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Tumores cardiacos primarios

Primary cardiac tumors

Rosa Eugenia Diaz Garriga!, Luis Radl Martinez Gonzalez?, Dianelys Pérez
Rodriguez®, Caridad Pérez*

'Especialista de Primer Grado en Medicina General Integral y Cardiologia.
Instructora. Miembro del Capitulo Provincial de la Sociedad Cubana de Cardiologia.
Hospital Pediatrico Provincial Docente "Pepe Portilla". Pinar del Rio.

Correo electronico: fuster65@princesa.pri.sld.cu

2Responsable Provincial Diagnostico Prenatal Malformaciones congenitas por
ultrasonido. Centro Provincial Genética Médica. Pinar del Rio.

Correo electrénico: geneticapr@princesa.pri.sld.cu

3Especialista de Primer Grado en Gineco-obstetricia. Master en Atencién Integral a
la Mujer. Centro Provincial de Genética. Pinar del Rio.

Correo electrdnico: viridiani@princesa.pri.sld.cu

“Especialista de Primer Grado en Gineco-obstetricia. Master en Atencién Integral a
la Mujer. Centro Provincial de Genética. Pinar del Rio.

Correo electronico: carygen@princesa.pri.sld.cu

Aprobado: 25 de junio del 2013.

RESUMEN

Introduccion: los tumores cardiacos primarios son aquellos que se originan en
Miocardio o Pericardio. El 90% son benignos, no son invasivos, pero debido a su
localizacién pueden provocar alteraciones hemodinamicas graves y arritmias.
Presentacion del caso: dos casos portadores de tumores cardiacos
diagnosticados en la etapa prenatal, una gestante de 32 afos, portadora de una
Neurofribromatosis que en la ecocardiografia fetal de su hijo, se identifican dos
tipos de tumores cardiacos, un mixoma auricular y un fibroma, y un nifio que desde
la etapa prenatal se diagnosticé un rabdomioma, lo cual se confirmé al nacimiento
y que regreso espontaneamente.

Conclusiones: a ecocardiografia fetal permite cada vez con mas frecuencia, el
diagndstico intrautero de tumores cardiacos. Los rabdomiomas regresan en mas del
50% de los casos, pero pueden ser un marcador de Esclerosis Tuberosa. Los
tumores cardiacos se asocian a otras afecciones congénitas y requieren de
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tratamiento quirdrgico. Aspectos todos a tener en consideracion para realizar el
asesoramiento genético a la familia.

DeCS: Miocardio, Neoplasias, Asesoramiento genético, Ecocardiografia, Feto.

ABSTRACT

Introduction: primary cardiac tumors are those having their origin in the
myocardium or pericardium. The 90% are benign, not invasive, but due to their
location they can cause severe hemodynamic alterations and arrhythmias.

Case report: two patients, carriers of cardiac tumors that were diagnosed in
prenatal stages, a 32 year-old pregnant woman, carrier of a Neurofibromatosis, in
the fetal echography of her child, two types of cardiac tumors were identified: an
atrial myxoma and a fibroma, along with a fetus who presented a rhabdomyoma
that was diagnosed during the prenatal stage and confirmed at birth having a
spontaneous remission.

Conclusions: more frequently fetal echocardiography makes possible the
intrauterine diagnosis of cardiac tumors. Rhabdomyomas have a spontaneous
remission in more than 50% of the cases, but they can be a marker of Tuberous
Sclerosis. Cardiac tumors are associated with other congenital affections and
require surgical treatment. All these aspects must be considered to accomplish
genetic counseling to the family.

DeCS: Myocardium, Neoplasms, Genetic counseling, Echocardiography, Fetus.

INTRODUCCION

Los tumores cardiacos primarios son aquellos que se originan en el miocardio o
pericardio, tienen una incidencia de 0.0017 a 0.08%, en estudios necrdpsicos y
hasta 0.3% en estudios ecocardiograficos. '™

El 90% son benignos, se establece una proporcién de 3-1, no son invasivos, pero
debido a su localizacidon pueden provocar alteraciones hemodinamicas graves
dependiendo de que se comporten como obstructivos o no y trastornos del ritmo
cardiaco, afectando a todos los grupos etéreos. > ©

Desde el punto de vista anatomo-patoldgico los TCP mas frecuentes son: Los
rabdomiomas del 45- 75%, del total, sobre todo en la infancia, los

fibromas ocupan del 6-25%, aparecen en neonatos y lactantes, con menos
frecuencia en nifios mayores. Los mixomas 5.10% en nifios, sin embargo, es el mas
frecuente en adultos 30% vy los teratomas de localizacion intrapericardica que son
del 2-10%. Los sarcomas, son los tumores cardiacos primarios malignos mas
diagnosticados y dentro estos el angiosarcoma.>*®

Los tumores cardiacos secundarios son mas frecuentes que los primarios, en la
etapa post natal, afectan miocardio y pericardio y suelen ser extensiones de
Neuroblastomas, Linfomas y Leucosis. 1 ©
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Existen Factores de Riesgo que se asocian con la presencia de TC:>

Antecedentes personales o familiares de cardiopatias
Enfermedades genéticas en general.

Hijo previo con cardiopatia congénita.

Diabetes Mellitus Materna.

Ingestion de drogas por la madre.

Polihidramnios u oligoamnios.

Onfalocele.

Sospecha de cardiopatia en examen previo.

La ecocardiografia es util para identificar enfermedades en las cuales pueden
desarrollarse masas, es una técnica precisa para detectarlas y caracterizarlas
ademas proporciona un método incruento para la vigilancia " 8. En la etapa prenatal
tiene un alto valor diagndstico, para los tumores cardiacos, con una sensibilidad de
un 100% y una especificidad de un 99.8%.%3

Los rabdomiomas regresan de forma espontanea en 60-100% de los casos, pero si
son multiples son un marcador de Esclerosis Tuberosa en el nifio. Los mixomas y
los fibromas pueden asociarse ademas a otras afecciones genéticas.®®

Se realiza, con el previo consentimiento de los padres, la presentacién de dos casos
en que con la Ecocardiografia Fetal se diagnostica la presencia de tumores
cardiacos en el feto, siguiendo uno de ellos hasta la regresion, asi como, los
elementos a tener en cuenta, para la deteccion de nuevos casos y la emision del
asesoramiento genético.

PRESENTACION DE CASOS
CASO 1.
Paciente de 32 Afios de edad. Municipio Guane. Pinar del Rio.

Con riesgo genético incrementado por padecer de Neurofibromatosis, por lo que se
remitio al Centro Provincial de Genética Médica de Pinar del Rio a las 24,4 semanas
de embarazo y se realiza USG. El resultado fue: Biometria Fetal que concuerda con
tiempo de gestacion, liquido amnidtico disminuido y en la ecocardiografia fetal, a
nivel de la auricula izquierda se observa imagen ecogénica de aspecto tumoral de
10mm, que impresiona un mixoma auricular, en la pared libre del ventriculo
izquierdo, imagen de 7mm, con aumento de la ecogenicidad que impresiona se
corresponde con un fibroma.(Figura 1), (Figura 2), (Figura 3)
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Fig. 1. Imagen ecogenica de aspecto tumoral de 10.mm que se origina en &l
tabique interauricular y protruye hacia la auricula izquierda, impresiona mixoma

auricular,
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Fig. 2. Mixoma auricular,
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Fig. 3. Imagen con aumento de la ggogenicidad de 7mm en la pared libre del

ventriculo izquierdo que se corresponde con un fibroma.

EXAMEN ANATOMO - PATOLOGICO.

Feto de 840gr.

T pediculada de septum IA que protruye a la Al.

Hipertrofia localizada en pared de VI con presencia de fibroblastos.
Cabeza en forma de limén.

Orejas de implantacién baja.

Aracnodactilia.

Macroglosia.

CASO 2.
Paciente no. 2 M.K.R.A. nacida en marzo de 2012.

Madre con seguimiento por Genética prenatalmente, Biometria Fetal que no se
corresponde con su tiempo de gestacion, a las 27 semanas se le diagnostica un
tumor cardiaco, por ecocardiografia fetal, y se sospecha que se trata de un
rabdomioma, se realiza asesoramiento genético y la familia decide continuar el
embarazo, con seguimiento hasta el término de la gestacién, se produce el
nacimiento con peso mayor de 3000 gramos. A las 14 horas se valora la recién
nacida por Cardiologia y se confirma el diagnostico.

Ecocardiograma: (Figura 4)
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Fig. 4. Imagen ecodensa en proyeccion de la pared posterior del venftriculo
izquierdo que se dirige hacia el tabique interventricular vy que mide 21 x 16 mm de

diametro, impresiona un rabdomicma.

Ecocardiogramas evolutivos, a los 6 y a los 10 dias de nacido, al mes y a los dos
meses de vida, sin cambios significativos, a los 3 meses habia disminuido a 12 x 15
mm, (Figura 5).

Fig. 5. Rabdomioma alos 3 meses a 12 x 15 mm.

En el ecocardiograma realizado, al cuarto mes no se observa imagen tumoral
intracardiaca, lo cual se confirma nuevamente a los 6 meses de vida.
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DISCUSION

Los mixomas suelen ser Unicos y en el 75% de los casos aparecen en la auricula
izquierda, la zona de origen habitual es |la Fosa Oval. a nivel del tabique
interauricular, lo cual se corresponde con lo encontrado en nuestro caso, su
tamafio, forma y textura suelen ser variados.® !° Pueden tener superficie lisa, lo
usual es una forma irregular con arborizaciones filamentosas o tener el aspecto de
un racimo de uvas, tienen una textura tipica, no homogénea con centros ecollcidos
o areas de calcificacidén y suelen ser lo bastante grandes como para ocupar gran
parte de la auricula izquierda y producir la obstruccion al llenado del ventriculo
izquierdo. Algunas veces afectan la auricula derecha o los ventriculos. Deben ser
extirpados aun en ausencia de sintomas por la alta incidencia de embolias y por la
posibilidad de obstruccién val vular.'!

El fibroma, es una neoplasia Unica, en el caso de la nifia que presentamos se
localiza en la pared libre del ventriculo izquierdo , no esta encapsulado y se mezcla
co las células miocardicas, también puede aparecer en la regidn septal, casi nunca
en ventriculo derecho. Puede causar compresion de las arterias coronarias e
involucrar el sistema de conduccion o causar obstruccién del tractus de salida del
ventriculo izquierdo. No se ha documentado regresion espontanea de la neoplasia
por lo que puede ser necesario el tratamiento quirargico.' ®

Los rabdomiomas, son los tumores mas frecuentes en la edad pediatrica, y
prenatal, se asocian con Esclerosis Tuberosa. Generalmente son nddulos multiples,
se localizan preferentemente en los ventriculos, con mas frecuencia intramurales,
aunque pueden hacer relieve.?!!

Desde el punto de vista clinico, los tumores pueden producir invasién muscular
extensa, obstruir la entrada o salida del ventriculo izquierdo, obstruccion de la
valvula mitral o tricispide, produciendo estenosis, derrame paratumoral,
compresion por material tumoral o trombos en su superficie, del sistema de
conduccidén o alteracién focal. La funcién miocardica puede estar disminuida,
provocando, edema pulmonar, bajo gasto cardiaco y sincope en el rabdomioma, en
el fibroma y en el mixoma. ! 12 En este Ultimo, puede ocurrir muerte subita,
embolismo sistémico o pulmonar y taponamiento cardiaco en el teratoma
intrapericardico.!!"!Los trastornos del ritmo cardiaco se pueden observar en el
rabdomioma y en el fibroma.!?

En todos los tumores cardiacos puede aparecer fiebre, pérdida de peso, artralgias y
auscultarse soplos cardiacos. 113

Genética y tumores cardiacos. >3

Los tumores cardiacos muchas veces aparecen desde la vida fetal. En el caso de los
rabdomiomas mas de un 50% se asocian a Esclerosis Tuberosa, calcificaciones
intracraneales, y ademas con Anomalia de Ebstein. Los fibromas se asocian al
Sindrome de Gorlin, anomalias oculares y esqueléticas, carcinomas de células
basales névicas y quistes de mandibula. Los mixomas, pueden tener caracter
familiar y asociarse a sindrome de lentiginosis multiple y anomalias endocrinas. 3
Se asocian a lesiones del Sistema Nervioso Central, tubérculos corticales, nédulos
subepindimales, agenesia del cuerpo calloso, tumores cerebrales como los
astrocitomas, ademas de retraso mental 37-65%, autismo40% y convulsiones
92%.
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Los tumores cardiacos en el 75-85%de los casos tienen manifestaciones renales,
angiomiolipomas, rifion poliquistico en un 8%, tienen ademas lesiones pulmonares
linfangio leiomiomatosis.

Otras lesiones que pueden aparecer son las dentales, cutdneas, oculares y dseas.
El diagnostico diferencial se debe realizar con : 3> 6 ?°
e Tumores secundarios

¢ Fibroelastosis Endocardica.

e Trombos.

e Hipertrofia del Timo.

e Lesiones valvulares

El tratamiento es:

e Sintomatico
e Quirurgico.

En los mixomas la reseccion siempre esta indicada. En el caso de los fibromas, es
controvertida la realizacién de tratamiento quirirgico y depende de que exista
compromiso hemodinamico grave, trastornos valvulares o arritmias.

También se puede realizar trasplante cardiaco.

En neonatos con obstruccion derecha o izquierda graves para mantener
transitoriamente el flujo sistémico o pulmonar, se usa Prostaglandina E1.

Prondstico.

Los rabdomiomas son tumores que pueden regresar espontaneamente. Los
fibromas, recidivan tras la reseccion. En los mixomas, la tasa de recurrencia tras la
reseccion es 4-7% generalmente por reseccién inadecuada y en los casos familiares
asociados a anomalias endocrinas y lentiginosis.

La mortalidad es mayor a 50%, por embolizacion de fragmentos tumorales con
crecimiento de los mismos en la intima arterial puede producirse aneurismas de
arterias periféricas.

En teratomas intrapericardicos la evolucién es favorable, 13 >812

CONCLUSIONES
La Ecocardiografia hace un diagndstico, sencillo y certero de los tumores cardiacos.

Existen Factores de Riesgo a tener en cuenta en la deteccidén de los mismos.
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Aungue los rabdomiomas pueden regresar espontaneamente, la asociacién a
Esclerosis Tuberosa y otras afecciones congénitas, se puede presentar, existe la
necesidad de tratamiento quirdrgico en una parte de los casos y la recidiva tras la
reseccion ensombrece el prondstico.

Todos estos aspectos deben tenerse en cuenta por el equipo de diagndstico
prenatal, en el momento de brindar el asesoramiento genético a la familia.
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