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El Rabdomioma Cardiaco

INTRODUCCION

= | rabdomloma cardiaco es una de las neoplasias intra cardiacas casi exclusiva en

la edad pediatrica, su frecuencia esta subestimada debido a que no tiene manifestaciones

clinicas ‘especificas, puede encontrarse en estudios patologicos, las manifestaciones

clinicas son variadas incluyen cianosis, soplos, arritmias, requieren de la intuicion del

clinico para investigar esta patologia. En algunas ocasiones se encuentra asociado a

enfermedades como la esclerosis tuberosa enfermedad autosdmica dominante,

presentandose hasta en el 70% de estos pacientes, este ha sido una de las pautas para
dar inicio al estudio del tumor intra cardiaco.

La presentacion y evolucion clinica del rabdomioma dependera del tamano,
alteraciones estructurales que provoque en el corazon, arritmias y por ultimo su
asociacion con patologias congénitas del corazén, dependiendo de estas alteraciones
sera el manejo que se indique para estos pacientes, la regresion espontanea del tamarfio
del tumor permite el tratamiento conservador en los pacientes que no presenten
compromiso hemodinamico. Decidimos buscar pacientes con diagnodstico de rabdomioma
cardiaco y determinar la presentacion clinica, alteraciones anatomicas cardiacas y las
indicaciones de tratamiento quirargico con seguimiento de 6 meses después del
diagnostico.
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£l Rabdomioma Cardiaco

) ; JUSTIFICACION

El rabdomibmakcardiaco es una de las neoplasias mas comunes en la etapa pediatrica, se
desconbce con exactitud la incidencia del mismo, a pesar de ser la neoplasia mas frecuente en esa
edad, la enferme‘d‘ad' es poco especifico en la presentacion clinica, esta plenamente establecida su
asobiaéic’)n'c'o'nfél‘t‘s,indrome de esclerosis tuberosa, por lo que esta justificada la busqueda de
rabdomio’rha'k intra-cardiaco y viceversa. Nosotros hicimos una evaluacion de los casos tratados en
ngestra'institubién en el periodo de junio de 1994 a junio de 2003 determinando las caracteristicas
clinicas que acdmpaﬁen a esta patologia asi como las complicaciones detectadas en el seguimiento,
el tratamiento brindado y la respuesta al mismo.

Por lo anteriormente mencionado consideramos que la elaboracion del diagnodstico o la
sospecha de la presencia de la enfermedad es un reto para el clinico tanto por la baja incidencia
como por lo. arido de las manifestaciones clinicas, ya que puede presentarse como arritmias,
obstruccién de tractos de salida ademas de no ser raro que sea un hallazgo incidental o ser detectado
durante el estudio de un paciente con esclerosis tuberosa sin ningun tipo de manifestacion
cardiovascular.

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

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

OBJETIVO GENERAL

Determinar las caracteristicas clinicas y epidemiolégicas de los pacientes con rabdomioma cardiaco.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1) Determinar las caracteristicas clinica del rabdomioma intra-cardiaco.
2) Establecer la localizacién del rabdomioma intra-cardiaco.
3) Determinar las complicaciones de radomioma cardiaco. -

4) Determinar la evolucion clinica del rabdomioma intra-cardiaco.
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El Rabdomioma Cardiaco

REVISION BIBLIOGRAFICA

El! compromiso tumoral del corazon no es frecuente y asienta sobre todo en los tumores
metastaticos 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, segun diferentes estudios de autopsias, su incidencia varia del 0.001 al 0.28%
en su mayoria revisten de caracter benigno el 75%. Dependiendo de la edad varia la incidencia de
los tipos de tumor, por lo que nos centraremos en los tumores pediatricos.(1,2,4,5)

Clasificacion de tumores cardiacos primitivos:

Las neoplasias cardiacas en nifos son raras el tipo mas 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 clinicas especificas de los tumores cardiacos, mientras
las masas tumorales ”nb‘alcancen un cierto tamano, es frecuente la ausencia de sintomas. En estos
casos puede Ilamar, la'ét‘e‘nci()n la presencia de cardiomegalia o deformacién de la silueta cardiaca en
la radiografia dé térax o la comprobacién incidental de una imagen anormal en un ecocardiograma de

rutina. (3 8,13 20) AEn el determlnlsmo de los sintomas, ademas del tamarno tumoral es importante su
al’ pericardio, intramural, o protruyendo en algunas de las cavidades
ab‘liaéd. su grado de invasividad, el potencial de crecimiento.(1,4,5,8,)
fsfntyomas estos son en general imprecisos y sugieren enfermedad

mani}éstaciones embolicas a territorios cerebrales, coronario o
“invasién del miocardio en las zonas en que transcurren las principales
ﬂ:c‘;au'sa de arritmias.(19) Los tumores con proyeccion intra-cavitaria
n“el llenado del ventriculo respectivo y producen congestiéon pulmonar y
sistémica, el " ' es uno de ellos.(10,12,13) Si estos tumores poseen un pediculo que les
permita una’ buena mov:lldad puede existir signos cambiantes de obstruccion valvular, a veces

vias de cond
generalmente

influidos por. camblos posicidnales. Cuando los tumores intracavitarios producen embolias se deben
al desprendimiento ‘de pequefios fragmentos tisulares friables o a la fragmentacién de trombos
formados en la superficie de los mismos otros tumores pueden acompanarse de fiebre y
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El Rabdomioma Cardiaco

Abordaje diagnostico de los tumores cardiacos primitivos:

Como sucede con las manifestaciones clinicas los tumores pequefios suelen no producir
anormalidades radioldgicas en cuanto al tamafio y configuracion de la silueta cardiaca. Las
dimensiones la localizacion del tumor influye en los respectivos hallazgos. Los tumores intra murales
producen generalmente cardiomegalia o deformaciones variables en los contornos cardiacos.(2.4,20)
E! 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
radiologicas caractefiSticas. Otros hallazgos radiologicos pueden consistir en congestion vascular
pulmonary engrosamlento tumoral del mediastino.(2,4,9,20)

‘La: ecoca ografla transtoracica representa en la practica el procedimiento electivo inicial.

Ademas su aracter. no nvasnvo y su facil accesibilidad, permite estudiar la morfologia cardiaca en

dlferentes plan |dad de sus estructuras y un considerable espectro de su funcionalidad. La

s generalmente y nunca muestra

‘representan una masa multifocal

resonancia magnética nuclear pueden brindar
La TAC

" Posibilita realizar ademas una evaluacion de las estructuras blandas,
rasos, calcificados resultando complemento adecuado para la ecografia. La
magenes en tiempo real como la ecocardiografia y no permite analizar la

extra-cardiac
reconocer los'tejido
movilidad val a.resonancia magnética permite caracterizar mejor la TAC los tejidos blandos y
presentan una gra utllldad para la evaluacion de las masas intra murales(3,6,) cuando se cuenta con
ellos. La .vdlferenmac:lon entre tumores cardiacos primitivos o metastaticos deben realizarse de

acuerdo al contexto clinico general del paciente. Con respecto al caracter benigno o maligno de los

tumores prim ‘estos ultimos pueden mostrar imagenes invasivas infiltrantes, compromiso de mas

de una cavida nvasion mediastinica, crecimiento progresivo y metastatico a distancia aunque la
distinciéon se, reallzo frecuentemente en el momento de la cirugia o en la necropsia.(2,4,11) En cuanto
a la caracterlz cion tentatlva de la naturaleza del tumor, importa su localizacion en relaciéon con el
endocardlo' no del miocardio o el pericardio, su caracter Unico o multiple su asiento en una
determinada cavidad, segun 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 pediatrica. Von Recklinghausen describié el primer rabdomioma
en 1862 estos tumores son considerados benignos por sus caracteristicas morfolégicas. Sin embargo
el Dr. Ignacio Chavez Rivera llamd a este como el polimorfismo fisiopatoloégico caracterizado por
diversas alteraciones que dependen del sitio de presentacidon del tumor que estructura invada
obstruya o dafie.(18, 19)

El rabdomloma constltuyen los tumores cardiacos benignos mas frecuente en .nifos de

caracter autosoml “dominante, (con mutaciones del cromosoma 9 y 16 de esclerosis tuberosa) con

cndo' y en ‘el lactante siendo diagnosticado el 80% antes del afio de

predominio’ en’e
0.12 ente raro:en adultos previamente sanos.(12) La presentacion
ubrerto en autopS|as (2) Los estudio en autopsias en nifios se ha
> °'/‘a 0 08% Utilizando el Ecocardiograma se han detectado los
) de 0 0017% a 0.03%. Los datos anteriores estan limitados
utopsnas de casos reportados y en una revision larga de centros

dlémetro mas frecuentemente locahzadas en el miocardio ventricular izquierdo o derecho o en el
tabique mterventncular aunque puede desarrollarse también en el seno del masculo
auricutar.(2,10,12,13) A veces los tumores se presentan en forma de ndédulos miliares, multiples
diseminados (rabdomiomatosis) El rabdomioma esta considerado como una lesién hamartomatosa
cuando su localizacion 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 miocardicos embrionarios.(12,13,16)

En la mayoria de los casos se trata de tumores asintomaticos frecuentemente descubiertos
en una ecocardiografia fetal con una marcada tendencia a la regresidon 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 obstruccion caval, hipertension arterial
pulmonar isquemia pulmonar cerebral aguda, o miocardica, cor pulmonar cualquier tipo de arritmia,
embolismo, . trombosis, ataque del estado general con sindrome de emaciacion, fiebre y
sintomatologia que simulan las enfermedades de la colagena o endocarditis
infecciosa.(6,9,11,13,16,17)

Los nifios afectados por estos tumores presentan desde el 50 hasta el 86 % de frecuencia en
asociacion con esclerosis tuberosa constituyendo deficiencia mental hamartomas, epilepsia y
adenoma sebaceo de caracter familiar y a veces existen cardiopatias congénitas. (7,8,12)

TESIS CON
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El Rabdomioma Cardlaco

LL,os hallazgos patologicos son células bien diferenciadas, con citoplasma alargado, nicleo
central las éuales muestran estriaciones transversales, se identifica también células poligonales de
—tamaﬁo"médiajnb con-abundante citoplasma granular fino con bandas fibrosas delgadas las cuales se
dirigen de Ia’vmembrana citoplasmatica hacia el nucleo en ocasiones doble con cromatina fina vy

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

METODOLOGIA

TIPO DE ESTUDIO:

Observacional

MUESTRA: -
' Se reviééron expedientes de pacientes con diagnostico de rabdomioma cardiaco en edades

comprendidas de 0 a 18 afios de edad, en el periodo de enero del 1994 a junio del 2003 y los datos

obtenidos se registraron en la boleta de recoleccion elaborada para el efecto.
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€l Rabdomioma Cardiaco

RESULTADOS
Ocho pacientes fueron diagnosticados con rabdomioma cardiaco 4 de ellos con resultados
patoldgicos de rabdomioma. Todos los pacientes con datos de esclerosis tuberosa.

La presentacion clinica fue determinada con los siguientes hallazgos:

Incidental como hallazgo ecocardiografico 4 (50%)pacientes. En 4 (50%)pacientes hubo cianosis al
nacimiento que amerito realizar estudio ecocardiografico, soplo cardiaco en 4 (50%)pacientes, en
1(12.5%) de ellos se asocié cardiopatia congénita del tipo transposiciéon clasica de las grandes

artenas.‘ .
Los hallazgo de: la exploracnén fisica fueron:
Soplo expulsnvo en' foco pulmonar en 4 (50%) de ellos, cianosis en 4 (50%)pacientes, 2 (25%) con

msufcxencna cardlaca. .
Los hallazgos radxograf'cos fueron'
I,

‘6,(7\5‘%\) de ellos con cardiomegalia grado I, y 2 (25%) con grado

Hallazgos ecocardnogréf'cos. L _ ~
En 8 (100%)pacuentes se encontré el tumor,en Jla cavidad del ventriculo derecho y en 2 (25%)

pacientes la tumoracion se encontraba en: a'mbos ventriculos
En los paCIentes con |nsuf‘c1en0|a cardlaca la masa tumoral ocupaba mas del 75% de la cavidad
ventricular con obstruccnon del tracto de sallda En 3 (37.5%) pacientes presentaron taquucardla

supraventricular.

Tratamiento:

En 4 (50%) pacientes se realizd cirugia de reseccion tumoral indicada por obstruccidon del tracto de
salida y por tratarhiento a cardiopatia asociada falleciendo 1 (12.5%) de ellos. A los que no se les
realizd cirugia sé decidi6 tratamiento conservador.

El seguimiento en plazo de 6 meses fue:

En uno de Ios't’"pacientes que no recibieron tratamiento quirdrgico se documenté disminucion del
tamafio de las masas mejorando su clase funcional, los 3 (37.5%) pacientes restantes no hubo
ninguna modificacién de la tumoracion en el seguimiento a seis meses. Entre los pacientes a los que
se les brindé él tratamiento quirirgico no se encontré recidiva de la tumoracion durante el mismo

periodo de seguimiento.
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El Rabdomioma Cardiaco

Tabla 1
CARACTERISTICAS DE LOS PACIENTES
Sexo | Edad | Sintomas E.F. ICardio- [EKG [ECO irugia Fallecié [ECO 6 meses
megalia

1 M 3d cianosis ICC +S8Ss Gl TSV P75% i i

F 5d No SS G HVD [VD + VI i No
3 F Tm cianosis ICC + S8 |Gl TSV  P75% Si No
4] F 3m No SSs =1l HVD ©NMD i No
5] M 6m No Normal Gl HvVD ND No INo Dismin.
[& M 5m No Normal |Gl TSV VD + Vi No No Igual
7] M 1m cianosis SSs Gl HVD VD No No Igual
8| M 10d cianosis SS Gl HBV VD No No Igual

ICC=insuficiencia cardiaca congestiva, SS= soplo sistdlico, TSV= taquicardia supraventricular, HVYD= hipertrofia ventricular derecha, HBvV=

hipertrofia bi-ventricular, VD= ventriculo derecho, VI= ventriculo izquierdo, Sin rec= sin recidiva, Dismin.= disminucion de la masa.

s ] T

4

34

2

e,

1

£l Masculino

B Femenino

Sexo

B Grado Il
£ Grado 1l

Cardiomegalia
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El Rabdomioma Cardiaco

ANALISIS Y DISCUSION DE RESULTADOS
El rabdomioma cardiaco es un tumor considerado benigno por sus caracteristicas
morfologlcas es4de -aparicion exclusiva de la edad pediatrica todos nuestros pacientes fueron

menores de un ano ‘de-edad. En nuestro estudio encontramos predominio del sexo masculino que

difiere a lo” reportado en la literatura donde este factor no tiene diferencias sngnlﬂcatlvas Hasta el

os. El procedimiento diagnostico que se utilizd en nuestros pacientes fue el
I'que se realizd el diagnostico en el 100% de ellos que como se describe es el

(50%) pacientes tuvieron cianosis por lo que se estudio patologia cardiovascular, 6 (75%) -
N es se les detectd soplo en la revisidn pediatrica, 2 (25%) de nuestros pacnentes
desarrollaron insuficiencia cardiaca y en 1 (12.5%) de ellos no presentaba ninguna smtomatologla
cardlovascular asn como nlngun tipo de hallazgo patologico en la exploracion fisica. Esta descrito que
la locahzacnén Amas frecuente del tumor es el ventriculo derecho como sucedié en el 100% de

nuestros pacnentes Y. en el 25% del total la afeccién incluyd también ventriculo izquierdo. El
tratamiento qunrurglco ‘para el rabdomioma cardiaco es la eleccion cuando hay obstruccion de las vias

de entrada o 'Sﬂllda ventl_'lcular. insuficiencia cardiaca por llenado ventricular insuficiente o arritmias

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

cardiacas tiiénentendeﬁcia"é la regresion, en nuestra serie en 4 (50%) de los pacientes fue necesario
realizar cirugia e ‘(37 .5%) de ellos la indicacion fue insuficiencia cardiaca con obstruccion del tracto
entrlculo derecho, en el otro paciente la cirugia fue indicada por la cardiopatia

de salida del

congénita de.b k (transposmlon de grandes arterias). 1 (12.5%) paciente de los que fueron
sometidos a préce,dlbmlento quirurgico fallecio 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 regresion del tumor intra cardiaco.
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El Rabdomioma Cardiaco

CONCLUSIONES
La edad en la qu‘e‘ se” presenta este tumor es el periodo neonatal y lactantes.
La pre‘sentévqiéﬁ‘ ‘v'f‘k' c’lvir"ﬁc'a dependera de la sospecha del tumor por sindromes
asociadds, rep'_ercr:uéiénkbhemodinémica secundaria al grado de obstruccion del tracto de salida,

tamafio de la masa tumoral y localizacion.
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