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El rabdomioma es el tumor intracardiaco primario mas frecuente en nifios. Presentamos el caso de un paciente con diag-
ndstico de multiples rabdomiomas intracardiacos durante la vida fetal y al nacimiento con cianosis persistente. Se detectan
ecocardiogréficamente tumoraciones en atrio derecho con protrusion hacia el ventriculo derecho, obstruyendo el flujo de la
valvula tricuspide. El flujo sistémico dependia del foramen oval (cortocircuito de derecha a izquierda) y el pulmonar del
conducto arterioso (cortocircuito de izquierda a derecha), asemejando una atresia tricuspidea. Se inicio tratamiento con
sirolimus y prostaglandinas y se intenté colocar un stent en el conducto arterioso, sin éxito. Se realizé reseccion del rabdio-
mioma que obstruia la valvula tricuspide. Durante la cirugia, el paciente presento taquicardia supraventricular y fallecid por
falla cardiaca poscardiotomia. Aunque la mayoria de los rabdomiomas tienen regresion espontanea o responden al manejo
con inhibidores de mTOR, la afectacion hemodinamica indica el manejo quirdrgico.

Rabdomioma cardiaco. Recién nacido. Diagndstico prenatal. Atresia tricuspidea.

Rhabdomyoma is the most common primary intracardiac tumor in children. We present the case of a patient diagnosed with
multiple intracardiac rhabdomyomas during fetal life and with persistent cyanosis at birth. Echocardiographically, tumors were
detected in the right atrium with protrusion towards the right ventricle, obstructing the flow of the tricuspid valve. The system-
ic flow depended on the foramen ovale (short circuit from right to left) and the pulmonary artery from the ductus arteriosus
(short circuit from left to right), resembling tricuspid atresia. Treatment started with sirolimus and prostaglandins and an attempt
to place a stent in the ductus arteriosus, without success. Resection of the rhabdomyoma obstructing the tricuspid valve was
performed. During surgery, the patient presented supraventricular tachycardia and died of post-cardiotomy heart failure. Al-
though most rhabdomyomas regress spontaneously or respond to management with mTOR inhibitors, hemodynamic com-
promise indicates surgical management.

Cardiac rhabdomyoma. Newborn. Prenatal diagnosis. Tricuspid atresia.
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Los tumores cardiacos primarios tienen una preva-
lencia en la edad pediatrica del 0.037 al 0.08%. De
estos, la mayoria son benignos (90%), siendo los rab-
domiomas los de mayor prevalencia. Se reporta diag-
nostico prenatal hasta en el 17.4% de los casos'.
Usualmente tienen una presentacion multiple hasta
en el 90% de los casos, pudiendo comprometer la
funcién ventricular, valvular o condicionar obstruccion
del flujo de las valvulas. Se ha asociado la pre-
sencia de arritmias ventriculares y de sindrome de
Wolff-Parkinson-White?.

El diagndstico prenatal suele realizarse entre la se-
mana 20 y 30 de gestacion, y el crecimiento suele
detenerse posterior al nacimiento. La mayoria no
requiere tratamiento, ya que suelen involucionar es-
pontaneamente hasta en un 80% de los casos®*. El
tratamiento dependera de la repercusién hemodinami-
ca que condicione el tumor, por lo cual el tamafo, el
numero de los tumores y la presencia de obstruccion
o de arritmias graves, determinard el prondstico del
paciente®*.

La presencia de tumores masivos que afecten la
funcion cardiaca suele requerir reseccion quirurgica, o
un tratamiento alternativo con un inhibidor mTOR (eve-
rolimus), con el cual se ha demostrado involucion pro-
gresiva del tamafio de las lesiones®.

El detectar rabdomiomas cardiacos condiciona un
riesgo del 75-80% de que el paciente presente escle-
rosis tuberosa?®. La esclerosis tuberosa se caracteriza
por la presencia de hamartomas en mdltiples 6rganos;
las lesiones cutaneas hipomelandticas y las lesiones
cerebrales tuberosas corticales son las Unicas mani-
festaciones en la etapa neonatal®.

Paciente de género masculino, hijo de la gestacion
1, de madre de 21 afios de edad sin antecedentes he-
redofamiliares de esclerosis tuberosa. Se realizé diag-
nostico prenatal a la semana 31.4 de gestacion de
multiples tumores intracardiacos lobulados, aparente-
mente originados en la porcién proximal del septum
interventricular, ocupando predominantemente el ven-
triculo derecho y condicionando obstruccidn incomple-
ta al flujo de entrada a través de la valvula tricuspide.
Al momento de las evaluaciones fetales no se detec-
taron arritmias. Naci6 por cesarea programada, a las
38 semanas. Llord y respiré al nacer, APGAR 8/8, peso
2,980 g, talla 48 cm, presentd datos de taquipnea y

desaturacion del 84%, por lo que se inicié aporte de
oxigeno con casco cefdlico. La cianosis y dificultad
respiratoria fue progresiva, por lo que se inicié ventila-
cion mecanica.

No se detectaron soplos. En la radiografia de térax
se observo cardiomegalia grado Ill con hipoflujo pul-
monar (Fig. 1). El electrocardiograma de 12 derivacio-
nes con eje de QRS —40, P altas en V1, PR corto y
onda delta (sindrome de Wolff-Parkinson-White).

Ecocardiograficamente el paciente presenté multi-
ples masas hiperecogénicas lobuladas, de bordes no
bien definidos, la tumoracién de mayor tamafo ocu-
paba mas del 50% de la totalidad del atrio derecho,
obstruyendo la valvula tricuspide (Fig. 2), impidiendo
asi el paso de flujo sanguineo a través de esta, y se
extendia por el ventriculo derecho, midiendo 30 mm
en su didmetro mayor y 17 mm en su diametro menor.
La porcidn de salida del ventriculo derecho y la val-
vula pulmonar no se encontraban obstruidas (Fig. 2).
El gasto sistémico dependia de un foramen oval de
3 mm de didmetro con cortocircuito de derecha a
izquierda, no restrictivo, lo que condicionaba la des-
aturacion persistente (Fig. 3). En el ventriculo izquier-
do se detectaron dos masas hiperecogénicas, una de
4.6 x 2.2 mm y otra de 7.1 x 3.3 mm, adheridas al
sitio de insercion de las cuerdas tendinosas a los
musculos papilares, sin condicionar estenosis o insu-
ficiencia mitral. La pared lateral del ventriculo izquier-
do se encontrd engrosada hiperecogénica, por lo que
se considerd una 4.2 tumoracion intramiocardica de
29 x 9.7 mm (Fig. 2). La funcidn ventricular izquierda
se estimo en un 45%. El conducto arterioso, con cor-
tocircuito de izquierda a derecha (del cual dependia
el flujo pulmonar) (Fig. 3). Ante estos hallazgos, que
asemejaban un comportamiento de atresia tricuspi-
dea, se decidio iniciar manejo con prostaglandinas
para asegurar el flujo pulmonar, asi como manejo
inotropico. Se inici6 abordaje para descartar esclero-
sis tuberosa.

Con este tratamiento, el paciente presentd mejoria
clinica y hemodinamica, el cortocircuito a través del
foramen se volvié bidireccional y se observé recupera-
cién de la funcion ventricular.

Clinicamente sin manifestaciones de alteracion neu-
rologica, se realizd ultrasonido transfontanelar, el cual
fue normal. No se detectaron lesiones dermatoldgicas.

Al mantener una fisiologia dependiente del ducto resul-
té mandatorio asegurar el flujo pulmonar, dependiente del
conducto arterioso, por lo cual se intentd colocar stent en
el conducto, resultando un procedimiento fallido.
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La radiografia, con cardiomegalia e hipoflujo pulmonar, sugerente de cardiopatia congénita ciandgena. El
electrocardiograma, con PR corto y onda delta, sugerente de sindrome de Wolff-Parkinson-White.

A: en la ventana apical cuatro cdmaras se observan dos masas predominantes en ventriculo derecho
obstruyendo el flujo a través de la valvula triclspide y una masa intramiocardica en pared lateral de ventriculo
izquierdo. B: en la ventana apical cinco camaras, el tracto de salida del ventriculo izquierdo sin obstrucciones. C: en
el eje corto se observa la infiltracion del rabdomioma en la pared lateral del ventriculo izquierdo. D: en el eje corto a
un nivel mas basal se identifican la valvula pulmonar y arteria pulmonar sin lesiones, ademds del rabdomioma de mayor
tamafio ocupando el ventriculo derecho.
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Se observan los cortocircuitos neonatales que aseguran el flujo sistémico. A y B: el foramen oval (con flujo
de derecha a izquierda). C y D: el conducto arterioso permeable (con flujo de izquierda a derecha).

Se inici6 manejo con inhibidor de mTOR (sirolimus)
esperando la disminucion del tamarfio de las lesiones,
a las dos semanas de vida. Hemodinamicamente se
volvieron un reto las opciones terapéuticas para este
paciente, ya que la disminucion de los tumores fue
minima. Se plante6 la posibilidad de realizar una fis-
tula sistémico-pulmonar y en el mismo tiempo quirur-
gico realizar una biopsia de la tumoracion principal.

Durante la intervencion quirdrgica, al momento de
realizar la biopsia, se retird toda la tumoracién de cavi-
dades derechas que condicionaba la obstruccién prin-
cipal, corroborando la integridad tricispidea y asegura-
do el flujo anterégrado a través de la arteria pulmonar.
Se decidi6 no realizar la fistula sistémico-pulmonar. Sin
embargo, al término de la cirugia presenté taquicardia
supraventricular que no remite al manejo médico. Pos-
teriormente desarroll6 insuficiencia cardiaca posperi-
cardiotomia, por lo que el paciente fallecié. El estudio
histopatolégico del tumor reporté rabdomioma.

Si bien los rabdomiomas cardiacos tienen una alta
probabilidad de involucidn, en una revisién reciente se
reportd que el 20% de los casos requirid de manejo
quirdrgico y el 30% requirid6 de manejo médico con
inhibidores de mTOR. El otro 50% se dejé en vigilancia,
de los cuales un 20% presentd regresion espontanea
hasta el momento de la conclusion del estudio®. Si bien
la presentacion clinica descrita es muy variada, desde
ser asintomaticos hasta presentar insuficiencia cardia-
ca, hipertension pulmonar, arritmias, trombosis o muer-
te suibita®. Este caso en particular cobra relevancia por
la presentacion clinica atipica, simulando una cardio-
patia congénita dependiente del ducto, de flujo pulmo-
nar disminuido, tipo atresia tricuspidea, por lo cual no
resulta opciodn la espera de involucién espontanea de
los rabdomiomas. El uso de terapia paliativa como la
colocacion de stent en el conducto o la realizacion de
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la fistula sistémico-pulmonar se consideré parte del
tratamiento esencial. Si bien esta no es una opcidn
quirdrgica (paliativa) propuesta de manera frecuente
en este tipo de patologias, esta practica ya ha sido
descrita en la literatura en casos aislados, incluso al-
gunos requiriendo de atrioseptostomia con balén para
asegurar el llenado del ventriculo izquierdo. En otros
casos de rabdomiomas de gran tamafo se han utiliza-
do inhibidores de la proteina mTOR, con una regresion
importante del tamafo del tumor al mes de iniciado el
tratamiento®. Otra serie de casos reporta la opcion de
reseccion quirdrgica del tumor con buenos resultados
al afo de vida si las estructuras cardiacas se encuen-
tran preservadas®.

En el caso que describimos, con los cambios hemo-
dindmicos propios de la adaptacién de la circulacion
fetal a la neonatal, el tratamiento resulté desafiante,
considerando ademas las alteraciones electrocardio-
graficas que presento al nacimiento, con alta sospecha
de afeccién en la irrigacién coronaria, condicionada
predominantemente por el tumor que infiltraba la pared
lateral del ventriculo izquierdo. Lamentablemente la
colocacion de stent en el conducto fue fallida, y pos-
terior al inicio del tratamiento con sirolimus (el inhibidor
de la proteina mTOR del que disponemos en nuestra
unidad) no se observaron cambios en el tamario de los
tumores. Tampoco se documentaron efectos secunda-
rios relacionados con el inicio del tratamiento.

Este caso contaba con varios factores de riesgo para
desenlace fatal: el tamafio, el nimero y la localizacion
de las lesiones, la presencia de alteraciones electro-
cardiograficas como Wolff-Parkinson-White y la insufi-
ciencia cardiaca desarrollada.

Todos los pacientes con diagndstico prenatal de tu-
mores intracardiacos deben ser referidos a un centro
especializado de tercer nivel que tengan la capacidad
de administrar manejo médico desde la vida fetal, ade-
mas de planear el nacimiento con una atencién opor-
tuna, gestion de medicamentos (prostaglandinas, inhi-
bidores de mTOR) y poder brindar un tratamiento
multidisciplinario.

Al Servicio de Neonatologia del Hospital de Gineco-
logia y Pediatria N.° 48 del Instituto Mexicano del Se-
guro Social.
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