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INTRODUCCIÓN  

 

Los tumores cardíacos pr imar ios son raros en la  edad 

pediát r ica ,  Nadas y E l l ison reportaron una inc idencia  de 0 .027% 

en 1,100 autopsias pediá t r icas.  Actu a lmente con técn icas no 

invasivas,  como la  ecocard iograf ía  la  tomograf ía  axia l  

computada y la resonancia  magnét ica han cambiado e l  aborda je 

d iagnóst ico  y e l  t ra tamiento.  La ecocard iograf ía  t ranstorác ica 

ha demostrado ser  una técn ica no invasiva,  ú t i l  en la  detecc ión 

y estud io  de las masas,  tumores in t racard iacos  y per icárd icos 

más que cua lqu ier  o t ro  método d iagnóst ico debido a su a l ta 

f ide l idad especif ic idad y sensib i l i dad,  esta  exper iencia  se vio 

evidenciada desde 1957 por  Ef fer t  a l  rea l izar  e l  d iagnóst ico  de 

un mixoma in t racardíaco(1)  con u l t rasonido.  Antes del  

advenimiento de la  ecocard iograf ía  era d i f íc i l  hacer e l  

d iagnóst ico a  menos que e l  tumor sea grande y produzca 

sín tomas,  var ios estud ios han enfat izado las venta jas técn icas 

de este  método sobre la  angiograf ía  (2) .  Inc luso en e l  per iodo 

fe ta l  se puede rea l izar  con ecocard iograf ía  e l  d iagnost ico,  

pronost ico y establecer  e l  p lan terapéut ico.  (12)   

 

Exc luyendo a los t rombos, los rabdomiomas comprenden cerca 

de la  mi tad las masas in t racard iacas  en n iños y lactantes .  Los 

rabdomiomas son los tumores card iacos más f recuentes en 

n iños,  y fueron descr i tos pr imeramente por  Von Reckl inghausen 

en 1862.  Los tumores card iacos pr imar ios son raros en 

pediat r ía  y e l  90 % son benignos.  Los rabdomiomas comprenden 

e l  45% de los tumores card iacos pr imar ios en n iños y 

representen e l  53% de los tumores benignos en la n iñez su 

inc idencia  var ía  de acuerdo a la  edad de l  d iagnóst ico debido a 

la  gran tasa de regres ión (1 ,5 .6 ,8 ,9) .  Son también los tumores 
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más d iagnost icados in  úte ro,  genera lmente son refer idos por 

tumor card iaco o arr i tmia  en e l  u l t rasonido obsté t r ico ,  y 

genera lmente no hay datos de esc leros is  tuberosa,  los s ín tomas 

son b ien to lerados y e l  r iesgo de pérd ida fe ta l  es de 4  a  6  %. 

(13)   

 

La esc leros is  tuberosa es una condic ión autosómica dominante 

con a l ta  penetrancia  y se est ima una inc idencia  de 1 /15,000 a 

1 /30,000 nacidos.  Hay una l igera predominancia de l  sexo 

mascul ino.  La asociac ión de rabdomiomas con la  esc leros is 

tuberosa,  la  cua l  ha s ido b ien reportada var ia  de  ent re  30 a  85 

%,  Y de l  50 a  80% de los afectados pueden tener una mutac ión 

de novo.  También se ha suger ido que esta  asociac ión se 

observa cuando más pequeño es e l  n iño sobre todo por  la 

regres ión con la  edad de los rabdomiomas. En la  exper ienc ia  de 

Wal lace los rabdomiomas pueden preceder a  los s ignos 

dermato lógicos y neuro lógicos de la esc leros is tuberosa.   
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CUADRO CLINICO  

 

Muchos de los pacientes son as in tomát icos y los tumores son 

descubier tos en forma for tu i ta  durante estud ios de ru t ina para 

esc leros is  tuberosa,  estud io  de un sop lo  inocente o  por 

d iagnóst ico prenata l .  La s intomato logía  es var iab le  y va desde 

los pacientes s intomát icos a  pacientes con sop los,  datos de 

obst rucc ión de t ractos de sa l ida o ent rada,  a l terac iones de la 

cont ract i l idad, card iom egal ia  y arr i tmias.  (1 ,  5 ,  6,7,9,  10).  En e l  

fe to  in  ú tero se sospecha la  presencia  de rabdomiomas en 

pacientes con hydrops feta l is y t rastornos de l  r i tmo (10) .   

 

La esc leros is  tuberosa t iene manifestac iones t íp icas como 

re tardo menta l ,  cr is is  convuls ivas,  malformaciones cerebra les 

como tumores,  h ipop igmentac ión de la  p ie l ,  examen de p ie l  

pos i t ivo  para la lámpara de Wood, y la  presencia  de la  

enfermedad en a lguno de los padres.  Que genera lmente 

aparecen poster iormente  en la  v ida y se ha vis to  que los 

rabdomiomas pueden ser  la  pr imera manifestac ión de esc leros is 

tuberosa.  En la  esc leros is tuberosa se ha observado que e l  50 a 

80 % de los casos son nuevas mutac iones,  y so lo  en 33 % de 

los casos se encuentra  un antecedente heredofami l ia r .   

 

Las les iones cutáneas  t íp icas de la  esc leros is  tuberosa son 

máculas h ipocrómicas,  angiof ibromas fac ia les,  f ib romas 

per iungeales,  parches l i josos y p laca f ib rosa.  Las manchas 

h ipocrómicas habitua lmente son vis ib les desde e l  nac imiento y 

se pueden ident i f icar  en e l  90 % de los c asos;  aunque en 

ocasiones se prec isa de la  i luminación con luz u l t ravi o le ta ,  lo 

que hace se aprecien con mayor fac i l idad.  La forma y e l  tamaño 

de las manchas son var iab les;  pero c lás icamente se mencionan 

en forma de ho ja  de f resno,  pero son múlt ip les y en ocasiones 

adoptan más un pat rón de confet i .  Pueden ser  escasas o 
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presentar  múl t ip les.  La presencia  de este  t ipo de les ión cuando 

es ún ica o  son escasas,  pueden observarse en n iños sanos. Por 

lo  que no son patognomónicas de la enfermedad. Orozco y 

Covarrub ias demostraron que la  est imulac ión s impát ica con 

p i locarp ina,  produce en las manchas sudorac ión comparable 

con la  p ie l  sana e h iperemia en los n iños sanos.  No así  en los 

enfermos con esc leros is  tuberosa donde e l  er i tema y sudorac ión 

son nu los.  (14)   

 

Existen también  los angiof ibromas fac ia les,  const i tu idos de 

te j ido vascu lar  y conect ivo.  Comienzan como una les ión papular 

er i tematosa ent re los 4  y los 10 años de edad,  y después 

crecen gradualmente.  Con d is t r ibución en la  nar iz,  los p l iegues 

nasolab ia les y e l  mentón.  Los angiof ibromas fac ia les son 

patognomónicos de la  esc leros is  tuberosa.  Su ut i l idad en e l  

d iagnost ico precoz es escasa  I   aparecen como ya comentamos 

en la  infanc ia  tardía  y so lo  en e l  70 a l  83 % de los casos.   

 

Los f ib romas ungeales,  son les iones carnosas que se or ig inan 

a l rededor o  debajo  de las uñas,  mucho mas f recuentes en los 

dedos de los p ies y a fectan generalmente a l  género  femenino. 

Se observan en e l  15 a l  20 % de los casos.  Y generalmente se 

presentan después de la  ado lescencia .  Múl t ip les  f ib romas 

ungeales son patognomónicos de la  esc leros is  tuberosa.   

 

El parche l i joso es una les ión l igeramente e levada,  de bordes 

i r regu lares y con una superf ic ie  semejante a l  papel  de l i ja ,  se 

loca l iza en la espalda o los f lancos.  Genera lmente se presentan  

en la  pubertad,  y so lo  en e l  20 a 30 % de los pacientes y no se 

considera patognomónico de la  esc leros is  tuberosa.   

 

Las p lacas f ib rosas que son formaciones en la f rente  o en las 

mej i l las,  que están presentes desde e l  nac imiento y son t íp icas 

de la  enfermedad.  
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Hasta hace poco la  t r íada c l ín ica de Vogt  const i tu ida por 

ep i leps ia ,  ret raso menta l  y angiof ibromas def in ían la 

enfermedad, pero esta  asociac ión se encuentra só lo  en un 

terc io  de los casos y   en e l  6  % de los casos no exis te  n inguna 

de estas manifestac iones.  

 

Las cr is is  convulsivas están presentes ent re  e l  80 a l  90 % de 

los casos.  En menores de 1 año son f recuentes los espasmos 

infant i les;  en n iños mayores y adul tos desarro l lan habi tua lmente 

cr is is  parc ia les s imples y/o  comple jas y con menor f recuen cia 

cr is is  tón ico -c lón icas genera l izadas,  a tón icas,  tón icas,  

mioc lón icas o ausencias a t íp icas.  Es f recuente encontrar 

combinaciones de 2 o más t ipos.   

 

E l  re t raso menta l  se presenta en e l  60 % de los casos y la 

sever idad var ía  desde leve hasta  profundo .  No hay asociac ión 

ent re  re t raso menta l  y ep i leps ia .  Parece que la evo luc ión 

favorab le ,  tanto  de las func iones neuropsíqu icas como de las 

cr is is  ep i lépt icas está  re lac ionada a menor número de 

tuberos idades,  que en los ind iv iduos con mayor re t raso y con 

cr is is  convuls ivas de d i f íc i l  cont ro l ,  en los cua les hay mayor 

número.  

 

Se ha observado que ent re 6 a l  14 % de los pacientes con 

esc leros is  tuberosa desarro l lan ast ro c i tomas de cé lu las 

gigantes,  neoplas ia  der ivadas de ast ro c i tos patognomónica de 

la  enfermedad. Y se presenta en las dos pr imeras décadas de la 

v ida.  Los cua les pueden generar  e l  25 % de los fa l lec imientos 

de estos pacientes.   

 

La marca Radio lógica de la  esc leros is  tuberosa son los nódulos 

subependimar ios ca lc i f icados, los cua les se pueden observar  e n 

rad iograf ía  de cráneo,  p ero se demuestran mejor  en la  T AC  de 
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cráneo.  Son ca lc i f icac iones que t ienden a aumentar  de tamaño 

y en número con el  t iempo,  por  lo  que pueden estar  ausentes en 

lactantes.  Con menor f recuencia  se observan ca lc i f icac iones en 

la  superf ic ie  de los hemisfer ios cerebra les.   

 

Los defectos cort ica les y las tuberos idades pu eden observarse 

a  veces en la  TAC de cráneo;  pero se demuestran mejor  en la 

resonancia magnét ica nuclear  con densidad T2, Las les iones 

l inea les h iper in tensas perpendicu lares a  la  cor teza se 

re lac ionan con un t racto  res idua l deb ido a  una migrac ión 

neuronal  anormal.  En un 25 % de los pacientes presentan 

les iones en e l  cerebelo .   

 

Las les iones vis ib les en resonancia magnét ica se corre lac ionan 

con las manifestac iones e lect roencefa lográf i cas.  Como se 

comentó  previamente los pacientes con var ias y grandes 

les iones cor t ica les o  subcort ica les t ienen re t raso menta l  más 

severo y cr is is  convuls ivas in t ra tab les.   

 

Las anormal idades de la ret ina afectan hasta  a l  80 % de los 

pacientes y const i tuyen una de las mani festac iones 

of ta lmológicas más f recuentes y son:   

-Ast roc i tomas re t in ianos  

-Hamartomas re t in ianos  

-Áreas acrómicas  de la  re t ina.   

Ocasionalmente pueden presentarse en pacientes sanos estas 2  

u l t imas a l terac iones,  pero se cons ideras s ignos de fa  esc leros is 

tuberosa,  cuanto hay 2  o  más astroc i tomas re t in ianos.  Estas 

les iones excepcionalmente provocan afecc ión visua l y cuando 

ésta  se muest ra ,  se debe a desprendimiento de re t ina y 

hemorragia  ví t rea.   
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Algunos paciente presentan de fectos en la  p igmentac ión de l  

i r is ,  que t iene la  mismo s ign i f icancia  d iagnóst ica que las 

manchas h ipomelán icas en la  p ie l .   

 

La afecc ión renal  es con angiomio l ipomas renales que son 

tumores benignos const i tu idos por  músculo  l iso ,  te j ido ad iposo 

y e lementos  vascu lares.  En un estud io  nor teamer icano de 35 

casos de angiomio l ipomas e l  17% tenían ot ros datos de 

esc leros is  tuberosa,  en genera l  se acepta que e l  50% de los 

casos de angiomio l ipomas se asocian a  esc leros is  tuberosa.  El  

d iagnóst ico se rea l iza con u l t ra sonido,  urograf ía  excretora,  

tomograf ía  ax ia l  computada y resonancia  magné t ica.  La 

compl icac ión más f recuente es la insuf ic ienc ia rena l crón ica de 

causa obst ruct iva,  la  hematur ia ,  la  h ipertens ión ar ter ia l  y la 

hemorragia  re t roper i toneal .  ( 1 6 , 1 7 )   

 

La afecc ión pu lmonar se observa so lo  en e l  1 % de los 

pacientes y es 5 veces más f recuentes en mujeres que en 

varones.  Se observa una l infoangio le iomiomatos is que se 

aprec ia  como un inf i l t rado interst ic ia l  d i fuso de te j ido l info ide,  

vascu lar  y músculo  l iso ,  lo  cua l  produce obst rucc ión de l  f lu jo  de 

a i re  y d isminución de la  capacidad resp i ra tor ia .  Con una media 

de presentac ión de 33 años y rango de 20 a 50 años.  Se 

caracter iza c l ín icamente como d iseña,  hemopt is is ,  insuf ic ienc ia 

resp i rator ia ,  neumotórax espontáneos re pet i t ivos.  La evo luc ión 

es decl inante con un pronóst ico malo.  Un ensayo de la  c l ín ica 

mayo,  ha demostrado la  u t i l idad de l  t ratamiento con 

progesterona para los pacientes s in tomát icos o  con func ión 

pu lmonar def ic iente .  (18,19)   

 

Las manifestac iones ora les de la  esc leros is  tuberosa se 

presentan en e l  15 % de los casos.  S iendo su manifestac ión 

más prominente la  p laca f ib rosa de loca l izac ión en encías,  

lab ios y lengua. También se pueden agrupar en les iones 
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denta les,  les iones de mucosas, les iones esquelé t icas y o t ras.  

La h ipop las ia  denta l  en forma de hoyos o depres iones es muy 

caracter ís t ica  de esta  ent idad.  Tambié n se descr iben los 

nódulos mucosos, con una preva lecía  de 11 a 15 %. La les ión 

consis te  en nódulos angiof ibrosos ro jo -amar i l los o  de co lor  de 

la  mucosa y que t iene un tamaño var iab le .  Se presentan en la 

porc ión más anter ior  de la  encía ,  pero también en lab ios,  

mej i l la ,  lengua y pa ladar.  Desde e l  punto de vis ta  h is to lógico 

estos nódulos corresponden a te j ido normal  semejante a l  de la 

encía.  Deben d i ferenc iarse de f ib romas,  pap i lomas,  h iperp las ia 

ep i te l ia l  foca l ,  hamartomas,  qu is tes gingiva les y exostos is.  La 

h iperp las ia g ingiva l  se ha asociado predominantemente a  la 

terapéut ica ant iconvuls iva y a  la escasa h ig iene ora l .   

 

E l  d iagnóst ico de la  esc leros is  tu berosa se rea l iza en base a los 

cr i ter ios d iagnóst icos anotados en la  tab la  2   

 

Las arr i tmias son una manifestac ión f recuente de los 

rabdomiomas y estas parecen re lac ionarse a  la  loca l izac ión del  

tumor,  se presenta de un 19 a 33 %.  Var ios t ipos de arr i tmias 

card iacas son reportadas asociadas con rabdomiomas 

inc luyendo taqu icard ia  supraventr icu lar ,  s índrome de Wolf  

Park inson W hite,  f ib r i lac ión at r ia l ,  f lu t ter  at r ia l ,  b loqueos 

at r iovent r icu lares,  taqu icard ia  a t r ia l  ectóp ica,  ext rasís to les,  

muerte  súb i ta  y taqu icard ia  vent r icu lar.  La taqu icard ia 

supraventr icu lar es la  taqu icard ia  más f recuentemente 

reportada en la  l i te ra tura asociada a rabdomiomas card iacos en 

n iños.  E l  s índrome de preexi tac ión ha s ido asociado a tumores 

loca l izados en e l  an i l lo  at r iovent r icu la r ;  la  desapar ic ión de la 

arr i tmia  ha s ido descr i ta  asociada a la  regres ión de l  

rabdomioma.  Se ha considerado que los rabdomiomas t ienen un 

or igen embr ionar io  de las cé lu las de Purk in je  o  de cé lu las 

gigantes de Purkin je  así  es que son capaces de conduci r  
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impulsos y podrían func ionar como vías accesor ias,  pero  los 

mecanismos arr i tmogénicos no están b ien def in idos.  (7 ,11)   

 

Genera lmente no hay una asociac ión ent re  rabdomiomas y 

card iopat ía  congéni ta.  Rara vez se han descr i to  en presencia  de 

comunicac ión in tervent r icu lar ,  anomal ía  de Ebste in ,  dob le  vía  

de sa l ida de vent r ícu lo  derecho,  a t res ia  pu lmonar y 

t ransposic ión de grandes ar ter ias.   

 

E l  ecocard iograma demuestra  la  presencia  de tumores 

in t racard iacos en más de la mitad de los pacientes con 

ecocard iograf ía  t ranstorác ica s in  evidencia  de s ín tomas  (1) ,  así 

mismo detecta tumores in t ramura les pequeños (2).  E l  

d iagnost ico h is to lógico de l  rabdomioma no se considera 

necesar io  en presencia  de caracter ís t icas ecocard iograf icas de 

rabdomioma,  que son f recuentemente múl t ip les y lobu lados y 

por  su loca l izac ión pr inc ipa l  es e l  septum in tervent r icu lar  o  en 

la  pared l ib re  de los vent r ícu los y a  menudo se desarro l lan 

in t racavi tar iamente  (12.13) ,  reportándose ún icamente un 30% 

en aur icu lares.  La ecocard iograf ia  b id imen sional  ha desplazado 

a la  angiograf ia  como e l  pr inc ipa l  método d iagnóst ico,  aunque a 

t ravés de esta  se puede rea l izar  b iops ia  y concretar  e l  

d iagnóst ico.   

 

Los ha l lazgos de la  resonancia  magnét ica actua lmente 

complementan a la  ecocard iograf ia en e l  estud io  de los tumores 

in t racard iacos.  En par t icu lar  con la pos ib i l idad de demarcar  la 

re lac ión ent re e l  tumor y e l  miocard io normal y los grandes 

vasos.  Así  mismo puede ident i f icar  las caracter ís t icas de l  te j ido 

y serv i r  para hacer d iagnóst ico d i ferencia l  con a lgún ot ro  tumor 

como l ipoma o f ib roma.  

 

Los rabdomiomas pueden ser  múlt ip les y ocurren más 

f recuentemente en e l  vent r ícu lo  izqu ierdo o en el  septum 
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in tervent r icu lar .  La loca l izac ión en los at r ios es menos 

f recuente.  La presencia  de múlt ip les tumores se asocia con la 

esc leros is  tuberosa,  mient ras que la  presencia  de una so l i tar ia 

neoplas ia  incrementa la pos ib i l idad de no tener esta 

enfermedad.  La obst rucc ión es mas f recuente cuando hay 

múlt ip les rabdomiomas. Muchos de los tumores obst ruct ivos son 

vis tos en e l  ventr ícu lo  izqu ierdo.  S in  embargo la  esc leros is 

tuberosa se asocia  más con tumores no obst ruct ivos.   
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MORTALIDAD  

 

La tasa de morta l idad en los pacientes con esta  neoplas ia  es 

de l  25 %.  Claramente esta  subest imada la  morta l idad puesto 

que hay casos as intomát ico s que fa l lecen s in  d iagnóst ico.  

Genera lmente mueren por  obst rucción de l  f lu jo de sa l ida en e l  

per iodo neonata l  o  per inata l .  Las arr i tmias son la  segunda 

causa de muerte  inc luyendo las presentadas durante la  c i rugía ,  

no hay datos en la  l i te ra tura acerca de l a  pers is tenc ia  de 

arr i tmias después de la  c i rugía .  En muchos casos se puede 

cambiar  e l  pronóst ico s i  se rea l iza e l  d iagnóst ico prenata l .  (2 )   
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DIAGNOSTICO PRENATAL.  

 

E l  pr imer reporte  de d iagnóst ico  de rabdomioma por 

ecocard iograf ía  feta l  se rea l izó  en 1994.  Con la  exper ienc ia  de 

la  ecocard iograma prenata l ,  ha incrementado e l  número de 

rabdomiomas d iagnost icados prenata lmente.  La presencia in 

ú tero de múl t ip les rabdomiomas puede ser  un marcador para 

esc leros is  tuberosa.  La presencia de grandes tumores en  e l  

per iodo neonata l  se asocian con la  presencia  de arr i tmias,  

d isfunc ión de las vá lvu las at r iovent r icu lares,  derrame 

per icard ico ó  h idrops fe ta l is ,  la  obst rucc ión se ha comprobado 

es la  pr inc ipa l  causa de muerte  en e l  per iodo fe ta l  y neonata l .  

Por  lo  cua l  es recomendable  que e l  par to  se l leve a  cabo en una 

inst i tuc ión donde se rea l ice la c i rugía   inmediatamente después 

de l  nac imiento.  (23)   
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REGRESION  

 

Desde 1923 Ste inb is  sugi r ió  la  invo luc ión espontánea de los 

rabdomiomas,  la  regres ión fue f ina lmente d ocumentada hasta 

1975.  Se ha reportado la  regres ión espontánea de los 

rabdomiomas desde un 60 a 100% de los pacientes,  Faroo l i  y 

co ls .  han reportado una tasa de regres ión de los rabdomiomas 

de 0.9  a  6.0  mm/mes,  encontrando una reso luc ión completa  del  

83%.(5) .  En tanto  que Yun ha reportado regres ión completa  más 

f recuentemente en tumores pequeños en e l  pr imer año de vida y 

una regres ión más lenta  después de la  lactancia ,  así  mismo 

hace énfas is  en que la  regres ión de la  preva lecía  de los 

rabdomiomas con la  edad puede estar  inf luenciada por  2 

factores:  la  regres ión espontánea y la  a l ta  tasa de morta l idad 

en la  lactancia  e  infanc ia.  E l  mecanismo es genera lmente 

basado en apoptos is .   
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TRATAMIENTO QUIRURGICO:  

 

La regres ión espontánea t iene impl icac iones en e l  t r a tamiento 

puesto que la  rea l izac ión de t ra tamiento qu i rúrgico so lo  se 

rea l izara en pacientes s in tomát icos con datos de obstrucc ión de 

t ractos de ent rada o sa l ida,  arr i tmias ref ractar ias a l  t ra tamiento,  

datos de embol ismo.  Solo  un 7.33% de los paciente  de u n meta-

anál is is  de la  l i te ra tura con 409 casos requi r ieron de c i rugía ,  de 

estos 2 .65 fueron resecc iones parc ia les y 4.64 fueron 

resecc iones tota les,  los pac ientes con esc leros is tuberosa 

tuvieron una morta l idad posquirúrgica mayor que los pacientes 

que no tenían esc leros is tuberosa. No exis t ió  d i ferencia ent re 

los que se rea l izo una resección parc ia l  cont ra  una resecc ión 

completa .  Aproximadamente e l  95 % de rabdomiomas en 

pacientes con esc leros is  tuberosa y 74 % en los paciente  s in 

esc leros is  tuberosa no re quieren de c i rugía .  In ic ia lmente se 

in tentaba una resección completa ,  s in  embargo una resección 

no rad ica l  que mejore la  obst rucc ión puede ser  lo  ind icado, 

deb ido a la  regres ión espontánea de l  tumor.  En las masas 

res idua les se debe rea l izar  un seguimiento ecocard iograf ico de 

los pacientes con rabdomiomas in t racardíacos hasta  su 

reso luc ión.  Sospechar s iempre que se encuentren s índrome de 

preexi tac ión o  taqu icard ia  supraventr icu lar  en e l  rec ién nacido y 

lactante  menor en la  pos ib i l idad de rabdomioma.  
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OBJETIVO:  

 

1 . -  Reportar  la  exper ienc ia  con rabdomiomas in t racard iacos en 

la  edad pediá t r ica  en e l  Hospi ta l  Infant i l  de México.  En un 

per iodo de 6 años.   

 

2 . -  Reporta r  las loca l izac iones in t racard iacas  más f recuentes de 

los rabdomiomas. .   

 

3 . -  Reportar  las carac ter ís t icas c l ín icas de los pacientes con 

rabdomiomas.  



18 
 

MATERIAL Y METODOS  

 

Diseño:  Estud io  descr ipt ivo.  Observacional,  ret rospect ivo.   

 

Poblac ión:  Pacientes con d iagnóst ico de rabdomioma 

in t racard iaco.   

 

Fuente:  Expediente c l ín icos y expedientes de ecoca rd iograf ia.   

 

Per iodo:  De abr i l  1989 a marzo 1995.  Hospi ta l  Infant i l  de 

México.   
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RESULTADOS   

 

Se encontraron un to ta l  de 6  casos con rabdomiomas durante e l  

per iodo de estud io .  De los cua les 3  pacientes  son de l  género 

mascul ino y 3  de l  femenino. La edad p romedio de los pacientes 

fue de 5 meses 3 d ías,  con rango de 7 d ías a  24 meses.  S iendo 

menores de 30 días e l  57 %.   

 

Las razones por  las cua les se consultó  a l  departamento de 

card io logía  con e l  propósito de rea l izar  ecocard i ograma fueron 

en 2  card iomegal ia  s i lenc iosa,  2  había evidencia  f ranca de 

insuf ic ienc ia card iaca,  en  un caso por  insuf ic ienc ia card iaca y 

un sop lo ,  y un  paciente  as in tomát ico por  e l  antecedente de 

esc leros is  tuberosa en un fami l ia r .   

 

En todos e l los se estab lec ió e l  d iagnóst ico tomando la  muest ra 

de la  tumoración en c i rugía  en 2  pacientes,  en un paciente  se 

tomó una b iops ia t ranscateter ismo, o  por  ser  un por tador de 

esc leros is  tuberosa 4 pacientes.  Las t res b iops ias conf i rmaron 

e l  d iagnóst ico h is to lógico de rabdomiomioma cardíaco.  

 

E l  to ta l  de rabdomiomas encontrados fue de 14 en los 7 

pacientes inc lu idos en e l  estud io  La loca l izac ión al  

ecocard iograma fue vent r ícu lo  derecho en dos  casos,  vent r ícu lo 

izqu ierdo en t res,  en septum intervent r icu lar  se is  casos,  en 

a t r io  derecho en 1 caso,  a t r io  izqu ierdo 1,  uno  en e l  a t r io  

izqu ierdo que afectaba la  vá lvu la mitra l .  

 

Caso 1 .  Paciente  femenino de 2 años de edad,  in ic io  su 

padecimiento  con cr is is  convuls ivas a  los 4  meses de edad, 

va lorada por  neuro logía  y t ra tada con fenobarb i ta l ,  a los 4 

meses de edad se detecta  manchas h ipocrómicas lanceoladas. 

Enviada para va lorac ión card iaca por  esc leros is  tuberosa,  la 
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explorac ión card io lógica fue normal .  E l  e lect rocard iograma se 

reporta  normal ,  con rad iograf ía de tórax normal .  En e l  

ecocard iograma se detecta  un a masa miocárd ica en el  

vent r ícu lo  derecho en e l  terc io  super ior  de l  septum t rabecular 

de 1  x 1 .2 mm de d iámetro ,  que no condic iona obst rucc ión,  n i  

insuf ic ienc ia  cardiaca,  se considera rabdomioma en b ase al  

d iagnóst ico previo  de esc leros is  tuberosa.  Se dec ide 

t ra tamiento expectante ún icamente y v ig i lanc ia  por consul ta 

externa.  

 

Caso 2.  Corresponde a paciente  femenino de 1 mes de edad,  e l  

cua l  se in terconsul ta  a  card io logía por  insuf ic i enc ia  card iaca y 

sop lo  card iaco. Con antecedente materno de  manchas 

lanceoladas h ipocrómicas múlt ip les .  A la  exp lorac ión f ís ica se 

encontró  mancha h ipocrómica en región lumbar,  sop lo  s is tó l ico 

regurgi tante  en 4 espacio  intercosta l  izqu ierdo ,  segundo ru ido 

card iaco normal ;  campos pu lmonares con ester tores crep i tantes 

b i la tera les  e  h ígado a 4 -4-4 cm debajo  de l  reborde costal  

izqu ierdo .  E l  e lect rocard iograma mostro  crec imiento a t r ia l  

b i la tera l  e h iper t rof ia  vent r icu lar  derecha, e je  ded QRS a +150º,  

onda de l ta  en precord ia les izqu ierdas,  se cata logó como 

síndrome de Wolf f  Park inson W hite.  Radiograf ía  de tórax con 

card iomegal ia  I I /VI  y congest ión venocapi lar .  En el  

ecocard iograma se encontró  una tumoración pedicu lada en 

septum intervent r icu lar  s in  causar obst rucc ión ,  y o t ra  en e l  a t r io 

izqu ierdo sobre la  vá lvu la  mi t ra l  produciendo man ifestac iones 

graves de h ipertens ión venocapi lar  pu lmonar.   In ic io  t ra tamiento 

ant icongest ivo a base de furosemida,  esp i ronolactona y 

d igoxina y se determinó  resecc ión qu i rúrgica ,  observándose 

inf i l t rac ión extensa en e l  septuminterat r ia l  y la  va lvu la  mi t ra l ,  

fa l lec iendo durante e l  in tento  de resecar la  les ión obst ruct iva.  

Pato logía  reporta  rabdomioma in t racrd iaco.    
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Caso 3.  Paciente mascul ino de  6 meses de edad.  Presenta 

manchas h ipocrómicas desde e l  nac imiento .  A los 8  d ías de vida 

presenta cr is is convuls i vas,  t ra tadas con fenobarb i ta l .  

Of ta lmología detecta  hamartoma ret in iano en e l  o jo  izqu ierdo.  

Mot ivo de in terconsulta card iomegal ia  y sop lo.  A l a  exp lorac ión 

f ís ica con sop lo s is tó l ico  en 2  espacio  in tercosta l  derecho. 

Radiograf ía  con card iomegal ia  grado I I .  Ecocard iograf icamente 

se observan  2 rabdomiomas uno en e l  terc io  d ista l  de l  septum 

in tervent r icu lar  del  lado derecho de loca l izac ión ap ica l  y  o t ro  en 

e l  terc io super ior de l  septum t rabecular  que produce l igera 

obst rucc ión de l  t racto  de sa l ida.  Se encue ntra  s in  insuf ic iencia 

card iaca por  lo cua l  se decide no in ic iar  t ra tamiento 

ant icongest ivo.  Cirugía  card io lvascu lar  reseca ambos tumores 

s in  compl icac iones.  Pato logía  los reporta  h is to lógicamente 

como rabdomiomas card iacos.  

 

Paciente  4 .  Mascul ino de 3 mes es de vida,  cr is is  convuls ivas 

desde e l  mes de edad,  manchas h ipocrómicas no tadas desde 

los 2  meses de edad.  La tomograf ía  de cráneo con 

ca lc i f icac iones cerebra les.  Se considera por  neuro logía  

d iagnóst icos de esc leros is  tuberosa.  Se in terconsul ta  a 

card io logía  por  d isnea a la  a l imentac ión,  la  exp loración f ís ica 

mostro pa l idez ++,  ausencia de sop lo .  Radiograf ía de tórax 

normal.  E lect rocard iograma con crec imiento b ivent r icu lar ,  e je 

de QRS +120º.  Ecocard iograma rabdomiomas múl t ip les en 

septum in tervent r icu lar  en número de 4 y uno en pedicu lado 

hacia  e l  vent r ículo  izqu ierdo,  s in produci r  obst rucc ión.  Se  

consideran rabdomiomas in t racard iacos,  y se de ja  ún icamente 

en vig i lanc ia  por  consul ta  de card io logía .  

 

Caso 5.  Paciente femenino de 7 d ías de vida,  refer ido de l  

Hospita l  Genera l  Juárez,  por  cr is is  convuls ivas de d i f íc i l  

cont ro l .  Durante su estancia  en la un idad de cu idados 

in tens ivos se detecta  insuf ic ienc ia card iaca,  por  lo cua l  se 
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in terconsulta a card io logía .  Durante la  exp lorac ión f ís ica se 

encuentra  sop lo  s is tó l ico  en 2  EII  grado I I /VI ,  h iperact iv idad 

precord ia l .  E lect rocard iograma con crec imiento at r ia l  derecho e 

h iper t rof ia  ventr icu lar  izqu ierda.  Ecocard iograma con 

tumoración gigante en at r io  derecho y o t ra pedicu lada en e l  

vent r ícu lo  izqu ierdo que producía producía un grad iente 

subaort ico s ign i f ica t ivo por  obst rucc ión de l  t racto  de sa l ida 

venr icu lar  izqu ierdo,  por  lo  cua l  se determinó  rea l izar  resecc ión 

de la  tumoración  que obst ru ía  e l  t racto  de sa l ida vent r icu lar 

izqu ierdo fa l lec iendo e l  pac iente durante e l  in tento  de de 

resecc ión.  Reportando por  pato logía  rabdomioma card iaco.  

 

Caso 6.Paciente  mascul ino de 19 días,  in ternado en UCIN por 

cr is is  convuls ivas sut i les,  t ra tadas  con fenobarb i ta l ,  se 

in terconsulta  por  la  presencia  de card iomegal ia .  La exp lorac ión 

f ís ica fue normal .  E lect rocard iograma normal.   

Ecocard iograma con un enorme tumor que  invo lucraba a la 

pared l ib re  de l  vent r ícu lo  izqu ierdo  y e l  ápex de 7 mm de 

d iámetro,  s in  produci r  obst rucc ión.   Se considera probable 

rabdomioma vs mixoma,  se decide por  e ncontrarse sin 

obst rucc ión y s in  datos de insuf ic ienc ia  card iaca rea l izar  

b iops ia  por  cate ter ismo,  la  cua l  se l leva a cavo s in 

compl icac iones .  Pato logía  reporta rabdomioma card iaco.  Se 

decide manejo expectante y a l  año de seguimiento se observa 

regres ión completa  de l  rabdomioma por ecocard iograma.  

 

En dos de los pacientes con manifestac iones graves de 

insuf ic ienc ia card iaca mostraron lesiones que ponían en pe l igro 

la  v ida,  una de e l las ub icada en la  zona subaórt ica produciendo 

un grad iente  de pres ión s ign i f ica t ivo;  en tanto que en e l  o t ro 

pac iente  gravi taba sobre la  vá lvu la  mi t ra l  produciendo 

manifestac iones graves de h iper tens ión venocapi lar  pu lmonar.  

Ambos fueron considerados candidatos a  c i rugía  pese a que en 

ambos había inf i l t rado miocard ico intenso.  En e l  pr imer caso se 
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encontró  una masa int racardíaca extensa y en e l  segundo caso 

masas in t racardíacas múl t ip les,  fa l lec iendo ambos después de 

los in tentos de e l iminar  las obstrucc iones.  E l  resto  de los 

pacientes fueron manejados médicamente y todos evoluc ion aron 

sat isfactor iamente.  En e l  caso número  6  con un enorme tumor 

que  invo lucraba a la pared l ib re de l  vent r ícu lo  izqu ierdo y 

accesor iamente presentaba pequeñas tumoraciones de d i f íc i l  

reconocimiento a l  estud io ecocard iográf ico y cuyo diagnóst ico 

se consideró dudoso fue somet ido a  b iops ia t ranscateter ismo de 

las les iones pequeñas de l  vent r ículo  derecho,  con lo  que se 

rea l izó  e l  d iagnóst ico de rabdomioma y se evi tó   una c i rugía 

innecesar ia.   

 

Los pacientes con rabdomiomas con f recuencia presentan 

manifestac iones ext racardíacas que pueden ayudar a  estab lecer 

este  d iagnóst ico.  Los ha l lazgos ext racardíacos fueron s ignos 

dermato lógicos en 6,  s ignos neuro lógicos en 3 

fundamenta lmente convuls iones y en uno en una búsqueda 

específ ica s ignos of ta lmológicos.  
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DISCUSION   

 

Los tumores cardíacos pr imar ios son poco f recuentes en n iños;  

de e l los los rabdomiomas son los más f recuentes como parte  de 

la  esc leros is  tuberosa  1-3.11.19.  Tras la  descr ipc ión en 1992 de 

los nuevos cr i ter ios d iagnóst icos,  la  presencia  de rabdomiomas 

múlt ip les en un paciente  se considera d iagnóst ico de esc leros is 

tuberosa 2.   

 

La inc idencia  ha incrementado con e l  advenimiento de la 

ecocard iograf ía  b id imensional ,  y en la  actua l idad es poco 

f recuente e l  cate ter ismo,  a  menos que se requiera rea l izar  una 

b iops ia  de la  tumoración,  Inc luso la  ecocard iograf ia  nos 

muest ra  la  loca l izac ión,  e l  tamaño y s i  esta  produce obst rucc ión 

o  no,  con lo  cua l  se pueden tomar decis iones en e l  t ra tamiento 

de los pacientes con tumoraciones.  Conocer la  inc idencia 

exacta  de rabdomiomas card iaco es d i f íc i l ,  deb ido a  que estos 

t ienden a la  regres ión parc ia l  o  to ta l .  Normalmente son más 

f recuentes en n iños que en n iñas como en nuest ra  revis ión 

donde se encontró  una re lac ión de 1.3  a  1.  La loca l izac ión más 

f recuente fue e l  vent r ícu lo  d erecho cont rar io  a  lo  refer ido en la 

l i te ratura donde se encuentra genera lmente afectado e l  

vent r ícu lo  izqu ierdo.   

 

Genera lmente los rabdomiomas son múlt ip les pero en nuest ra 

revis ión encontramos un so lo  tumor en 3  casos y en 4 pacientes 

dos o  más rabdomiomas,  e l  número máximo de rabdomiomas fue 

de 4.   

 

En cuanto a  la  s intomato logía ,  la  mayor par te  de estos tumores 

son as intomát icos u  or ig inan sín tomas leves,  las s in tomato logía  

más severa se encuentra  en los pr imeros meses de vida,  

nosot ros encontramos insu f ic ienc ia card iaca en 3 casos que 
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amer i taron de manejo  ant icongest ivo,  cont rar io a  lo  refer ido en 

la  l i te ra tura no encontramos arr i tmias asociadas,  so lo  en el  

e lect rocard iograma de uno de nuest ros pacientes encontramos 

síndrome de Wolf  Park inson W hite.   

 

La evo luc ión fue sat isfactor ia  en 4  de nuest ros pacientes con 

regres ión espontánea de los tumores .  Dos casos fa l lec ieron y 

su muerte  se asocio  a  c i rugía  card iaca por la  obst rucc ión 

mecánica que generaron los rabdomiomas.  

 

Es importante  hacer mención que e l  95% de los rabdominomas 

asociados a esc leros is  tuberosa y e l  75 % no asociada a esta,  

no amer i tan de t ra tamiento qu i rúrgico y so lo  se considera que 

esta  ind icado e l  t ra tamiento qu i rúrgico en rabdomiomas que 

produzcan obst rucc ión  o  arr i tmias in t ratab les que pongan en 

pe l igro  la  v ida.  (20,21)   

 

Ante la  sospecha de esc leros is  tuberosa consideramos que se 

debe seguir  la  s igu iente  conducta.   

 

1 . -  Real izar  un interrogator io  exhaust ivo sobre los antecedentes 

de la  enfermedad en busca de nuevos e lementos s in tomát i cos o 

s ignos que apoyen e l  d iagnóst ico.   

 

2 . -  Una exp lorac ión f ís ica minuciosa poniendo especia l  

importanc ia  en la  p ie l ,  aparato  card iovascu lar ,  resp i ra tor io,  

pa lpac ión renal ,  examen neuro lógico completo  inc luyendo fondo 

de o jo .   

 

3 . -  Una vez  rea l izado es to  cont inuar con exámenes de gabinete 

con  rad iograf ía  de cráneo,  rad iograf ía de tórax,  u l t rasonido 

t ransfontanelar,  u l t rasonido y TAC renal ,  TAC de cráneo, 

resonancia magnét ica nuclear  cerebra l .   
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4.-  Real izar  ecocard iograma fe ta l  a  los h i jos de padres co n 

d iagnóst ico de Escleros is tuberosa o con sospecha de esta ,  con 

va lor  pronóst ico.   

 

5 . -  Recordar que es una pato logía  que debe ser  manejada 

muI t id isc ip l inar iamente.   

 

Recordar que e l  d iagnóst ico precoz de la  esc leros is  tuberosa y 

la  ident i f icac ión de l  mod o de t ransmis ión de padres a  h i jos nos 

br indan la oportun idad de of recer  consejo genét ico en re lac ión 

con las posib i l idades de una nueva descendencia  enferma.  Que 

const i tuye un ob jet ivo importante  de nuest ra  conducta médica.   



27 
 

BIBLIOGRAFIA:  

 

1 . -  W al lace;  Smith;  W atson;  Remmer;  D'Sousa: Tuberous 

sc leros is present ing wi th  fe ta l  and card iac tumors:  Arch ives Of  

Disease In Chi ldhood.  1990;  65:  377-379.  

 

2 . -  Yun;  Jung;  Noh;  Yoon;  Hwang:  Card iac rhabdomyoma in  

ch i ldhood tuberous sc leros is ,  Card io l  Yung 1995; 5:  166-  171.   

 

3 . -  W ebb;  Thomas;  Osborne:  CAROIAC Rhaboomyomas and 

the i r  Associa t ion wi th  Tuberous Scleros is.  Arch ives of  Disease 

In  Chi ldhood 1993;  68:  367 -370.  

 

4 . -  Heath:  Pato logy Of  Card iac Tumors.  The Amer ican Journa l 

Of  Card io logy,  1968; 21.   

 

5 . -  Farooki ;  Ross;  Par idon;  Humes;  Karpawich,  P inky:  

Spontaneous Regress ion Of  Card iac Rhabdomyoma.  The 

Amer ican Journa l  Of  Ccard io logy,  Abr i l  15,  1991;  67:  897 -899.   

 

6 . -  Demkow; Sorensen; Whi tehead; Rees;  Su l l ivan;  E l / Io t t :  Heart  

t ransp lanta t ion in an infant  wi t h  rhabdomyoma. Pedia t r ic  

Card io l ,  Vo l  16,  No 4,  1995.   

 

7 . -  Mehta,A. V. :  Rhabdomyoma and vent r icu lar  preexi ta t ion 

syndrome.  AJDC Vol  47,  June 1992 ,8t .   

 

9 . -  Muhler ;  K ienast ;  Harder;  Bernuth:  Arhytmias In  Infants  An n 

Chi ldren W ith  Pr imary Card iac Tumours.  T .  Europea Socie ty Of  

Card io logy 1994.  Pag 915 -921.  

 

10. -  Abushaban;  Denham; Duf f :  10 Year Review Of  Card iac 

Tumours In  Chi ldhood.  Br .  Heart  J.  1993;  70,166 -169.  



28 
 

 

11. -  Smythe J,  Dyck J , :  The natura l  h is tory of  card iac 

rhabdomyoma in infancy and ch i ldhood.  Am J Card io l ,1990;  

66:1247-1249.   

 

12. -  At ik  E,  Atk F .A.  Tumores card iacos.  En Card io logía  

Pedia t r ica  Mc Graw Hi l l  2003.  P 727-56.  

 

13. -  Hol ley DG, Mart in GR, Brenner J I ,  Fyfe DA,  Huhta JC,  

K le inman CS,  et  a l .  Diagnosis  and management  of  fe ta l  card iac 

tumors:  a  mult icenter  exper ience and review of  pub l ished 

reports .  J  Am Col l  Card io l1995; 26:  516 -520.   

 

14. -  Orozco-Covarrub ias ML,  Ridaurs C,  Tamayo Sanchez L.  

Tuberos is sc leros is .  Rev Invest  Cl in  1994;  46 (5) :349 -54.   

 

15. -  Roach E,  S.  Neurocutaneous synd romes.  Pedia t r  Cl in  Nort  -

Am 1992; (133):1056 -9.   

 

16. -  Z immerhackl  LB, Rehm M, Kaufmehl  K,  Weiss SM, Ste in  

JH.  Renal invo lvement in tuberoussc leros is complex:  a  

re t rospect iva survey.  Pedia t r  NephroI1994; 8(4) :  451 -7.   

 

17.  Bernste in  J,  Robbins TO.  Renal i nvo lvement in  tuberous 

sc leros is.  Ann NY Acad Sci  1991;  615:  36.   

 

18. -  Dwyer JM,  Hick ie  JB, Garran J .  Pu lmonary tuberous 

sc leros is:  report  of  three pat ients  and review of the l i tera ture.  QJ 

Med 1971;  40:  115.   

 

19. -  Bwver AJ,  K ier land RR,  Schmidt  HW . Pulmo nary tuberous 

sc leros is:  report  of  a case. Am J RoentgenoI1956;75:  748.   

 



29 
 

20.- Jacobs J.P;  Konstantakos AK, Hol land FW, Herskowi tz K,  

Ferrer  P l ,  Perryman RA.  Surgica l  t reatament  for  card iaca 

rhabdomyomas in  ch i ldren.  Ann Thorac Surg 1994; 58:  1552 -5.   

 

21. -  Jozwiak S, Kawalec W, Dluzewska J,  Daszkowska J.  

Card iac tumours in  tuberous sc lerosis :  the i r  inc idence and 

course.  Eur J  Pedia t r .  1994;  153:  155 -157.  

 

22. -  Chand HSl ,  Sonley MJ,  Moes CAF,  Daneman A Smith  CR, 

Mart in DJ,  Pr imary and secundarytumors of  ch i ldhood invo lv ing 

the heart ,  per icardium and greats vasse ls .  A Report  of  75 cases 

and review of  the l i te rature.  Cancer1985;  56:  825 -36.  

 

23. -  Geva T,  Sant in i  F,  Pear W, Dr isco l l  SG, Van Praagh R.  

Card iac rhabdomyoma. Rare cause of  feta l  death.  Chest  1991;  

99:  139-42.   

 

24. -  Geipe l  A,  Krapp M,  Germer U,  Becker R Gembruch U.  

Per inata l  d iagnosis  of  card iac tumors.  Ul t rasound Obstet  

Gynecol2001;  17:17 -  21 

 

25. -  Beghet t i  M,  Grow R.  M,  Haney I ,  Mawsom J.  Pediat r ic  

pr imary benig cardia  tumors:  A 15 -year review.  Am Heart  J  

1997;  134:107-14.  



30 
 

 

Anexo 
 
Fotograf ías de Ecocard iograma  
 

 
A)  Rabdomioma en e l  vent r ícu lo derecho  

 
 

 
B)  rabdomioma en vent r ícu lo izqu ierdo ap ica l .   
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C)  Rabdomiomas múlt ip le  en septum in tervent r icu lar ,  
 

 
 
D) Rabdomiomas apical derecha y septum interventricular 
 
 

 C 
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E) Rabdomioma en válvula mitral  
 

 
F) Rabdomioma apical derecho.
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Manchas hipocrómicas lanceoladas
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Anexo graficas 
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Casos con modo de presentación y número de rabdomiomas 
 

Caso  Edad Genero  
Modo de 
presentación 

Número 
rabdomiomas  

1 2  años Femenino 
Esclerosis 
tuberosa 

1 en ventrículo 
izquierdo 

2 1 mes Femenino 

Insuficiencia 
cardiaca y 
soplo 

1 septum 
interventricular 
1 Atrio 
izquierdo 

3 6 mese Masculino 
cardiomegalia y 
soplo 

1 Ventrículo 
derecho 
1 septum 
interatrial 

4 3 meses Masculino 
Insuficiencia 
cardiaca 

4 Septum 
interventricular 
1 ventrículo 
izquierdo 

5 7 días femenino 
insuficiencia 
cardiaca 

1 atrio derecho 
1 Ventrículo 
izquierdo 

6 19 días Masculino cardiomegalia 
1 Ventrículo 
izquierdo 
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Localización de Rabdomiomas 
 

 

Ventrículo derecho 2 

Ventrículo izquierdo 3 

Atrio derecho 1 

Atrio izquierdo 1 

Válvula mitral 1 

Septum interventricular 6 
Total 14 
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Cuadro 1 Criterios diagnósticos de la esclerosis tuberosa 

1. Angiofibromas faciales o placa frontal 

2. Fibromas ungeales o periungeles no traumaticos 

3 Manchas hipomelanóticas (3 o más) 

4. Placas chagrín 

5. Hamartomas retinianos nodulares múltiples 

6. Túberes corticales 

7. Nódulos subependimarios 

8. Astrocitoma subependimario de células gigantes 

9. Rabdomioma cardiaco, único o múltiple 

10. Linfangiomatosis pulmonar* 

11. Angiomiolipoma renal* 

1. Pits múltiples en esmalte dentario 

2. Pólipos rectales hamartomatosos (confirmación 
histológica) 

3. Quistes óseos (confirmación radiológica) 

4. Tractos migratorios en la sustancia blanca cerebral** 

5. Hamartoma no renal (confirmación histológica) 

6. Fibromas gingivales 

7. Placa acrómica en ratina 

8. Lesiones cutáneas en confeti 

9. Quistes renales múltiples (confirmación histológica) 

*Cuando estos criterios 2 criterios están presentes se requiere la presencia de otros factores de complejo de 
esclerosis tuberosa (CET) para hacer un diagnóstico definitivo 

**Cuando existe displasia cortical cerebral y tractos migratorios cerebrales en sustancia blanca de forma conjunta 
deberán contabilizarse como un solo criterio más que como 2 criterios separados de CET 

Diagnóstico definitivo de CET; dos criterios mayores y dos menores 
Diagnóstico probable de CET: un criterio mayor y un menor 

Diagnóstico posible de CET: un criterio mayor ó, dos ó más criterios menores 
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