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El Rabdomioma Cardiaco 

INTRODUCCION 
El rabdomioma cardiaco es una de las neoplasias intra cardiacas casi exclusiva en 

la edad pediátrica, su frecuencia esta subestimada debido a que no tiene manifestaciones 
clínicas especificas, puede encontrarse en estudios patológicos, las manifestaciones 
clínicas son variadas incluyen cianosis, soplos, arritmias, requieren de la intuición del 
clínico. para investigar esta patología. En algunas ocasiones se encuentra asociado a 
enfermedades como la esclerosis tuberosa enfermedad autosómica dominante, 
presentándose hasta en el 70o/o de estos pacientes, este ha sido una de las pautas para 
dar inicio al estudio del tumor intra cardiaco. 

La presentación y evolución clínica del rabdomioma dependerá del tamaño, 
alteraciones estructurales que provoque en el corazón, arritmias y por último su 
asociación con patologías congénitas del corazón, dependiendo de estas alteraciones 
será el manejo que se indique para estos pacientes, la regresión espontánea del tamaño 
del tumor permite el tratamiento conservador en los pacientes que no presenten 
compromiso hemodinámico. Decidimos buscar pacientes con diagnóstico de rabdomioma 
cardiaco y determinar la presentación clínica, alteraciones anatómicas cardiacas y las 
indicaciones de tratamiento quirúrgico con seguimiento de 6 meses después del 
diagnostico. 
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El Rabdomioma Cardiaco 

JUSTIFICACIÓN 

El rabdomioma cardiaco es una de las neoplasias más comunes en la etapa pediátrica, se 

desconoce con exactitud la incidencia del mismo, a pesar de ser la neoplasia más frecuente en esa 

edad, la enfermedad es poco especifico en la presentación clínica, está plenamente establecida su 

asociación con el slndrome de esclerosis tuberosa, por lo que esta justificada la búsqueda de 

rabdomioma intra-cardiaco y viceversa. Nosotros hicimos una evaluación de los casos tratados en 

nuestra institución en el periodo de junio de 1994 a junio de 2003 determinando las características 

clínicas que acompañen a esta patología así como las complicaciones detectadas en el seguimiento, 

el tratamiento brindado y la respuesta al mismo. 

Por lo anteriormente mencionado consideramos que la elaboración del diagnóstico o la 

sospecha de la presencia de la enfermedad es un reto para el clínico tanto por la baja incidencia 

como por lo árido de las manifestaciones clínicas, ya que puede presentarse como arritmias, 

obstrucción de tractos de salida además de no ser raro que sea un hallazgo incidental o ser detectado 

durante el estudio de un paciente con esclerosis tuberosa sin ningún tipo de manifestación 

cardiovascular. 

El presente estudio pretende describir los aspectos ya mencionados con el fin de conocer la 

forma de presentación entre los pacientes que acuden a nuestro instituto. 
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El Rabdomioma Cardiaco 

OBJETIVO GENERAL 

Determinar las características clínicas y epidemiológicas de los pacientes con rabdomioma cardiaco. 

OBJETIVOS ESPECIFICOS 

1) Determinar las características clínica del rabdomioma intra-cardlaco. 

2) Establecer la localización del rabdomioma intra~cardiaco. 

3) Determinar las complicaciones de radomióma cardiaco. 

4) Determinar la evolución clínica_ del rabdoinioma intra-cardiaco. 
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El Rabdomioma Cardíaco 

REVISIÓN BIBLIOGRÁFICA 

El compromiso tumoral del corazón no es frecuente y asienta sobre todo en los tumores 

metastáticos en el pericardio a partir de tumores originados de pulmones, mamas, aparato digestivo y 

en pacientes con leucemias y linfomas. Por el contrario los tumores cardiacos primitivos tienen una 

incidencia muy baja, según diferentes estudios de autopsias, su incidencia varia del 0.001 al 0.28o/o 

en su mayoría revisten de carácter benigno el 75%. Dependiendo de la edad varia la incidencia de 

los tipos de tumor, por lo que nos centraremos en los tumores pediátricos.(1 ,2,4,5) 

Clasificación de tumores cardiacos primitivos: 

Las neoplasias cardiacas en niños son raras el tipo más frecuente que se ha documentado es 

el mixoma seguido por el rabdomioma, se ha comunicado de otros tipos como, fibroma, lipoma, 

fibroelastoma papilar, hemangioma, paraganglioma, teratoma. Tumores malignos: sarcomas, linfoma, 

mesotelioma.(4,5) 

Manifestaciones de los tumores cardiacos primitivos: 

En general no existen manifestaciones clínicas especificas de los tumores cardiacos, mientras 

las masas tumorales no alcancen un cierto tamaño, es frecuente la ausencia de síntomas. En estos 

casos puede llamar.la atención la presencia de cardiomegalia o deformación de la silueta cardiaca en 
" ·'-. ·~ 

la radiografía de tórax o la comprobación incidental de una imagen anormal en un ecocardiograma de 

rutina.(3,8,13,20);E-nel_determinismo de los síntomas, además del tamaño tumoral es importante su 

localización, si--~~;\/incula al pericardio, intramural, o protruyendo en algunas de las cavidades 

cardiacas, su firm·e~~.-- friabilidad, su grado de invasividad, el potencial de crecimiento.(1,4,5,8,) 

Cuando los tumorés~prC:,ducen· síntomas estos son en general imprecisos y sugieren enfermedad 

miocárdica, pericáidic;~.ij·¿vái~ular suelen existir síntomas de insuficiencia cardiaca frecuentemente 

disnea, arritn;¡.;¡~';.'r ·9•;:::'manifestaciones embolicas a territorios cerebrales, coronario o 

sistémico.(4,9,-Í0,1'2:1-9)~c:L:a- invasión del miocardio en las zonas en que transcurren las principales 

vías de condu_cciari·Ú~Él~ causa de arritmias.(19) Los tumores con proyección intra-cavitaria 

generalmente 'eí:ltg-~~~cen el llenado del ventriculo respectivo y producen congestión pulmonar y 

sistémica, el r~~;~:6ir;-¡6;.;.,a es uno de ellos.(10,12,13) Si estos tumores poseen un pedículo que les 
-, ~:;:' :'~, ·;_. ; __ .( -

permita una b'uena-- movilidad puede existir signos cambiantes de obstrucción valvular, a veces 

influidos por. cambios posiciónales. Cuando los tumores intracavitarios producen embolias se deben 

al desprendimiento de pequeños fragmentos tisulares friables o a la fragmentación de trombos 

formados en la superficie de los mismos otros tumores pueden acompañarse de fiebre y 

adelgazamiento. 
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El Rabdomioma Cardíaco 

Abordaje diagnostico de los tumores cardiacos primitivos: 

Como sucede con las manifestaciones clínicas los tumores pequeños suelen no producir 

anormalidades radiológicas en cuanto al tamaño y configuración de la silueta cardiaca. Las 

dimensiones la localización del tumor influye en los respectivos hallazgos. Los tumores intra murales 

producen generalmente cardiomegalia o deformaciones variables en los contornos cardiacos.(2,4,20) 

El agrandamiento de una determinada cavidad se relaciona con los efectos predominantes del tumor 

sobre cada una de ellas. El compromiso tumoral del pericardio genera derrame y sus expresiones 

radiológicas características. Otros hallazgos radiológicos pueden consistir en congestión vascular 

pulmonar y engrosamh:mto tumoral del mediastino.(2,4,9,20) 
' . . 

La ecOca~diografia transtoracica representa en la practica el procedimiento electivo inicial. 

Además. su c~~áC:te~.·r.«:>.invasivo y su fácil accesibilidad, permite estudiar la morfología cardiaca en 

diferent~~ plcÍ~b~;;'.1.;C.:;,c;vilidad de sus estructuras y un considerable espectro de su funcionalidad. La 

ecocarc:Hog.ratia':t;;iúi's~sofágica es muy útil para realizar una evaluación mas detallada por esta 

técnica los tumore;;.·¿CÍrdiacos se expresan como masas de tamaño y características variables. La 

ecografía dopple~:i:iu'~c:lé.11 :mostrar además estenosis o insuficiencia valvular asociada.(3,6, 11) 

Los rcÍl:>c!ornidmas _ generalmente representan una masa multifocal y nunca muestra 

calciflcaciánes:(2;s) :i~;:'. ..... , 
Lá · to·¡;:,~g~a'fl~;:'.CÍxial. computarizada y 1 resonancia magnética nuclear pueden brindar 

información ~di~·i·c;;~í{ci'~'i~r~·n utilidad para realizar una mejor caracterización del tumor. La TAC 

permite visua11;:-~·r1fW;~~·1.~ el ·corazón sino también el mediastino vecino. por 10 tanto la repercusión 

extra-cardiacc(de" 1()~ tumores. Posibilita realizar además una evaluación de las estructuras blandas, 

reconocer los'.J~ji~Ciii-I'9.._:¡,;sos, calcificados resultando complemento adecuado para la ecografía. La 

TAC no prop~fdon'á': imágenes en tiempo real como la ecocardiografía y no permite analizar la 

movilidad valvli1i3'r:; í.:á resonancia magnética permite caracterizar mejor la TAC los tejidos blandos y 

presentan una·~9;~11. utilidad para la evaluación de las masas intra murales(3,6,) cuando se cuenta con 

ellos. La dif~.r~l1ciación entre tumores cardiacos primitivos o metastáticos deben realizarse de 

acuerdo al contexto clínico general del paciente. Con respecto al carácter benigno o maligno de los 

tumores primarios estos últimos pueden mostrar imágenes invasivas infiltrantes, compromiso de mas 

de una cavid·ci~·"¡;,vasión mediastinica, crecimiento progresivo y metastático a distancia aunque la 

distinción se r~~1i:Z:o frecuentemente en el momento de la cirugía o en la necropsia.(2,4, 11) En cuanto 

a Ja caracteri:Z.~'~lón tentativa de la naturaleza del tumor, importa su localización en relación con el 

endocardio, eJ,<seno del miocardio o el pericardio, su carácter único o múltiple su asiento en una 

determinadá•.· ~-avidad, según los rasgos que se describen para cada uno de ellos en 

particular.(2,4,5,9, 10, 12) 
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El Rabdomioma Cardiaco 

Rabdomioma: 

Es casi exclusivo de la edad pediátrica. Von Recklinghausen describió el primer rabdomioma 

en 1862 estos tumores son considerados benignos por sus caracteristicas moñológicas. Sin embargo 

el Dr. Ignacio Chávez Rivera llamó a este como el polimoñismo fisiopatológico caracterizado por 

diversas alteraciones que dependen del sitio de presentación del tumor que estructura invada 

obstruya o dañe.(18, 19) 

El rabdomioma constituyen los tumores cardiacos benignos mas frecuente en .niños de 

carácter autosómiC:ó.·cj:oijiin~nte .. (con mutaciones del cromosoma 9 y 16 de esclerosis tuberosa) con 

predominio en.·er•frecién~·n:~C:ido y en el lactante siendo diagnosticado el 80% antes del año de 

edad.(7,9,10,1~)~~'Ei,;:;:·~~t~;;;~aCl~+Émte raro en adultos previamente sanos.(12) La presentación 

clinica e~:·aÜpii:~~·~?~~~·t:f~i=i11'ci~~·c;Úbierto .en autopsias (2) Los estudio en autopsias en niños se ha 
.: .,;. __ · - ,-.-_ -~ >> . ·, ·,~',:V:!:· :;:;:-'::,""·;~~1~:·,t;;f~·•:,\;-~3"~:;i~·~-.:;-,;.:~:;;;'., -~ : ·. ~ -- .. ' - - . , . -, 

reportc:ido 'una(incid.encia·:c:le{0.027cyo a 0.08% Utilizando el Ecocardiograma se han detectado los 

~pueemdr:, .. ·á~ternr~cco:st_;;(·~2~d)·t~.I~~~l'~&§~~s~f~~J~t:tpzi:sº~~o::::sªr~~~3;:~0~
0~ :~t:~aa~~:~:7~~sra~:=:~i::~~:: 

·oic;ha tur'río'ra~iÓn representa detención y maduración focal del músculo cardiaco son 

nódulos~ gri~éc;eC:ii. fi~me~ C:Íri::unscritas que miden desde pocos milimetros hasta 3 a 4 cm de 

diámetro i:nai;'··fr~·cu~nte~ente localizadas en el miocardio ventricular izquierdo o derecho o en el 

tabique interventricular aunque puede desarrollarse también en el seno del músculo 

auricular.(2, 10, 12, 13) A veces los tumores se presentan en forma de nódulos miliares, múltiples 

diseminados (rabdomiomatosis) El rabdomioma esta considerado como una lesión hamartomatosa 

cuando su localización es intra cardiaca. Debido a que semeja estructuras normales en crecimiento 

desordenado lo que cuestiona su naturaleza como una verdadera neoplasia. Se le ha considerado un 

Hamartoma fetal derivado de mioblastos miocárdicos embrionarios.(12, 13, 16) 

En la mayoria de los casos se trata de tumores asintomáticos frecuentemente descubiertos 

en una ecocardiografía fetal con una marcada tendencia a la regresión cuando aparecen 

manifestaciones consisten principalmente en soplos, taquiarritmias o insuficiencia cardiaca. 

(13, 14, 18, 19,20) Es capaz de producir cualquiera de las grandes variedades de insuficiencia 

cardiocirculatoria, sincope o insuficiencia de los sindromes de obstrucción cavar. hipertensión arterial 

pulmonar isquemia pulmonar cerebral aguda, o miocárdica, cor pulmonar cualquier tipo de arritmia, 

embolismo, trombosis, ataque del estado general con síndrome de emaciación, fiebre y 

sintomatología que simulan las enfermedades de la colágena o endocarditis 

infeccíosa.(6,9, 11, 13, 16, 17) 

Los niños afectados por estos tumores presentan desde el 50 hasta el 86 o/o de frecuencia en 

asociación con esclerosis tuberosa constituyendo deficiencia mental hamartomas, epilepsia y 

adenoma sebáceo de carácter familiar y a veces existen cardiopatías congénitas. (7,8, 12) 
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El Rabdomioma Cardfaco 

Los hallazgos patológicos son células bien diferenciadas, con citoplasma alargado, núcleo 

central las cuales muestran estriaciones transversales, se identifica también células poligonales de 

tamaño mediano con abundante citoplasma granular fino con bandas fibrosas delgadas las cuales se 

dirigen de la membrana citoplasmática hacia el núcleo en ocasiones doble con cromatina fina y 

aislados nucleolos (células en telaraña)(2,5,6, 15,20) 
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El Rabdomioma Cardiaco 

METODOLOGÍA 

TIPO DE ESTUDIO: 

Observacional 

MUESTRA: 

Se revisaron expedientes de pacientes con diagnostico de rabdomioma cardiaco en edades 

comprendidas de O a 18 años de edad, en el periodo de enero del 1994 a junio del 2003 y los datos 

obtenidos se registraron en la boleta de recolección elaborada para el efecto. 
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El Rabdomioma Cardiaco 

RESULTADOS 
Ocho pacientes fueron diagnosticados con rabdomioma cardiaco 4 de ellos con resultados 

patológicos de rabdomioma. Todos los pacientes con datos de esclerosis tuberosa. 

La presentación clínica fue determinada con los siguientes hallazgos: 

Incidental como hallazgo ecocardiográfico 4 (50%)pacientes. En 4 (50o/o)pacientes hubo cianosis al 

nacimiento que amerito realizar estudio ecocardiográfico, soplo cardiaco en 4 (50º/o)pacientes, en 

1 (12.5%) de ellos se asoció cardiopatía congénita del tipo transposición clásica de las grandes 

arterias. 

Los hállazgos;de la exploración física fueron: 

Soplo ~xpulsi~o'· ein foco pulmonar en 4 (50%) de ellos, cianosis en 4 (50%)pacientes, 2 (25%) con 

insufi~ierlcia cardíaca. 

Los hallazgos radiográficos fueron: 6.('?'5%) de ellos co~ cardiomegalia grado 11, y 2 (25%) con grado 

111. 

Hallazgos ecocardiográficos: 

En 8 (100%)pacientes. se encontró el tumor· en la cavidad del ventrículo derecho y en 2 (25%) 

pacientes la tumoración sé e~~o~trab·a en á·r1lbos ventrículos. 
' . . ..... ,." 

En los pacientes con insuficiencia cardíaca la masa tumoral ocupaba mas del 75% de la cavidad 

ventricular con obstrucción del tracto de salida. En 3 (37.5%) pacientes presentaron taquicardia 

supraventricular. 

Tratamiento: 

En 4 (50%) pacientes se realizó cirugía de resección tumoral indicada por obstrucción del tracto de 

salida y por tratamiento a cardiopatia asociada falleciendo 1 (12.5%) de ellos. A los que no se les 

realizó cirugía se decidió tratamiento conservador. 

El seguimiento en plazo de 6 meses fue: 

En uno de los_ pacientes que no recibieron tratamiento quirúrgico se documentó disminución del 

tamaño de las masas mejorando su clase funcional, los 3 (37.5%) pacientes restantes no hubo 

ninguna modificación de la tumoración en el seguimiento a seis meses. Entre los pacientes a los que 

se les brindó el tratamiento quirúrgico no se encontró recidiva de la tumoración durante el mismo 

período de seguimiento. 
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Sexo Edad Síntomas 

1 M 3d cianosis 
;¡ F 5d No 

~ F 1m cianosis 
4 F 3m No 

5 M 6m No 

6 M 5m No 

7 M 1m cianosis 

8 M 10 d cianosis 

Tabla 1 
CARACTERiSTICAS DE LOS PACIENTES 

E.F. ~ardio- EKG ECO ~irugia Falleció 
megalla 

ICC +SS Glll rrsv >75º/o Si Si 
SS Gii HVD VD+VI si No 

ICC +SS Glll TSV >75°/o Si No 
SS Gii HVD "'º Si No 

Normal Gii HVD VD No No 
Normal Gii TSV VD+Vi No No 

SS Gii HVD 1\10 No No 

SS Gii HBV 1\10 No No 

El Rabdomioma Cardiaco 

ECOS meses 

No 
Sin rec. 
Sin rec. 
Sin rec. 
Dismin. 
Igual 
Igual 
Igual 

ICC-msufic1enc1a cardiaca congestiva. SS- soplo s1stóllco, TSV- taqu1card1a supraventncular. HVD- hipertrofia ventricular derecha. HBV= 
hipertrofia bi-ventricular, VD= ventriculo derecho. VI= ventriculo izquierdo, Sin rec= sin recidiva, Dismin.= disminución de la masa. 

5 

4 

3 

2 

1 

o 
Sexo 

6 

5 

4 

3 

2 

1 

o 
Cardiomegalia 
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El Rabdomioma Cardfaco 

ANÁLISIS Y DISCUSIÓN DE RESULTADOS 

El rabdomioma cardiaco es un tumor considerado benigno por sus características 

morfológicas; -- es~ de -aparición exclusiva de la edad pediátrica todos nuestros pacientes fueron 

menores de un: año de edad. En nuestro estudio encontramos predominio del sexo masculino que 

difiere a lo:repórtado en la literatura donde este factor no tiene diferencias significativas. Hasta el 

70o/o de' los- é:;sos presentan asociación con esclerosis tuberosa con manifestaciones cutáneas 

neurológicaf;:\;¡·;;cerales, en nuestro estudio encontramos asociación entre ambas patologías en el 

100% ei!;; "iói(~~sos. El procedimiento diagnostico que se utilizó en nuestros pacientes fue el 

ecocardi:Ogi-a·m~ 'el que se realizó el diagnóstico en el 1 00% de ellos que como se describe es el 

procedimientÓ-de elección para el mismo. 

La pre's~~t~ciÓn clínica esta descrito que varia desde ser un hallazgo incidental en autopsias o en 

estt.Ídios-·:·e_~éicardiográficos durante el estudio de las enfermedades que se conoce están asociadas 

con el desarrollo de rabdomioma cardiaco y la presentación de trastornos cardiovasculares, 4 (50%) 

de nuestros pacientes consultaron a otras instituciones por la presencia de alteraciones neurológicas 

de donde_ fueron enviados al Instituto de Cardiología para complementar el diagnostico de esclerosis 

tuberosa,'4 (50%) pacientes tuvieron cianosis por lo que se estudió patología cardiovascular, 6 (75%) 

de paci~~tes se les detectó soplo en la revisión pediátrica, 2 (25%) de nuestros pacientes 

desarrollaron insuficiencia cardiaca y en 1 (12.5%) de ellos no presentaba ninguna sintomatologia 

cardiovascular así como ningún tipo de hallazgo patológico en la exploración física. Esta descrito que 

la localización. más .frecuente del tumor es el ventriculo derecho como sucedió en el 100% de 

nuestros pacientes y. en el 25°/o del total la afección incluyó también ventriculo izquierdo. El 

tratamiento quiÍúrgico para el rabdomioma cardiaco es la elección cuando hay obstrucción de las vías 

de entrada o ~aH~a· ventricular, insuficiencia cardiaca por llenado ventricular insuficiente o arritmias 

atribuibles a la tumoración, en los casos restantes la conducta es expectante ya que las masas intra 

cardiacas tienti;ff~t.ir:iaencia a la regresión, en nuestra serie en 4 (50%) de los pacientes fue necesario 

realizar cirugía én'3 (37.5%) de ellos la indicación fue insuficiencia cardiaca con obstrucción del tracto 

de salida del . ~~nt~iculo derecho, en el otro paciente la cirugia fue indicada por la cardiopatía 

congénita de base (transposición de grandes arterias). 1 (12.5%) paciente de los que fueron 

sometidos a proéedimiento quirúrgico falleció en el postoperatorio inmediato por insuficiencia cardiaca 

grave. Los restantes 4(50%) pacientes fueron vistos a plazo de 6 meses de los cuales solamente uno 

tuvo regresión del tumor intra cardíaco. 
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El Rabdomioma Cardiaco 

CONCLUSIONES 

La edad en la que se presenta este tumor es el periodo neonatal y lactantes. 

La presentación clínica dependerá de la sospecha del tumor por síndromes 

asociados, repercusión hemodinámica secundaria al grado de obstrucción del tracto de salida, 

tamaño de la masa tumoral y localización. 
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