciones intracardiacas son infrecuentes®>*, existe una prevalencia

de 0.0017-0,28%". De los cuales en un 97% de las ocasiones se trata de
tumoraciones benignas®.

El diagndstico se realiza a partir de las caracteristicas ecograficas del tumor:
tamafio, ecoestructura, localizaciéon y niimero*®°.

En la tabla siguiente se presenta el diagnéstico diferencial de las
tumoraciones intracardiacas segiin sus rasgos ecograficos® %34,
Frecuencia | Niumero Localizacién | Caracteristicas | Tamafo | Clinica

RABDOMIOMA | 60% variable Tabique IV y | Masa redonda, variable Asintomatico.
pared libre homogénea, Asociaciéon
ventricular y | hiperecoica con esclerosis
auricular tuberosa 50-

78%

TERATOMA 25% Gnico Extracardiaco | Heterogéneo, Aumentan | Por
En pericardio | pediculado y durante la | compresion:
y raiz encapsulado. De | gestacion | -fracaso
A.pulmonar y | aspecto irregular cardiaco
Aorta alternando éareas -hidrops no

quisticas con inmune

sélidas. -muerte fetal
Derrame
pericardico

FIBROMA 12% solitario Miocardio Aspecto sdlida. Aumentan | Crecimiento
ventricular Pueden sufrir durante la | posnatal

degeneracion gestacion
quistica con

necrosis y

calcificaciones

centrales.

HEMANGIOMA | infrecuente Zona Masas sesiles de Derrame
préximas a ecogeneicidad pericardico.
auricula mixta
derecha




Orientacion diagnodstica

Los rabdomiomas son las tumoraciones cardiacas mas frecuentes’ y
mantienen una asociacion con la esclerosis tuberosa en un 50-78% de los
casos®®. Muchas veces su presencia es el Unico marcador de enfermedad
durante el primer afno de vida ya gque a menudo no existen signos
extracardiacos de la enfermedad®>"**.

Diagndstico prenatal

Mayoritariamente se diagnostican a finales del segundo trimestre y durante
el tercero en el estudio ecogréfico rutinario del mismo®, aunque su estudio
pued4e83er debido a un corte de cuatro cAmaras andmalo o bien a taquicardia
fetal™".

Clinica y pronostico

Su comportamiento es bifasico, existe un crecimiento progresivo hasta
aproximadamente la semana 32 y posteriormente tiende a la reduccion
progresiva durante los dos primeros afios de vida®.

Es necesario realizar una ecocardiografia para determinar la repercusion
clinica del tumor. Aunque la mayoria de ellos cursan de forma asintomatica
la clinica viene determinada por su localizacion, pudiendo producir arritmias
fetales o obstruccion del flujo cardiaco, que se consideraran indicadores de
mal Eronéstico, provocando asi una insuficiencia cardiaca, hidrops y muerte
fetal”.

Conducta

Cuando el estudio ecocardiografico no demuestra repercusion hemodinamica
se aconseja una conducta expectante? ya que su tendencia evolutiva es a la
regresion espontanea®.Sélo si hay una afectacién grave de la funcién
cardiaca se considerara finalizar la gestacibn o bien plantear cirugia
intracardiaca®.

Seguimiento

Posnatalmente se evaluara la evolucion de las masas cardiacas, su impacto
asi como un seguimiento del desarrollo neuroldgico, con la intencion de
identificar al nifio como afectado de esclerosis tuberosa'. Igualmente se
realizaran pruebas de imagen cerebral, renal, inspecciébn ocular y
dermatoldgica, electroencefalograma y ecocardiografia de forma periddica.

Esclerosis tuberosa

La Esclerosis Tuberosa es una enfermedad de herencia autosOmica
dominante con penetracion alta y expresion variable, siendo frecuentes los
nuevos casos por mutacion. Se caracteriza por una afectacion neuroldgica,
determinante de la gravedad del cuadro (epilepsia, retraso mental, dificultad
en el aprendizaje y alteraciones del comportamiento), lesiones cutaneas
(angiofiboromas faciales, tumores de Koenen) y otras anomalias viscerales
asociadas (hamartomas gliales retinianos)**2.
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