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Rabdomioma gigante intracardiaco en la etapa neonatal.

Reporte de un caso

Irma Miranda Chavez,* Luis Mufoz Castellanos,* Alfonso Buendia Hernandez,* Alberto
Aranda Faustro,* Julio Erdmenger Orellana,* Samuel Ramirez Marroquin*

Resumen

Los tumores primarios del corazén son poco
comunes. Los mas frecuentes durante la nifiez
son los rabdomiomas. El diagnéstico puede efec-
tuarse desde la etapa fetal. La evolucion es va-
riada, en algunos casos no existe sintomatolo-
gia y el diagnéstico representa un hallazgo eco-
cardiogréfico, en otros se manifiesta por la pre-
sencia de soplo cardiaco, otros mas se detectan
asociados con esclerosis tuberosa y un peque-
flo grupo se manifiesta por arritmias o bajo gas-
to. Por lo raro de su presentacion sobre todo en
etapa fetal se presenta este caso.

Summary
GIANT INTRACARDIAC RHABDOMYOMA

Primary heart tumors are not very common, fre-
quent ones during childhood are the rhabdomy-
omas. This diagnostic can be made since fetal
life. Evolution variates, in some cases there are
no symptoms and the diagnostic represents an
echocardiographic finding, other cases are de-
tected associated with tuberous sclerosis and a
small group express by arrhythmias or low out-
put. Because of the strange of this presentation
this case is presented.

(Arch Cardiol Mex 2004; 74:49-52).
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Introduccién

os tumores primarios del corazén son ex-

tremadamente raros. Los mas comunes

son los rabdomiomas.® El primer rabdo-
mioma fue descrito por Von Recklinghausen en
1862. Hasta los afios setenta €l estudio de elec-
cion para su diagndstico era el angiocardiogra-
ma. Posteriormente éste fue sustituido por el eco-
cardiogramay en 1982 De Vore hizo el diagnés-
tico de tumor in utero.?2 Desde entonces se han
incrementado |os reportes de que estas lesiones
se detectan desde lavidafetal . Cuando lostumo-
res cardiacos se diagnostican en estaetapalahis-
torianatural permaneceincierta. Algunosno pre-
sentan sintomas y otros se manifiestan por hi-
drops, arritmias eincluso muerteintrauterina. Se
hainformado laterminacién del embarazo hasta

en un 57% delos casos.® Estatambién descritala
regresion esponténea y su frecuente asociacion
con esclerosis tuberosa.

Debido a que se trata de una entidad extremada-
mente rara, se presenta el caso de un paciente
con rabdomioma cuyo diagnéstico se hizo alos
5 meses de edad gestacional.

Caso clinico

Recién nacido masculino de 1 dia con antece-
dente de ser producto de la Gll de madre de 23
afios, que cursd con embarazo de término. Se
realizé ultrasonido obstétrico a los 5 meses de
edad gestacional, en el que se detecté una masa
intracardiaca. Debido a que no existia sintoma-
tologia alguna se dej6 evolucionar. A las 38 se-
manas se realiz6 un nuevo ultrasonido fetal y un

* Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”. Departamento de Cardiologia Pediatrica.

Correspondencia: Dra. Irma Miranda Chéavez. Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”. (INCICH, Juan Badiano No. 1, Col
Secci6on XVI, Tlalpan 14080 México, D.F.). Teléfono: 55732911 extensién 1193, Fax: 55730994, Correo electrénico:
mirirm@cardiologia.org.mx

Recibido: 9 de noviembre de 2003
Aceptado: 14 de enero de 2004

Vol. 74 Niumero 1/Enero-Marzo 2004:49-52



50

Fig. 1. Radiografia de térax. Se realiz6 a las 24 h de vida. Obsérvese la
importante cardiomegalia.

Rabdomioma

Fig. 2. Reconstruccion tridimensional en que se aprecia el rabdomioma
ocupando practicamente toda la cavidad ventricular izquierda. Al: atrio iz-
quierdo. MV: valvula mitral. VI: ventriculo izquierdo.

diadespués seinterrumpio6 el embarazo median-
te operacion cesarea. El peso a nacimiento fue
de 3,000 gramos, Apgar 4-7 y Silverman de 3.
Seenvio enlasprimerashorasdevidaa Institu-
to Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez"
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para su mangjo donde se realiz electrocardio-
grama, radiografia de térax, ecocardiograma bi-
dimensional, modo M, Doppler pulsado, conti-
nuo y color, reconstruccion tridimensional, tra-
tamiento quirargico y biopsiade lalesion.

La exploracion fisica inicial mostré FC 154x’,
FR 48x’, saturacion arterial 90%, soplo sistolico
en mesocardio irradiado alaaxila, borde hepéti-
co a3 cm del reborde costal, pulsos de las 4 ex-
tremidades disminuidos. Laradiografia de torax
con cardiomegalia Il (Fig. 1). ECG con ritmo
sinusal. Crecimiento de cavidadesizquierdas. El
ecocardiograma mostré tumoracién cardiaca en
el ventriculo izquierdo de 4 x 3 cm con exten-
sién hacialaentradacon protrusion haciael atrio
izquierdoy extension hacialasalidasin gradien-
te, insuficienciamitral y tricuspidea moderadas,
esta ultimacon gradiente de 68 mm Hg, foramen
oval de 5 mm con cortocircuito de izquierda a
derecha, arco adrtico hipopléasico y conducto ar-
terioso permeable. Se realizo6 reconstruccion tri-
dimensional de dichatumoracion (Fig. 2). Mien-
tras se realizaba la val oracion cardiol dgicainte-
gral, el paciente presento datos de bajo gasto por
lo que seinicid apoyo ventilatorio y manejo para
insuficienciacardiaca. Sellevd atratamiento qui-
rurgico; sin embargo por lalabilidad de la enti-
dad durante la preparacion anestésica se presen-
té fibrilacion ventricular que respondio al mane-
jo. Serealiz6 reseccion del tumor; las condicio-
nes del paciente continuaron criticas. Se intento
destete de circulacion extracorpéreaen 4 ocasi o-
nes; requirio apoyo con dosis altas de aminas,
present6 paro cardiaco que no respondié a ma-
niobras de reanimacion y se dio por fallecido.
El estudio patoldgico corroboré la impresion
diagnéstica de rabdomioma (Fig. 3).

Discusion

L ostumores primarios del corazon son extrema-
damente raros en la edad pediétrica. Estosinclu-
yen: rabdomiomas, fibromas, teratomas pericar-
dicos, lipomas epicardicosy otros. Laincidencia
detumores cardiacos se hareportado entreel 0.08
y €l 0.20%. El tumor primario del corazén mas
comun en estaedad es el rabdomiomaquerepre-
senta del 36 al 42% de los tumores en las series
de autopsiay €l 79% en series clinicas.®* En la
evaluacion por ultrasonido, realizada durante el
segundo y tercer trimestre del embarazo, lainci-
denciadetumoresdel corazony pericardio varia
del 0.009% paralapoblacién general a 0.2% para
los centros de referencia®*

www.archcardiolmex.org.mx
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Fig. 3. Corte histolégico del tumor cardiaco. Muestra las caracteristicas “células en arafia” que identifican al
rabdomioma. Su citoplasma miégeno se retrae por artificio y deja prolongaciones que alcanzan la membrana
celular dando el aspecto de tela de arafia. Hematoxilina y eosina 40X.

L os rabdomiomas son tumores que se presentan
en el corazon. Desde el punto de vista patol 6gi-
€0, son nddul os compuestos de miocitos que pre-
sentan vacuol as gigantes con grandes cantidades
de glucogeno; estas células se llaman “céulas
enarafa’. Laslesiones pueden ser Gnicas o mul-
tiples. Se localizan con mas frecuencia en los
ventriculos, involucran el septum y las paredes
del corazdn; aparecen como defectos de llenado
con especial predileccién por €l tracto de salida
del ventriculo izquierdo por lo que pueden si-
mular atresiamitral. Cuando laslesionesserela-
cionan con lavalvula trictspide pueden s mular
atresia tricuspidea; en otras ocasiones producen
fallamiocérdica severa como es el caso que nos
ocupa. También pueden encontrarse en atrios, en
launién cavoatrial o en lasuperficie epicardica.
Pequefias lesiones pueden involucrar el sistema
de conduccion causando arritmias atriales o ven-
triculares incluyendo preexcitacion, disfuncion
del nodo sinusal y bloqueo atrioventricular.3*

Frecuentemente se diagnostican en el primer afio
deviday existe incremento de la experienciaen
el reconocimiento de tales tumores en la etapa
fetal. Lamorbilidad relacionada con estos tumo-

resesbajay pueden llegar alaedad adulta. Enla
mayoria de los pacientes esta entidad no causa
sintomatologiaalgunay estadescritalaregresion
espontanea.®

El diagndstico debe sospecharse por soplos, tras-
tornos del ritmo o buscarse en formaintencionada
enloscasosde esclerosistuberosayaque estades
crito que del 43 a 72% de estos casos | os rabdo-
miomas forman parte de esta enfermedad. Cuan-
do d diagndstico inicial es el rabdomioma, lain-
cidencia de esclerosis tuberosa es de 50 a 90%.3°
Laesclerosistuberosaes un trastorno multisisté-
mico autosomico dominante con alto porcentaje
de mutacion causando tumores en Grganos como
cerebro, corazon, piel y rifiones. Se ha encontra-
do quelos cromosomas 9 g 34 y 16p3 se encuen-
tran involucrados en dicha entidad.* Las mani-
festaciones clinicas son retardo mental, lesiones
hipocromicas en piel y angiofibroma facial. La
expectativa de vida es de 26 afios.3*

El manegjo de los rabdomiomas cardiacos duran-
te la etapa prenatal es dificil, ya que existen va-
rias preguntas para decidir cual embarazo conti-
nuar y cud interrumpir. Para ello se valoran €
tamario del tumor, su localizaciony el curso del
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embarazo. El prondstico en relacién alaesclero-
sis tuberosa permaneceincierto y debe ser plan-
teado alos padres.®

El hallazgo de este tumor en |a etapa postnatal o
durante los primeros afios de vida puede ser la
manifestacioninicia deesclerosistuberosamien-
tras que en la edad adulta siempre se asocia con
ella. Se sugiere por |o tanto unaexploracién neu-
rol6gica detallada, ultrasonografia renal y eva
luacién dermatol dgica Por lo que respecta alas
lesiones intracardiacas, cuando los tumores no
producen sintomatologia alguna sevigilalahis-
toria natural esperando la regresién espontanea.
El tratamiento quirdrgico esta indicado en caso
de arritmias o bajo gasto.

En el caso que nos ocupa, el diagnostico esta-
blecido en laetapa prenatal y laausenciade sin-
tomatol ogia permitio llegar al final del embara-
zo. El tamafio, lalocalizacion del tumor y lapro-
trusion hacia el atrio izquierdo produjeron insu-
ficienciamitral eimpidieron que el arco adrtico
se desarrollara normalmente. Es probable quela

| Miranda Chavez y cols.

permeabilidad del conducto estuviera en rela-
cion con laedad del paciente, asi como la hiper-
tension arterial pulmonar. A las pocas horas de
vida el nifio present6 datos de bgjo gasto, que
obligaron a tratamiento quirargico de alto ries-
go a que no sobrevivio.

Conclusioén

El rabdomioma es una tumoracion cardiaca
rara que se detecta desde la edad gestacional.
El ecocardiogramafetal esun estudio no inva-
sivo que permite hacer el diagndstico prenatal
ofreciendo la posibilidad de interrupcion del
embarazo. Cuando el diagnostico se lleva a
cabo en otro momento, el tratamiento es con-
servador ya que puede existir la involucion
espontanea. La cirugia esté indicada en casos
de bgjo gasto o arritmias. A todos |os pacien-
tes se les debe of recer una evaluacion integral
gueincluyavaloracion por neurologia, derma-
tologiay ultrasonido renal parainvestigar es-
clerosis tuberosa.
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