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Introduccion y objetivos. Los tumores cardiacos
fetales son extraordinariamente infrecuentes. En-
tre ellos, a diferencia de lo que sucede en los cora-
zones adultos, predominan los rabdomiomas, sin
que se hayan descrito mixomas durante la vida fe-
tal. El objetivo del presente trabajo es analizar
nuestra experiencia en tumores cardiacos o pri-
marios detectados durante la vida fetal.

Métodos. Realizamos un estudio observacional
descriptivo de fetos remitidos por diagnéstico pre-
natal ecocardiografico de tumoraciones cardiacas.

Resultados. De entre mas de 700 ecografias feta-
les remitidas a cardiologia pediatrica, en 9 fetos se
observaron un total de 13 tumoraciones cardiacas.
En cuatro casos se pudo disponer de la histologia tu-
moral (3 rabdomiomas y un hemangioma cavernoso)
ya que 3 pacientes fallecieron en periodo neonatal
(2 como consecuencia directa de la tumoraciéon y
uno por sepsis) y en el caso restante los padres deci-
dieron la interrupciéon voluntaria del embarazo. To-
dos excepto un paciente, del cual no disponemos de
informacion y por ello no conocemos su evolucion,
sobrevivieron al periodo neonatal y se encuentran
en buen estado, aunque uno de ellos ha desarrollado
una esclerosis tuberosa. Un paciente desarroll6 pro-
gresivamente durante la vida fetal una hipoplasia de
cavidades izquierdas probablemente secundaria a la
obstruccion del paso de sangre a través del foramen
oval. En el resto de los pacientes la repercusion he-
modinamica de la masa o del trastorno del ritmo se-
cundario fue minima o ausente durante la vida fetal.
Ninguna gestante fue remitida por pertenecer a un
grupo de riesgo (esclerosis tuberosa).

Conclusiones. Los tumores cardiacos fetales son
infrecuentes y desde el punto de vista histolégico
sus caracteristicas son diferentes a los tumores
cardiacos que se presentan en otras etapas de la
vida. Dada la evolucion de los casos que hemos ob-
servado recomendamos una actitud expectante.
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FETAL CARDIAC TUMORS

Introduction and objectives. Fetal cardiac tu-
mors are rare and have a different histology than
in adults: in the fetus, rhabdomyoma is more preva-
lent, but myxoma has not been described. We re-
port our experience with nine fetuses with prena-
tally diagnosed primary cardiac tumours.

Methods. This is an observational and descriptive
study of fetuses investigated because of the prena-
tal and echographic diagnosis of heart tumors.

Results. There were nine fetuses with thirteen
cardiac masses among more than 700 fetal echocar-
diographic studies performed by pediatric cardiolo-
gists. Histology was available in four of them; three
rhabdomyomas and once cavernous hemangioma.
In one of the cases, the parents elected to inte-
rrupt the pregnancy; three patients died in the neo-
natal period (two as a direct consequence of the
tumors and one due to sepsis) and we have no his-
tological information regarding any of the other
five fetuses. The subjects who survived beyond the
neonatal period are mostly doing well. However,
one developed tuberous sclerosis and another de-
veloped a hypoplastic left heart syndrome, perhaps
due to the massive restriction of flow across the fo-
ramen ovale. The tumors in the other cases were
well tolerated and hemodynamic or arrhythmic
consequences were minimal of absent. No women
with risk factors such as tuberous sclerosis were
included in our study.

Conclusions. Fetal cardiac tumors are rare and
display a different hystology. We recommend a con-
servative approach to treatment.

(Rev Esp Cardiol997; 50: 187-191)
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tudiada a partir de necropsias de pacientes de todas las
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TABLA 1
Descripcion de los casos
Edad. L Namer . I Otras .
Caso| gestacional Localizacion de| Didmetro  Arritmips Hallazgos o AP Evolucion
(semanas tumores localizaciones
1 32 Al 1 5x6 mm No Obstruccion tracto de entrada  No Rabdo- Falle-
VI + foramen oval. mioma cimiento
Derrame pericardico leve RN
2 29 VI 2 75% EV 75% vol. VI, partiendo del TIV No ? Otro centro
del VI frecuente apex (pequefio)
3 22 AD 1 10x7mmTA Hydropsfetal leve No Rabdo- IVE
mioma
4 30 AD 1 20x  No Derrame pericardico leve No (? VS
20 mm
5 38 AD, VI 2 3x3,1 No ? VS
(TIV) x 1 mm
ESV
6 37 Aly VI 1 15x  No Derrame pericéardico leve No ?) VS
10 mm
7 38 VI 2 10y EV Uno en pared libre, otro TIV Si (posnatal), VS
5 mm sin derrame ET
8 37 VI 1 No Polimalformado, No Rabdo- Falle-
polihidramnios, apex VI mioma cimiento
2 RN
9 38 Valvulas lcm IM e IT severas No Heman-  Falle-
AV y 0,5cm gioma cimiento

cavidades RN

Al: auricula izquierda; VI: ventriculo izquierdo; AD: auricula derecha; VD: ventriculo derecho; IM: insuficiencia mitral; IT: insuficiencia tricuspide;
ET: esclerosis tuberosa; EV: extrasistoles ventriculares; ESV: extrasistoles supraventriculares; TA: taquicardia auricular; VS: vivo sano; Fallecimien-
to RN: fallecimiento neonatal.

el 0,08% de los nifios remitidos a un centro de cardio-generacion quistica con necrosis y calcificaciéon en su
logia pediatrica porcion central, son solitarios y habitualmente locali-
En nifios son excepcionales los tumores cardiacogados en el miocardio ventricular. Lbemangiomas
malignos (sélo existen tres casos descritos hasta la feson muy infrecuenté3?'y suelen originarse en zonas
ch&) y el 97% de los tumores cardiacos primarios co-préximas a la auricula derecha; habitualmente tienen
rresponden a rabdomiomas (60%), teratomas (25%) yun componente endocavitario o derrame pericattlico
fibromas (12%). Logabdomiomasse originan habi- El resto de tumores son excepcionales y no se han
tualmente en el tabique interventricular y también endescrito mixomas durante la vida fétaly son excep-
la pared libre ventricular y auricular, asociandose a escionales durante la lactanti&.
clerosis tuberosa en el 50-78% de los cdsasinque
no presenten otros signos incluso habiendo hlstorl_a faPACIENTES Y METODOS
miliar positiva (a partir del hallazgo de un rabdomio-
ma en un feto se han encontrado familiares afectados Revisamos retrospectivamente las aproximadamen-
y no diagnosticadés En los nifios los rabdomiomas te 700 ecocardiografias remitidas para evaluacién des-
tienden a regresar en taméafi(especialmente en los de fisiopatologia fetal, en los Ultimos seis afios. Halla-
dos primeros afios de la viglay al contrario de lo que mos tumores cardiacos en 9 fetos en este periodo,
se observa en adultos no suelen producir obstrucciémiurante el cual el nimero total de ecografias obstétri-
al llenado/vaciado de las camaras cardia€apor lo cas fue de aproximadamente 39.000. El motivo de re-
que sélo se recomienda plantear la cirugia en funciérferencia a cardiologia pediatrica fue en todos los casos
de la situacion clinica del pacietiteLa mayoria de el hallazgo en el cribado obstétrico habitual de una
los teratomasson extracardiacos y producen compre- masa; ninguna gestante fue remitida por historia fami-
sion por su tamafio; suelen estar localizados en el periiar de esclerosis tuberosa.
cardio o en la raiz de la arteria pulmonar y/o de la aor- Las exploraciones fueron realizadas con un equipo
ta®1*2% suelen tener aspecto cistico y tienden a irAcuson XP 128 o Ultramark 9 HDI, con registro en
creciendo a lo largo de la gestaciéhos fibromas video estandar o profesional de las imagenes para su
van creciendo posnatalmente y suelen desarrollar dealmacenamiento y posterior revision.
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Fig. 2. Tumoracion sellando el foramen oval que origind una hi-
Fig. 1. Tumoracién que ocupa practicamente la totalidad de la au-poplasia de cavidades izquierdas. Corresponde al caso 1 que falle-
ricula derecha. Se observa un leve derrame pericardico. Correscig en el periodo neonatal y que correspondié histoldgicamente a

ponde al caso 4; la masa fue involucionando y se ha resuelto comyn rahdomioma; AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda.
pletamente a los dos afios de vida; Al: auricula izquierda; dp:

derrame pericardico; T: tumor; VD: ventriculo derecho; VI: ven-
triculo izquierdo.

En cada uno de los casos se evaluaron las siguient
variables:1) motivo de referencia2) edad gestacional
en el momento del diagndstic®) caracteristicas eco-
cardiogréficas del tumor, como numero, tamafio, loca;
lizacién, ecogenicidad4) presencia o no de repercu-
sion hemodindmicab) presencia o no de arritmias;
6) evolucion;7) diagndstico histolégico, 8) otras ca-
racteristicas de interés, como tumores en otras locall
zaciones o malformaciones asociadas.

Ty fIf i rrarir
RESULTADOS 1Ly e o Fir it iRy
Aunque la edad gestacional media en el moment(i AP
del diagnéstico fue de 33 semanas, el 55% se refirie
ron en la semana 37 y 38. Endala 1se resumenlas " ” ” . )
. . . Fig. 3. Tumoracion en la auricula derecha que origin6 una taqui-
variables analizadas en nuestro trabajo. . cardia auricular con respuesta ventricular variable (se recoge flu-
De los nueve fetos en cuatro de los casos habia @ poppler en la arteria pulmonar). Corresponde al caso en que
menos dos tumores cardiacos y los otros cinco sOltws padres decidieron realizar una interrupcion voluntaria del em-
mostraron una masa ecocardiograficamente, suman urazo; 1: 1 segundo; AP: flujo Doppler en arteria pulmonar; Al:
total de 13 masas, repartiéndose de la siguiente formgLricula izquierda.
a) ventriculo izquierdo7; b) auricula derecha3; c)
auricula izquierda2 masas (una de ellas corresponderiendo con el paso de sangre a través del foramen oval
a una masa que se extendia desde auricula a ventricufig. 2) y obstruyendo el llenado del ventriculo izquier-
izquierdo y dentro del cobmputo general queda incluidado; este caso fue desarrollando una hipoplasia del ven-
en el ventriculo izquierdo), §) valvulas atrioventri-  triculo izquierdo. El Gltimo caso (9) mostré un creci-
culares 2 masas. En nuestra serie no se detectd ninmiento de la masa con insuficiencia valvular masiva.
gun tumor en el ventriculo derecho. Salvo en uno de los fetos (caso 9) no encontramos
La mayoria de las masas eran grandes (1 im) ( en la evolucion crecimiento absoluto o relativo del tu-
1), oscilando el tamafio entre los 3 y 20 mm y todasmor. Es mas, en el caso 4, en el cual hallamos un tu-
ellas mostraron una densidad ecografica homogénea ynor adherido a la pared libre de la auricula derecha,
superior a la del miocardio. objetivamos una regresion, llegando a desaparecer a
En dos casos encontramoshyalropsleve y solo en  los dos afios de vida. Tampoco aparecieron tumores en
otros dos (casos 1y 9) encontramos repercusion hematras localizaciones. No observamos que durante la
dindmica significativa: el primero por encontrarse en lagestacion aparecieran mas tumores que los descritos
superficie izquierda del tabique interauricular interfi- en la evaluacion inicial.
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Disponemos de anatomia patoldgica en 4 casos: tres
fueron rabdomiomas y un caso de hemangioma caver-
noso con afectacion de las valvulas mitral y tricUspide

(figs. 4y 9.

DISCUSION

En nuestra serie, el motivo de referencia fue el ha-
llazgo de una ecografia anormal; sorprendentemente
ningun caso fue remitido por historia familiar de es-
clerosis tuberosa que, sin embargo, pueden mostrar tu-
moraciones cardiacas ya intrautéfoy esta indicado
el cribado ecocardiogréafico prenatal. En otras series el
Fig. 4. Anatomia macroscépica del hemangioma cavernoso en 1dN0tivo de referencia fue el hallazgo de arritmias feta-
que se observa la valvula mitral muy engrosada, con superficie blandes o0 la prevalencia de éstas como motivo de consulta
quecina y de aspecto muy brillante que corresponde al tumor (). fue mayor que en la nuestra, pero las diferencias pro-
bablemente sean debidas a la inclusion de diferentes
trastornos del ritmo (incluidos extrasistoles muy oca-
sionales)®.

En nuestra serie no se produjo ningun fallecimiento
intradtero (aungue no conocemos la historia natural de
uno de los casos) y fue escasa la repercusiéon hemodi-
namica (los signos deydropsfueron muy leves) in-
tradtero.

Hasta la actualidad no se habia descrito ninglin caso
de hemangioma cavernoso fetal: el paciente mas joven
tenia 4 mesés Nuestro pacientdi@s. 4 y 5 mostrd
una insuficiencia valvular intradtero que evoluciond
muy rdpidamente en severidad tras el nacimiento, fa-
lleciendo en insuficiencia cardiaca en espera de tras-
plante cardiaco. En otro de los casos, debido a que el
tumor se localizaba en la auricula izquierda adherido
F)igég- ';erqﬁngik)rr]nﬁ Té;vi(TO\S;Ol-Vzligfiggrgzl h%’pfﬁf'”ﬁ;ﬁgﬂ"aal tabique interauricular en la fosa oval, fue desarro-
E:i()n c)o-n cuasraélt(;;)isticgs r?ijstc())lc’)gaicas de endoteﬁo vaschar. Ila_ndo una hlpopla3|a.d.el Ve.nt.nCUIo izquierdo preSL,I-

miblemente al no recibir suficiente volumen sangui-
nec’, falleciendo igualmente en espera de trasplante
cardiaco. Salvo los casos con repercusion «mecanica»

Cuatro de ellos mostraron arritmias significativas, endel tumor: el caso 1 que lo presentaba adherido a la
relacion a la localizacion del tumor: dos con extrasisto-fosa oval (rabdomioma histolégicamente), el caso 9
les ventriculares (> 10/min), uno con extrasistoles su-que lo tenia adherido a las valvulas atrioventriculares
praventriculares (> 10/min) y otro con una taquicardia (hemangioma cavernoso histolégicamente) y el caso 2
auricular con respuesta ventricular varialilg (). En gue no volvié a acudir, el resto de los pacientes mos-
tres habia derrame pericardico, leve en todos los casostaron una buena evolucién posnatalmente; uno de los
dos de ellos fueron los tumores de mayor tamafio y sirpacientes que ademas de la tumoracion cardiaca (caso 8)
embago no presentaban compromiso hemodinamico,presentaba mdultiples malformaciones somaticas falle-
el otro (caso 1) probablemente desarrolld el derramecié poshatalmente por motivos no cardioldgicos.
pericardico como signo de insuficiencia cardiaca. Pensamos, por ello, que la actitud debe ser conser-

En la evoluciéon ningun feto fallecid intradtero, tres vadord®®22 salvo que origine repercusién mecanica
casos fallecieron en el periodo neonatal: el caso 1, qusever& que comprometa vitalmente al paciente. Los
desarrollé hipoplasia ventricular izquierda en esperapacientes con rabdomiomas cardiacos y esclerosis tu-
de donante, el caso 8, por una sepsis bacteriana, &lerosa que sobreviven el primer mes de vida general-
caso 9, en insuficiencia cardiaca severa en espera daente fallecen sin relacion a la afectacion cardiaca
trasplante cardiaco; 4 estan vivos y sanos y sin preci- Llama la atencion el hecho de que a pesar de que
sar intervencion quirgica tras dos afos de evolucién, hallamos trastornos del ritmo en 4 casos (2 con extra-
en un caso los padres decidieron una interrupcién vosistoles ventriculares, 1 con extrasistoles supraventricu-
luntaria del embarazo, y de un caso no disponemos inlares y 1 con taquicardia auricular) ninguno de los
formacién ya que no volvi6 a acudir. pacientes fue remitido por este motivo. Como puede

190



verse en laabla 1el origen anatémico del trastorno 11

del ritmo tenia relacion directa con la implantacion
del tumor. Sélo un paciente (caso 7) desarrollé una es-
clerosis tuberosa en los primeros meses de edad; el

resto de enfermos no han desarrollado hasta la actualik3.

dad tumores en otras localizaciones tras 2 afios de se-
guimiento al menos.

En conclusioén, los tumores cardiacos fetales son ex-
traordinariamente infrecuentes, con grandes diferen-

cias histoldgicas respecto a los que se encuentran en &

etapa adulta y son, en general, bien tolerados. Por ello
y por la posibilidad de regresion espontanea, la actitud g
recomendada es expectante.

17.
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