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Los rabdomiomas cardiacos son tumores benignos dependientes de las fibras musculares
miocardicas, los cuales usualmente son mdltiples, pero tienden a disminuir tanto en nmero como en
tamafo con el crecimiento, con una regresién espontanea en 90% de los casos. Hacen parte de los
tumores cardiacos primarios, los cuales son poco frecuentes, con una incidencia que varia entre
0,0017% y 0,28%. El mas frecuente de los tumores cardiacos primarios es el rabdomioma. Se descri-
be asociacion con esclerosis tuberosa hasta en 72% de los casos, razén por la cual ésta debe
buscarse ante el hallazgo de rabdomioma cardiaco.
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Cardiac rhabdomyomas are benign tumors derived from cardiac muscle fibers. They are usually
multiple, but tend to decrease both in number and size with growth, with spontaneous regression in
90% of cases. These lesions are part of the primary cardiac tumors, which are uncommon, and have a
variable incidence between 0.0017 and 0.28%. The most common primary cardiac tumor is the
rhabdomyoma. An association between rhabdomyoma and tuberous sclerosis has been described in
up to 72% of cases. For this reason, a patient with cardiac rhabdomyoma should be investigated for

tuberous sclerosis.
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Introduccion

Los rabdomiomas cardiacos son tumores benignos
dependientes de lasfibras musculares miocdardicas. Usual-
mente son multiples, pero con el crecimiento tienden a
disminuir tanto en nimero como en tamafo, con una
regresién espontdnea en 90% de los casos (1). Hacen
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parte de los tumores cardiacos primarios, los cuales son
poco frecuentes en todas las edades (2), con una
incidencia que variaentre 0,0017%y0,28% (3). Entre los
afos 1980y 1998, una base de datos de ecocardiogra-
fia del hospital de nifios de Boston, revelé una incidencia
de tumores cardiacos de 0,17% en nifios referidos para
evaluacién cardiaca (4), donde el més frecuente de los
tumores cardiacos primarios fue el rabdomioma (63%),
seguido por fibroma (6%), mixoma (6%) y teratoma
pericardico (4,5%) y misceldneo (20,5%).

Los rabdomiomas son masas intramurales miltiples y
bien circunscritas que pueden presentarse en cualquier
lugar dentro del corazén (5), donde comprometen co-
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muUnmente los ventriculos. Los fibromas son Unicos, no
encapsulados e inframurales y complican la pared libre
ventricular izquierda o el septo interventricular (1-5).

El rabdomioma puede manifestarse de tres formas,
dentro del complejo esclerosis tuberosa (en 50%), como
una lesién esporddica, o mds raras veces asociado a
enfermedades cardiacas congénitas (1).

A pesar de que por mucho tiempo la angiografia fue
el patréon de oro para realizar el diagnéstico de los
tumores cardiacos, desde hace varios afios el ultrasonido
cardiaco, la tomografia computarizada y la resonancia
magnética, se consideran como herramientas mds Utiles
y han reemplazado a las antiguas técnicas invasivas (3).

Aunque su expresion clinica es amplia, la mayoria de los
casos sonasintomdticos, y las manifestaciones clinicas depen-
derdn del tamafioy la localizacién de la lesién intracardiaca.
El compromiso del sistema de conduccién elécirica puede
llevar a bloqueos cardiacos, taquicardia atrial ectépica, y
arritmias ventriculares infratables. Las manifestaciones de la
obstruccién mecdnica dependen de la cavidad cardiaca
implicada; 70% se localizan en el ventriculo izquierdo, funda-
mentalmente en la zona septal o apical (6).

Se describe asociacion con esclerosis tuberosa hasta
en 72% delos casos (5). El complejo esclerosistuberosa
es una facomatosis que implica un frastorno en la
diferenciaciény proliferacion celular, que se caracteriza
por la aparicién de hamartomas en miltiples sistemas.
Sus principales manifestaciones clinicas incluyen:
angiofibromas faciales, mdculas hipomelandticas, nevus
del tejido conectivo, lesiones en confeti (piel y anexos),
toberes corticales, nédulos sub-ependimales,
astrocitomas de células gigantes, lineas de migracién
radial en la sustancia blanca (cerebro), hamartoma
nodular mdltiple (ojos), angiomiolipoma y quistes rena-
les (rindn), agujeros en esmalte dental, fibromas
gingivales (boca) y los rabdomiomas descritos (cora-
z6n) (7). Las manifestaciones clinicas usualmente no
aparecen desde el nacimiento y se van observando con
el trascurrir de los afos. Esta enfermedad tiene un
patron de herencia autosémico dominante con alta
penetrancia, por mutacionesen el gen TSC1, hamartina
en el locus 9934 y TSC2, tuberina en el locus 16p13.3
(8), aunque también en menor proporcién, se han
descrito mutaciones de novo (9). A continuacién se
presenta el caso clinico de dos pacientes con
rabdomioma cardiaco en el periodo neonatal y su
posible asociacién con esclerosis tuberosa.
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Caso 1

Madre de veinticuatro afios, con veintiséis semanas de
gestacion, quien ingresd al servicio de urgencias por
sindrome convulsivo, y ademds tenia antecedente de
epilepsia de dificil control desde la infancia. Se realizé
ecografia gestacional de Il nivel que mostré en el feto
imagen hiperecoica de 8 mm en el ventriculo izquierdo, no
obstructiva, compatible con rabdomioma cardiaco. Porla
alta asociacién de los rabdomiomas con esclerosis tube-
rosa, se inicié estudio en la madre. La resonancia magné-
tica nuclear evidencié multiples hamartomas corticales y
nédulos subependimarios. En el examen fisico se encon-
traron diversas manchas hipocrémicas en cuello, extremi-
dades ytronco (Figura 1), angiofibroma en cara, agujeros
en esmalte dental (Figura 2) y manchas refinianas. En la
ecografia renal habia mdltiples calcificaciones renales.
Todos estos hallazgos confirmaron el diagnéstico de
esclerosis tuberosa. Nacié paciente a término, de género
masculino, con peso adecuado para su edad gestacional.
Su ecocardiografia confirmé la presencia de masa
hiperdensa de grantamafo en la porcién medio ventricular
izquierda, compatible con rabdomioma cardiaco (Figura
3). Hasta ahora ésta ha sido la Unica manifestacién de la
esclerosis tuberosa en este paciente.

Caso 2

Nifio recién nacido a término, quien dos dias luego de
un parto sin complicacionesy buena adaptacién neonatal,
presenté convulsién ténica generalizada. Se encontrd
ademds flutter auricular, porlo que se realizé ecocardio-
grafia transtordcica que mostré rabdomioma no

Figura 1. Fotografia de la madre del paciente. Manchas
hipomelanéticas, hipopigmentadas en la parte posterior del tronco.
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obstructivo de 3,4 cm de didmetro en el ventriculo
derecho. Por sospecha de esclerosis tuberosa se inicié
estudioimaginolégico del cerebro, y mediante tomografia
axial computarizada se hallé trombosis de seno venoso
y sangrado parietal bilateral. En la resonancia magnéti-
ca nuclear se observé hemorragia en la regién parieto-
occipital y temporal derechas; sin tOberes corticales.
Tampoco presenté lesiones en piel, retina o rifién, ni se
evidenciaron caracteristicas en los padres que fueran
compatibles con esclerosistuberosa. El nifio tuvo deterio-
ro neurolégico progresivo y murié a los cuatro dias de
nacido.

Figura 2. Fotografia de la madre del paciente. Dientes con agujeros en
esmalte dental. Se observan ademds fibromas faciales.

Figura 3. Ecocardiografia que muestraimagen de rabdomioma cardiaco
en porcién medio ventricular izquierda.
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Discusion
Los tumores cardiacos primarios son raros en la edad
pedidtrica. Dentro de éstos el rabdomioma cardiaco es

el mds frecuente y tiene una alta asociacién con la
esclerosis tuberosa.

En este arficulo se presentan dos casos de recién
nacidos con rabdomioma cardiaco que hacen pertinente
el diagnéstico de esclerosistuberosa; uno de ellos con un
evidente componente genético, en el que la madre
cumplia con criterios clinicos mayores y menores para el
diagnéstico de esta entidad clinica y presentaba la
clésica triada de Vogt, convulsiones, retardo mental y
angiofibromasfaciales, la cual ocurre sélo en 50% de los
Casos.

Estos hallazgos deben ser una sefal de alarma para
el seguimiento clinico del paciente, pues hasta 65%
manifiesta su enfermedad como epilepsia, la cual en
muchos de los casos es de dificil control y los hallazgos
radiolégicos pueden ser sélo evidentes hasta después de
dieciséis a dieciocho meses de edad, siendo mds sensi-
bles en la resonancia magnética nuclear (10).

En el otro caso, en el que a causa del hallazgo
ecocardiogrdfico de rabdomioma se realizé la busque-
da de esclerosis tuberosa tanto en el nifio como en sus
padres y fue negativa, la mutacién genética para adqui-
rir la esclerosis tuberosa corresponderia a una mutacién
de novo, la cual es menos frecuente.

Es importante resaltar que no todos los rasgos de la
esclerosis tuberosa estén presentes en el momento del
nacimiento y por el contrario comienzan a manifestarse
en diferentes etapas de la vida; por lo tanto, el segui-
miento clinico de los pacientes con manifestaciones que
sugieren esta condicién, como el rabdomioma cardiaco,
o con componente genético asociado, son indispensa-
bles paratomar las conductas apropiadas en el momen-
to indicado.

En el caso especifico del rabdomioma cardiaco, el
diagnéstico puede hacerse mediante ecografia pre-
natal, y de esta forma se facilita el tratamiento
precoz, si es indicado, con resultados favorables
(11). Mientras la obstruccién severa del flujo sangui-
neo cardiaco necesita reseccién quirdrgica urgente,
la mayoria de estos tumores involucionan de manera
espontdneay su localizaciéon anatémica se convertird
en el factor que predecird el desarrollo de arritmias
cardiacas (12).
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Las manifestaciones de la obstruccién mecdénica de-
penden de la cavidad cardiaca implicada. En las lesio-
nes del lado izquierdo, grandes masas intraventriculares
pueden limitar el volumen de fin de didstole y por lo tanto
alterar el gasto cardiaco; ademds, la obstruccién a la
salida ventricular izquierda puede llevar a la estenosis
adrtica critica funcional, o incluso al sindrome del cora-
z6n izquierdo hipopldsico funcional. Estas lesiones re-
quieren un conducto arterioso permeable para mantener
el flujo de sangre sistémico. En ausencia de diagnéstico
prenatal, estos recién nacidos presentardn un estado de
choque con el cierre ductal. La obstruccién de la afluen-
cia de la vdlvula mitral puede manifestarse también
como sindrome de corazén izquierdo hipopldsico. En
estos casos se requiere un septo interatrial sin restricciéon
y un conducto arterioso permeable para mantener el
gasto cardiaco y la perfusién sistémica. En el lado
derecho del corazén, las grandes masas intraventriculares
pueden limitar el volumen de fin de diastole ventricular
llevando a signos de insuficiencia cardiaca del lado
derecho. La obstruccién de la salida ventricular derecha
puede llevar a estenosis pulmonar funcional severa o a
atresia pulmonar funcional. Estas lesiones requieren un
conducto arterioso permeable para mantener el flujo de
sangre pulmonar. En ausencia de diagndstico prenatal,
estos recién nacidos presentardn cianosis extrema des-
pués del cierre ductal. La obstruccién de la afluencia de
la vélvula trictspide puede llevar a atresia tricUspide
funcional que requiere un conducto permeable y un septo
interatrial sin restriccién para mantener el volumen
cardiaco y el flujo de sangre pulmonar.

La indicacién para la hospitalizaciéon de pacientes
pedidtricos con los tumores cardiacos primarios, varia
entre los diversos grupos. Los tumores intracardiacos
diagnosticados en el Utero requieren seguimiento por
cardiélogo pediatra a través del embarazo, preferible-
mente en un hospital de tercer nivel. Los hallazgos
ecocardiogréficos que sugieren compromiso
hemodindmico debido al tamafio, incluyen el aumento
progresivo en el cociente del porcentaje de la superficie
transversal del tumoral érea biventricular no ocupadaen
diéstole en la ventana ecocardiogrdéfica de cuatro-ca-
maras, incremento en las velocidades Doppler a través
de cualquier zona de la salida ventricular, hipertension
venosa sistémica debido al incremento en la impedancia
alvaciamiento atrial dando como resultado aumento del
cociente de velocidad del flujo reverso durante la sistole
atrial y flujo anterégrado durante la diéstole atrial en la
vena cava inferior e indice elevado de pulsatilidad de la
vena cava inferior. Esta constelacién de hallazgos indica
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la necesidad de atender el parto en un centro de tercer
nivel, conla atencién inmediata del equipo de cardiologia
pedidtrica. El diagnéstico diferencial de un neonato con
sindrome de dificultad respiratoria, cianosis y choque
debe incluir siempre una lesién cardiaca ductus-depen-
diente junto con sepsis, neumonia y enfermedad
metabdlica. Si se presume que es posible un problema
cardiaco, se realiza un ecocardiograma pedidtrico en
forma temprana. El diagnéstico de una masa cardiaca
asociada a la presentacién mencionada, implica obs-
truccién a la entrada/salida o bajo gasto cardiaco; esto,
por supuesto, es una indicacién absoluta para la admi-
sién hospitalaria y requiere la intervencién temprana
para restablecer la perfusién sistémica o pulmonar.

Durante la infancia a la edad adulta temprana, los
pacientes manifiestan la presencia de soplo cardiaco, o
llegan a formar parte de una investigacién para esclero-
sis tuberosa. Los pacientes con mixomas cardiacos y
teratomas intrapericdrdicos requieren hospitalizacién. Los
mixomas cardiacos se extirpan en el momento del diag-
néstico (1-13). La cirugio en los pacientes mayores
asintomdticos con teratomas intrapericardicos, se indica
debido a su asociacién con muerte stbita (14).

En los neonatos con diagnéstico en Gtero de tumores
significativos desde el punto de vista hemodindmico, asi
como en los neonatos que presentan signos de compro-
miso hemodindmico causados por un tumor cardiaco de
reciente diagndstico, se requiere tratamiento farmacolé-
gico. Cuando existe obstruccién severa del tracto de
salida asociada con compromiso del flujo sanguineo
sistémico o pulmonar, la prostaglandina E1 (PGET) se
inicia en forma emergente para abrir de nuevo el con-
ducto arterioso. De igual forma, el transporte inmediato
de estos neonatos a un centro médico de tercer nivel, con
diagnéstico e infervenciones tempranas es critico para el
pronéstico. El retraso en lainiciacién de la PGE1 dalugar
a hipoperfusiéon sistémica o pulmonar prolongada,
hipoperfusién coronaria y choque cardiogénico, lo cual
conduce a paro cardiaco. Los neonatos en choque
cardiogénico pueden requerir inotrépicos mientras se
inicia la PGET1. Se ha demostrado que esta Gltima abre
el conducto arterioso (15), y dependiendo de la localiza-
cién de la masa tumoral, aumenta el flujo sanguineo
pulmonar o el flujo sanguineo sistémico. El estableci-
miento de flujo ductal en el caso de la obstruccién a la
salida ventricular derecha, mejorard las saturaciones de
oxigeno a medida que el flujo pulmonar aumenta. En el
caso de la obstruccién a la salida ventricular izquierda
(13), el flujo ductal permitird la perfusién sistémica vy la
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resolucién de la acidosis metabdlica. No existe contrain-
dicacién absoluta para la iniciacién de PGET en el
paciente con compromiso hemodindmico significativo
debido a untumor cardiaco primario. El deterioro clinico
después de la iniciacién de PGE1 indica obstruccién del
flujo de sangre venosa pulmonar o un defecto septal
interatrial restrictivo en el caso de la obstruccion
atrioventricular. Estas situaciones requieren intervencién
de emergencia para restablecer el flujo venoso. Los
procedimientos intervencionistas se indican en nifios con
tumores cardiacos primarios y obstrucciéon de la vdlvula
atrioventricular asociada a un defecto septal interatrial
restrictivo, en nifios con bloqueo atrioventricular comple-
to causado por la infiltracién del tumor, y en nifios con
lesién hipéxico-isquémica asociada a disfuncién
miocdrdica severa que no responde a tratamiento far-
macolégico. La septostomia atrial se realiza preferente-
mente de forma percutdnea con balén, a través de la
vena femoral o umbilical, en el laboratorio de cateterismo
cardiaco usando fluoroscopia, o en la unidad de cuida-
dos intensivos bajo direccién de la ecocardiografia. Se
avanza un catéter desinflado hasta el atrio derecho, y alli,
a través del agujero del foramen ovale, se pasa al atrio
izquierdo, en donde se infla el balén. Este debe estar
totalmente libre dentro del atrio izquierdo antes de la
septostomia, para evitar lacerar o separar las venas
pulmonares del atrio izquierdo. Con un movimiento
répido se hace traccién del balén a través del septo
interauricular. Esta maniobra se efectta una a cuatro
veces hasta que no se sienta resistencia al retirar el balén
completamente inflado.

Las contraindicaciones relativas parala realizacién de
septostomia atrial con balén incluyen: pacientes de mds
de un mes de vida, ya que el septo interatrial es mads
grueso y puede hacer ineficaz el procedimiento, y pa-
cientes con el atrio izquierdo muy pequefio, pues estdn en
riesgo de perforacién o laceraciéon de la orejuela atrial o
de las venas pulmonares. Las complicaciones incluyen:
ruptura del balén durante el procedimiento, inadecuada
guia ecocardiogrdfica del catéter debajo del diafragma
que puede llevar a perforacién vascular subdiafragmética,
desplazamiento de untrombo pre-existente en el conduc-
to venoso con la manipulacién del catéter bajo guia
ecocardiogrdfica, y laceracién del atrio izquierdo o aun
avulsién de las venas pulmonares.

Debido a la historia natural de la regresién espon-
tdnea de los rabdomiomas, éstos deben tratarse de
forma expectante. La terapia quirdrgica sélo se indica
para los sinfomas secundarios a una masa especifica.
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La presencia de obstruccién a la salida ventricular,
obstruccion ala afluencia de la vélvula atrioventricular,
o las arritmias infratables son indicaciones para rese-
car estos tumores. La meta de la terapia quirdrgica es
resecar Unicamente la masa o porcién de masa res-
ponsable de la obstrucciéon y causante de la
sinftomatologia adversa. Es importante no dafar las
estructuras a las cuales estd adherido el tumor. La
reseccién completa no es necesaria. Tipicamente, el
tejido rabdomiomatoso restante regresard de manera
esponténea y no causard ninguna otra secuela.

Durante el seguimiento de los nifios se espera que los
rabdomiomas tengan una regresién esponténea y por
ello debe hacerse una evaluacién periddica con ecocar-
diografia que la certifique y que ademds permita detec-
tar complicaciones a tiempo (16).
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