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INTRODUCCION

Los tumores cardiacos primarios son raros en la edad
pediatrica, Nadas y Ellison reportaron una incidencia de 0.027%
en 1,100 autopsias pediatricas. Actualmente con técnicas no
invasivas, como la ecocardiografia la tomografia axial
computada y la resonancia magnética han cambiado el abordaje
diagnéstico y el tratamiento. La ecocardiografia transtoracica
ha demostrado ser una técnica no invasiva, util en la deteccion
y estudio de las masas, tumores intracardiacos y pericardicos
mas que cualquier otro método diagnostico debido a su alta
fidelidad especificidad y sensibilidad, esta experiencia se vio
evidenciada desde 1957 por Effert al realizar el diagndéstico de
un mixoma intracardiaco(l) con ultrasonido. Antes del
advenimiento de la ecocardiografia era dificil hacer el
diagnéstico a menos que el tumor sea grande y produzca
sintomas, varios estudios han enfatizado las ventajas técnicas
de este método sobre la angiografia (2). Incluso en el periodo
fetal se puede realizar con ecocardiografia el diagnostico,

pronostico y establecer el plan terapéutico. (12)

Excluyendo a los trombos, los rabdomiomas comprenden cerca
de la mitad las masas intracardiacas en nifios y lactantes. Los
rabdomiomas son los tumores cardiacos mas frecuentes en
ninos, y fueron descritos primeramente por Von Recklinghausen
en 1862. Los tumores cardiacos primarios son raros en
pediatria y el 90 % son benignos. Los rabdomiomas comprenden
el 45% de los tumores cardiacos primarios en niios vy
representen el 53% de los tumores benignos en la nifilez su
incidencia varia de acuerdo a la edad del diagndéstico debido a

la gran tasa de regresion (1,5.6,8,9). Son también los tumores



mas diagnosticados in utero, generalmente son referidos por
tumor cardiaco o arritmia en el ultrasonido obstétrico, vy
generalmente no hay datos de esclerosis tuberosa, los sintomas
son bien tolerados y el riesgo de pérdida fetal es de 4 a 6 %.
(13)

La esclerosis tuberosa es una condicion autosomica dominante
con alta penetrancia y se estima una incidencia de 1/15,000 a
1/30,000 nacidos. Hay wuna ligera predominancia del sexo
masculino. La asociacién de rabdomiomas con la esclerosis
tuberosa, la cual ha sido bien reportada varia de entre 30 a 85
%, Y del 50 a 80% de los afectados pueden tener una mutacion
de novo. También se ha sugerido que esta asociacion se
observa cuando mas pequefio es el nifio sobre todo por la
regresion con la edad de los rabdomiomas. En la experiencia de
Wallace los rabdomiomas pueden preceder a los sighos

dermatoldgicos y neuroldgicos de la esclerosis tuberosa.



CUADRO CLINICO

Muchos de los pacientes son asintomaticos y los tumores son
descubiertos en forma fortuita durante estudios de rutina para
esclerosis tuberosa, estudio de un soplo inocente o por
diagndstico prenatal. La sintomatologia es variable y va desde
los pacientes sintométicos a pacientes con soplos, datos de
obstruccion de tractos de salida o entrada, alteraciones de la
contractilidad, cardiomegalia y arritmias. (1, 5, 6,7,9, 10). En el
feto in Gtero se sospecha la presencia de rabdomiomas en

pacientes con hydrops fetalis y trastornos del ritmo (10).

La esclerosis tuberosa tiene manifestaciones tipicas como
retardo mental, crisis convulsivas, malformaciones cerebrales
como tumores, hipopigmentacion de la piel, examen de piel
positivo para la lampara de Wood, y la presencia de la
enfermedad en alguno de los padres. Que generalmente
aparecen posteriormente en la vida y se ha visto que los
rabdomiomas pueden ser la primera manifestacién de esclerosis
tuberosa. En la esclerosis tuberosa se ha observado que el 50 a
80 % de los casos son nuevas mutaciones, y solo en 33 % de

los casos se encuentra un antecedente heredofamiliar.

Las lesiones cutaneas tipicas de la esclerosis tuberosa son
maculas hipocrémicas, angiofibromas faciales, fibromas
periungeales, parches lijosos y placa fibrosa. Las manchas
hipocromicas habitualmente son visibles desde el nacimiento y
se pueden identificar en el 90 % de los casos; aunque en
ocasiones se precisa de la iluminacion con luz ultravioleta, lo
que hace se aprecien con mayor facilidad. La forma y el tamafo
de las manchas son variables; pero clasicamente se mencionan
en forma de hoja de fresno, pero son multiples y en ocasiones

adoptan mas un patron de confeti. Pueden ser escasas o0



presentar multiples. La presencia de este tipo de lesién cuando
es Unica o son escasas, pueden observarse en nifios sanos. Por
lo que no son patognoménicas de la enfermedad. Orozco y
Covarrubias demostraron que la estimulacién simpatica con
pilocarpina, produce en las manchas sudoracion comparable
con la piel sana e hiperemia en los nifios sanos. No asi en los
enfermos con esclerosis tuberosa donde el eritema y sudoracién

son nulos. (14)

Existen también los angiofibromas faciales, constituidos de
tejido vascular y conectivo. Comienzan como una lesion papular
eritematosa entre los 4 y los 10 afios de edad, y después
crecen gradualmente. Con distribucién en la nariz, los pliegues
nasolabiales y el menton. Los angiofibromas faciales son
patognomoénicos de la esclerosis tuberosa. Su utilidad en el
diagnostico precoz es escasa . aparecen como ya comentamos

en la infancia tardia y solo en el 70 al 83 % de los casos.

Los fibromas ungeales, son lesiones carnosas que se originan
alrededor o debajo de las ufias, mucho mas frecuentes en los
dedos de los pies y afectan generalmente al género femenino.
Se observan en el 15 al 20 % de los casos. Y generalmente se
presentan después de la adolescencia. Mdultiples fibromas

ungeales son patognomoénicos de la esclerosis tuberosa.

El parche lijoso es una lesion ligeramente elevada, de bordes
irregulares y con una superficie semejante al papel de lija, se
localiza en la espalda o los flancos. Generalmente se presentan
en la pubertad, y solo en el 20 a 30 % de los pacientes y no se

considera patognomonico de la esclerosis tuberosa.

Las placas fibrosas que son formaciones en la frente o en las
mejillas, que estan presentes desde el nacimiento y son tipicas

de la enfermedad.



Hasta hace poco la triada clinica de Vogt constituida por
epilepsia, retraso mental y angiofibromas definian Ila
enfermedad, pero esta asociacion se encuentra soélo en un
tercio de los casos y en el 6 % de los casos no existe ninguna

de estas manifestaciones.

Las crisis convulsivas estan presentes entre el 80 al 90 % de
los casos. En menores de 1 afio son frecuentes los espasmos
infantiles; en ninos mayores y adultos desarrollan habitualmente
crisis parciales simples y/o complejas y con menor frecuencia
crisis  tonico-cldénicas generalizadas, aténicas, ténicas,
mioclonicas o0 ausencias atipicas. Es frecuente encontrar

combinaciones de 2 o m4as tipos.

El retraso mental se presenta en el 60 % de los casos Yy la
severidad varia desde leve hasta profundo. No hay asociacidén
entre retraso mental y epilepsia. Parece que la evolucidn
favorable, tanto de las funciones neuropsiquicas como de las
crisis epilépticas estd relacionada a menor numero de
tuberosidades, que en los individuos con mayor retraso y con
crisis convulsivas de dificil control, en los cuales hay mayor

namero.

Se ha observado que entre 6 al 14 % de los pacientes con
esclerosis tuberosa desarrollan astrocitomas de células
gigantes, neoplasia derivadas de astrocitos patognomodnica de
la enfermedad. Y se presenta en las dos primeras décadas de la
vida. Los cuales pueden generar el 25 % de los fallecimientos

de estos pacientes.

La marca Radioldgica de la esclerosis tuberosa son los ndédulos
subependimarios calcificados, los cuales se pueden observar en

radiografia de craneo, pero se demuestran mejor en la TAC de



craneo. Son calcificaciones que tienden a aumentar de tamafo
y en numero con el tiempo, por lo que pueden estar ausentes en
lactantes. Con menor frecuencia se observan calcificaciones en

la superficie de los hemisferios cerebrales.

Los defectos corticales y las tuberosidades pueden observarse
a veces en la TAC de craneo; pero se demuestran mejor en la
resonancia magnética nuclear con densidad T2, Las lesiones
lineales hiperintensas perpendiculares a la corteza se
relacionan con un tracto residual debido a una migracion
neuronal anormal. En un 25 % de los pacientes presentan

lesiones en el cerebelo.

Las lesiones visibles en resonancia magnética se correlacionan
con las manifestaciones electroencefalograficas. Como se
comentd previamente los pacientes con varias y grandes
lesiones corticales o subcorticales tienen retraso mental mas

severo y crisis convulsivas intratables.

Las anormalidades de la retina afectan hasta al 80 % de los
pacientes 'y constituyen una de las manifestaciones
oftalmol6gicas mas frecuentes y son:

-Astrocitomas retinianos

-Hamartomas retinianos

-Areas acromicas de la retina.

Ocasionalmente pueden presentarse en pacientes sanos estas 2
ultimas alteraciones, pero se consideras signos de fa esclerosis
tuberosa, cuanto hay 2 o mas astrocitomas retinianos. Estas
lesiones excepcionalmente provocan afecciéon visual y cuando
ésta se muestra, se debe a desprendimiento de retina vy

hemorragia vitrea.



Algunos paciente presentan defectos en la pigmentacion del
iris, que tiene la mismo significancia diagnostica que las

manchas hipomelanicas en la piel.

La afeccién renal es con angiomiolipomas renales que son
tumores benignos constituidos por muasculo liso, tejido adiposo
y elementos vasculares. En un estudio norteamericano de 35
casos de angiomiolipomas el 17% tenian otros datos de
esclerosis tuberosa, en general se acepta que el 50% de los
casos de angiomiolipomas se asocian a esclerosis tuberosa. El
diagndstico se realiza con ultrasonido, urografia excretora,
tomografia axial computada y resonancia magnética. La
complicacion méas frecuente es la insuficiencia renal crénica de
causa obstructiva, la hematuria, la hipertensién arterial y la

hemorragia retroperitoneal. (16,17)

La afeccion pulmonar se observa solo en el 1 % de los
pacientes y es 5 veces mas frecuentes en mujeres que en
varones. Se observa una linfoangioleiomiomatosis que se
aprecia como un infiltrado intersticial difuso de tejido linfoide,
vascular y muasculo liso, lo cual produce obstruccion del flujo de
aire y disminucion de la capacidad respiratoria. Con una media
de presentacion de 33 afios y rango de 20 a 50 afos. Se
caracteriza clinicamente como disefia, hemoptisis, insuficiencia
respiratoria, neumotdérax espontaneos repetitivos. La evolucion
es declinante con un prondéstico malo. Un ensayo de la clinica
mayo, ha demostrado la utilidad del tratamiento con
progesterona para los pacientes sintomaticos o con funcién

pulmonar deficiente. (18,19)

Las manifestaciones orales de la esclerosis tuberosa se
presentan en el 15 % de los casos. Siendo su manifestacion
mas prominente la placa fibrosa de localizacién en encias,

labios y lengua. También se pueden agrupar en lesiones
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dentales, lesiones de mucosas, lesiones esqueléticas y otras.
La hipoplasia dental en forma de hoyos o depresiones es muy
caracteristica de esta entidad. También se describen los
nodulos mucosos, con una prevalecia de 11 a 15 %. La lesion
consiste en nodulos angiofibrosos rojo-amarillos o de color de
la mucosa y que tiene un tamano variable. Se presentan en la
porcion mas anterior de la encia, pero también en labios,
mejilla, lengua y paladar. Desde el punto de vista histoldgico
estos nédulos corresponden a tejido normal semejante al de la
encia. Deben diferenciarse de fibromas, papilomas, hiperplasia
epitelial focal, hamartomas, quistes gingivales y exostosis. La
hiperplasia gingival se ha asociado predominantemente a la

terapéutica anticonvulsiva y a la escasa higiene oral.

El diagnéstico de la esclerosis tuberosa se realiza en base a los

criterios diagndésticos anotados en la tabla 2

Las arritmias son wuna manifestacion frecuente de los
rabdomiomas y estas parecen relacionarse a la localizacion del
tumor, se presenta de un 19 a 33 %. Varios tipos de arritmias
cardiacas son reportadas asociadas con rabdomiomas
incluyendo taquicardia supraventricular, sindrome de Wolf
Parkinson White, fibrilacién atrial, flutter atrial, bloqueos
atrioventriculares, taquicardia atrial ectdpica, extrasistoles,
muerte suUbita y taquicardia ventricular. La taquicardia
supraventricular es la taquicardia mas frecuentemente
reportada en la literatura asociada a rabdomiomas cardiacos en
nifos. El sindrome de preexitacién ha sido asociado a tumores
localizados en el anillo atrioventricular; la desaparicion de la
arritmia ha sido descrita asociada a la regresion del
rabdomioma. Se ha considerado que los rabdomiomas tienen un
origen embrionario de las células de Purkinje o de células

gigantes de Purkinje asi es que son capaces de conducir
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impulsos y podrian funcionar como vias accesorias, pero los

mecanismos arritmogénicos no estan bien definidos. (7,11)

Generalmente no hay una asociacion entre rabdomiomas vy
cardiopatia congénita. Rara vez se han descrito en presencia de
comunicacion interventricular, anomalia de Ebstein, doble via
de salida de ventriculo derecho, atresia pulmonar vy

transposicién de grandes arterias.

El ecocardiograma demuestra l|la presencia de tumores
intracardiacos en méas de la mitad de los pacientes con
ecocardiografia transtoracica sin evidencia de sintomas (1), asi
mismo detecta tumores intramurales pequefios (2). EI
diagnostico histolégico del rabdomioma no se considera
necesario en presencia de caracteristicas ecocardiograficas de
rabdomioma, que son frecuentemente multiples y lobulados y
por su localizacién principal es el septum interventricular o en
la pared libre de los ventriculos y a menudo se desarrollan
intracavitariamente (12.13), reportandose Unicamente un 30%
en auriculares. La ecocardiografia bidimensional ha desplazado
a la angiografia como el principal método diagndéstico, aunque a
través de esta se puede realizar biopsia y concretar el

diagndstico.

Los hallazgos de la resonancia magnética actualmente
complementan a la ecocardiografia en el estudio de los tumores
intracardiacos. En particular con la posibilidad de demarcar la
relacion entre el tumor y el miocardio normal y los grandes
vasos. Asi mismo puede identificar las caracteristicas del tejido
y servir para hacer diagndéstico diferencial con alguan otro tumor

como lipoma o fibroma.

Los rabdomiomas pueden ser multiples y ocurren mas

frecuentemente en el ventriculo izquierdo o en el septum
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interventricular. La localizaciobn en los atrios es menos
frecuente. La presencia de multiples tumores se asocia con la
esclerosis tuberosa, mientras que la presencia de una solitaria
neoplasia incrementa la posibilidad de no tener esta
enfermedad. La obstruccion es mas frecuente cuando hay
multiples rabdomiomas. Muchos de los tumores obstructivos son
vistos en el ventriculo izquierdo. Sin embargo la esclerosis

tuberosa se asocia mas con tumores no obstructivos.
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MORTALIDAD

La tasa de mortalidad en los pacientes con esta neoplasia es
del 25 %. Claramente esta subestimada la mortalidad puesto
gue hay casos asintomaticos que fallecen sin diagndstico.
Generalmente mueren por obstruccion del flujo de salida en el
periodo neonatal o perinatal. Las arritmias son la segunda
causa de muerte incluyendo las presentadas durante la cirugia,
no hay datos en la literatura acerca de la persistencia de
arritmias después de la cirugia. En muchos casos se puede
cambiar el prondéstico si se realiza el diagnoéstico prenatal. (2)
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DIAGNOSTICO PRENATAL.

El primer reporte de diagndstico de rabdomioma por
ecocardiografia fetal se realiz6 en 1994. Con la experiencia de
la ecocardiograma prenatal, ha incrementado el numero de
rabdomiomas diagnosticados prenatalmente. La presencia in
Utero de multiples rabdomiomas puede ser un marcador para
esclerosis tuberosa. La presencia de grandes tumores en el
periodo neonatal se asocian con la presencia de arritmias,
disfunciébn de las valvulas atrioventriculares, derrame
pericardico 0 hidrops fetalis, la obstruccion se ha comprobado
es la principal causa de muerte en el periodo fetal y neonatal.
Por lo cual es recomendable que el parto se lleve a cabo en una
institucion donde se realice la cirugia inmediatamente después

del nacimiento. (23)
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REGRESION

Desde 1923 Steinbis sugirié la involucién espontanea de los
rabdomiomas, la regresion fue finalmente documentada hasta
1975. Se ha reportado la regresion espontanea de los
rabdomiomas desde un 60 a 100% de los pacientes, Farooli y
cols. han reportado una tasa de regresion de los rabdomiomas
de 0.9 a 6.0 mm/mes, encontrando una resolucion completa del
83%.(5). En tanto que Yun ha reportado regresion completa mas
frecuentemente en tumores pequefios en el primer afio de vida y
una regresion méas lenta después de la lactancia, asi mismo
hace énfasis en que la regresion de la prevalecia de los
rabdomiomas con la edad puede estar influenciada por 2
factores: la regresién espontanea y la alta tasa de mortalidad
en la lactancia e infancia. El mecanismo es generalmente

basado en apoptosis.
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TRATAMIENTO QUIRURGICO:

La regresion espontanea tiene implicaciones en el tratamiento
puesto que la realizacién de tratamiento quirdrgico solo se
realizara en pacientes sintoméaticos con datos de obstruccién de
tractos de entrada o salida, arritmias refractarias al tratamiento,
datos de embolismo. Solo un 7.33% de los paciente de un meta-
analisis de la literatura con 409 casos requirieron de cirugia, de
estos 2.65 fueron resecciones parciales y 4.64 fueron
resecciones totales, los pacientes con esclerosis tuberosa
tuvieron una mortalidad posquirdargica mayor que los pacientes
gue no tenian esclerosis tuberosa. No existié diferencia entre
los que se realizo una reseccidon parcial contra una reseccion
completa. Aproximadamente el 95 % de rabdomiomas en
pacientes con esclerosis tuberosa y 74 % en los paciente sin
esclerosis tuberosa no requieren de cirugia. Inicialmente se
intentaba una reseccion completa, sin embargo una reseccion
no radical que mejore la obstruccién puede ser lo indicado,
debido a la regresién espontanea del tumor. En las masas
residuales se debe realizar un seguimiento ecocardiografico de
los pacientes con rabdomiomas intracardiacos hasta su
resolucion. Sospechar siempre que se encuentren sindrome de
preexitacion o taquicardia supraventricular en el recién nacido y

lactante menor en la posibilidad de rabdomioma.
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OBJETIVO:

1.- Reportar la experiencia con rabdomiomas intracardiacos en
la edad pediatrica en el Hospital Infantil de México. En un

periodo de 6 afios.

2.- Reportar las localizaciones intracardiacas mas frecuentes de

los rabdomiomas. .

3.- Reportar las caracteristicas clinicas de los pacientes con

rabdomiomas.
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MATERIAL Y METODOS

Disefio: Estudio descriptivo. Observacional, retrospectivo.

Poblacién: Pacientes con diagnostico de rabdomioma

intracardiaco.

Fuente: Expediente clinicos y expedientes de ecocardiografia.

Periodo: De abril 1989 a marzo 1995. Hospital Infantil de

México.
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RESULTADOS

Se encontraron un total de 6 casos con rabdomiomas durante el
periodo de estudio. De los cuales 3 pacientes son del género
masculino y 3 del femenino. La edad promedio de los pacientes
fue de 5 meses 3 dias, con rango de 7 dias a 24 meses. Siendo

menores de 30 dias el 57 %.

Las razones por las cuales se consult6 al departamento de
cardiologia con el proposito de realizar ecocardiograma fueron
en 2 cardiomegalia silenciosa, 2 habia evidencia franca de
insuficiencia cardiaca, en un caso por insuficiencia cardiaca y
un soplo, y un paciente asintomatico por el antecedente de

esclerosis tuberosa en un familiar.

En todos ellos se establecié el diagnéstico tomando la muestra
de la tumoracion en cirugia en 2 pacientes, en un paciente se
tom6 una biopsia transcateterismo, o por ser un portador de
esclerosis tuberosa 4 pacientes. Las tres biopsias confirmaron
el diagndstico histolégico de rabdomiomioma cardiaco.

El total de rabdomiomas encontrados fue de 14 en los 7
pacientes incluidos en el estudio La localizacion al
ecocardiograma fue ventriculo derecho en dos casos, ventriculo
izquierdo en tres, en septum interventricular seis casos, en
atrio derecho en 1 caso, atrio izquierdo 1, uno en el atrio

izquierdo que afectaba la valvula mitral.

Caso 1. Paciente femenino de 2 afos de edad, inicio su
padecimiento con crisis convulsivas a los 4 meses de edad,
valorada por neurologia y tratada con fenobarbital, a los 4
meses de edad se detecta manchas hipocromicas lanceoladas.

Enviada para valoracion cardiaca por esclerosis tuberosa, la
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exploracion cardiologica fue normal. EIl electrocardiograma se
reporta normal, con radiografia de térax normal. En el
ecocardiograma se detecta una masa miocardica en el
ventriculo derecho en el tercio superior del septum trabecular
de 1 x 1.2 mm de diametro, que no condiciona obstruccion, ni
insuficiencia cardiaca, se considera rabdomioma en base al
diagndstico previo de esclerosis tuberosa. Se decide
tratamiento expectante Unicamente y vigilancia por consulta

externa.

Caso 2. Corresponde a paciente femenino de 1 mes de edad, el
cual se interconsulta a cardiologia por insuficiencia cardiaca y
soplo cardiaco. Con antecedente materno de manchas
lanceoladas hipocromicas multiples. A la exploracion fisica se
encontr6 mancha hipocromica en region lumbar, soplo sistdlico
regurgitante en 4 espacio intercostal izquierdo, segundo ruido
cardiaco normal; campos pulmonares con estertores crepitantes
bilaterales e higado a 4-4-4 cm debajo del reborde costal
izquierdo. EI electrocardiograma mostro crecimiento atrial
bilateral e hipertrofia ventricular derecha, eje ded QRS a +150°,
onda delta en precordiales izquierdas, se catalogdé como
sindrome de Wolff Parkinson White. Radiografia de térax con
cardiomegalia II/VI 'y congestiobn venocapilar. En el
ecocardiograma se encontr6 una tumoracion pediculada en
septum interventricular sin causar obstruccion, y otra en el atrio
izquierdo sobre la valvula mitral produciendo manifestaciones
graves de hipertension venocapilar pulmonar. Inicio tratamiento
anticongestivo a base de furosemida, espironolactona vy
digoxina y se determind reseccion quirdrgica, observandose
infiltracién extensa en el septuminteratrial y la valvula mitral,
falleciendo durante el intento de resecar la lesion obstructiva.

Patologia reporta rabdomioma intracrdiaco.
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Caso 3. Paciente masculino de 6 meses de edad. Presenta
manchas hipocromicas desde el nacimiento. A los 8 dias de vida
presenta crisis convulsivas, tratadas con fenobarbital.
Oftalmologia detecta hamartoma retiniano en el ojo izquierdo.
Motivo de interconsulta cardiomegalia y soplo. A la exploracion
fisica con soplo sistdlico en 2 espacio intercostal derecho.
Radiografia con cardiomegalia grado Il. Ecocardiograficamente
se observan 2 rabdomiomas uno en el tercio distal del septum
interventricular del lado derecho de localizacién apical y otro en
el tercio superior del septum trabecular que produce ligera
obstruccion del tracto de salida. Se encuentra sin insuficiencia
cardiaca por lo <cual se decide no iniciar tratamiento
anticongestivo. Cirugia cardiolvascular reseca ambos tumores
sin complicaciones. Patologia los reporta histolégicamente

como rabdomiomas cardiacos.

Paciente 4. Masculino de 3 meses de vida, crisis convulsivas
desde el mes de edad, manchas hipocrémicas notadas desde
los 2 meses de edad. La tomografia de craneo con
calcificaciones cerebrales. Se considera por neurologia
diagnésticos de esclerosis tuberosa. Se interconsulta a
cardiologia por disnea a la alimentacion, la exploracién fisica
mostro palidez ++, ausencia de soplo. Radiografia de térax
normal. Electrocardiograma con crecimiento biventricular, eje
de QRS +120°. Ecocardiograma rabdomiomas maultiples en
septum interventricular en niumero de 4 y uno en pediculado
hacia el ventriculo izquierdo, sin producir obstruccién. Se
consideran rabdomiomas intracardiacos, y se deja Unicamente

en vigilancia por consulta de cardiologia.

Caso 5. Paciente femenino de 7 dias de vida, referido del
Hospital General Juarez, por crisis convulsivas de dificil
control. Durante su estancia en la unidad de cuidados

intensivos se detecta insuficiencia cardiaca, por lo cual se
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interconsulta a cardiologia. Durante la exploracion fisica se
encuentra soplo sistolico en 2 EIl grado Il/VI, hiperactividad
precordial. Electrocardiograma con crecimiento atrial derecho e
hipertrofia ventricular izquierda. Ecocardiograma con
tumoracion gigante en atrio derecho y otra pediculada en el
ventriculo izquierdo que producia producia un gradiente
subaortico significativo por obstruccion del tracto de salida
venricular izquierdo, por lo cual se determind realizar reseccién
de la tumoracion que obstruia el tracto de salida ventricular
izquierdo falleciendo el paciente durante el intento de de
reseccion. Reportando por patologia rabdomioma cardiaco.

Caso 6.Paciente masculino de 19 dias, internado en UCIN por
crisis convulsivas sutiles, tratadas con fenobarbital, se
interconsulta por la presencia de cardiomegalia. La exploracion
fisica fue normal. Electrocardiograma normal.

Ecocardiograma con un enorme tumor que involucraba a la
pared libre del ventriculo izquierdo y el apex de 7 mm de
diametro, sin producir obstruccion. Se considera probable
rabdomioma vs mixoma, se decide por encontrarse sin
obstruccion y sin datos de insuficiencia cardiaca realizar
biopsia por cateterismo, la cual se Illeva a cavo sin
complicaciones. Patologia reporta rabdomioma cardiaco. Se
decide manejo expectante y al afio de seguimiento se observa

regresion completa del rabdomioma por ecocardiograma.

En dos de los pacientes con manifestaciones graves de
insuficiencia cardiaca mostraron lesiones que ponian en peligro
la vida, una de ellas ubicada en la zona subadrtica produciendo
un gradiente de presion significativo; en tanto que en el otro
paciente gravitaba sobre la valvula mitral produciendo
manifestaciones graves de hipertension venocapilar pulmonar.
Ambos fueron considerados candidatos a cirugia pese a que en

ambos habia infiltrado miocardico intenso. En el primer caso se
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encontré una masa intracardiaca extensa y en el segundo caso
masas intracardiacas multiples, falleciendo ambos después de
los intentos de eliminar las obstrucciones. El resto de los
pacientes fueron manejados médicamente y todos evolucionaron
satisfactoriamente. En el caso numero 6 con un enorme tumor
que involucraba a la pared libre del ventriculo izquierdo y
accesoriamente presentaba pequefias tumoraciones de dificil
reconocimiento al estudio ecocardiografico y cuyo diagnoéstico
se considerd dudoso fue sometido a biopsia transcateterismo de
las lesiones pequefias del ventriculo derecho, con lo que se
realiz6 el diagndéstico de rabdomioma y se evitdé una cirugia

innecesaria.

Los pacientes con rabdomiomas con frecuencia presentan
manifestaciones extracardiacas que pueden ayudar a establecer
este diagndéstico. Los hallazgos extracardiacos fueron signos
dermatoldgicos en 6, signos neuroldgicos en 3
fundamentalmente convulsiones y en uno en una busqueda

especifica signos oftalmolégicos.
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DISCUSION

Los tumores cardiacos primarios son poco frecuentes en nifios;
de ellos los rabdomiomas son los mas frecuentes como parte de
la esclerosis tuberosa 1-3.11.19. Tras la descripcion en 1992 de
los nuevos criterios diagndésticos, la presencia de rabdomiomas
multiples en un paciente se considera diagnostico de esclerosis

tuberosa 2.

La incidencia ha incrementado con el advenimiento de la
ecocardiografia bidimensional, y en la actualidad es poco
frecuente el cateterismo, a menos que se requiera realizar una
biopsia de la tumoracién, Incluso la ecocardiografia nos
muestra la localizacion, el tamafio y si esta produce obstruccidn
0 no, con lo cual se pueden tomar decisiones en el tratamiento
de los pacientes con tumoraciones. Conocer la incidencia
exacta de rabdomiomas cardiaco es dificil, debido a que estos
tienden a la regresién parcial o total. Normalmente son mas
frecuentes en nifios que en nifias como en nuestra revision
donde se encontré una relacion de 1.3 a 1. La localizacién més
frecuente fue el ventriculo derecho contrario a lo referido en la
literatura donde se encuentra generalmente afectado el

ventriculo izquierdo.

Generalmente los rabdomiomas son multiples pero en nuestra
revision encontramos un solo tumor en 3 casos y en 4 pacientes
dos o0 mas rabdomiomas, el niUmero maximo de rabdomiomas fue
de 4.

En cuanto a la sintomatologia, la mayor parte de estos tumores
son asintomaticos u originan sintomas leves, las sintomatologia
mas severa se encuentra en los primeros meses de vida,

nosotros encontramos insuficiencia cardiaca en 3 casos que
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ameritaron de manejo anticongestivo, contrario a lo referido en
la literatura no encontramos arritmias asociadas, solo en el
electrocardiograma de uno de nuestros pacientes encontramos

sindrome de Wolf Parkinson White.

La evolucién fue satisfactoria en 4 de nuestros pacientes con
regresién espontanea de los tumores. Dos casos fallecieron y
Su muerte se asocio a cirugia cardiaca por la obstruccion

mecanica que generaron los rabdomiomas.

Es importante hacer mencién que el 95% de los rabdominomas
asociados a esclerosis tuberosa y el 75 % no asociada a esta,
no ameritan de tratamiento quirdrgico y solo se considera que
esta indicado el tratamiento quirdrgico en rabdomiomas que
produzcan obstruccion o arritmias intratables que pongan en

peligro la vida. (20,21)

Ante la sospecha de esclerosis tuberosa consideramos que se
debe seguir la siguiente conducta.

1.- Realizar un interrogatorio exhaustivo sobre los antecedentes
de la enfermedad en busca de nuevos elementos sintomaticos o

signos que apoyen el diagnéstico.

2.- Una exploracion fisica minuciosa poniendo especial
importancia en la piel, aparato cardiovascular, respiratorio,
palpacién renal, examen neurologico completo incluyendo fondo

de ojo.

3.- Una vez realizado esto continuar con examenes de gabinete
con radiografia de craneo, radiografia de torax, ultrasonido
transfontanelar, ultrasonido y TAC renal, TAC de créaneo,

resonancia magnética nuclear cerebral.
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4.- Realizar ecocardiograma fetal a los hijos de padres con
diagndstico de Esclerosis tuberosa o con sospecha de esta, con

valor pronéstico.

5.- Recordar que es una patologia que debe ser manejada

multidisciplinariamente.

Recordar que el diagnodstico precoz de la esclerosis tuberosa y
la identificacion del modo de transmisién de padres a hijos nos
brindan la oportunidad de ofrecer consejo genético en relacidn
con las posibilidades de una nueva descendencia enferma. Que

constituye un objetivo importante de nuestra conducta médica.
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Anexo

Fotografias de Ecocardiograma

1 Distances

B) rabdomioma en ventriculo izquierdo apical.
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1 Distance= 0.
2 Distance=

D) Rabdomiomas apical derecha y septum interventricular
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E) Rabdomioma en valvula mitral

F) Rabdomioma apical derecho.
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Manchas hipocrémicas lanceoladas
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Anexo graficas

Genero

Localizacion del Rabdomioma

Ventriculo

derecho
14%

Atrio

derecho

Valvula 7%
mitral izquierdo
7% 7%
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Causa de interconsulta
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Casos con modo de presentacion y numero de rabdomiomas

Modo de Numero
Caso Edad Genero presentaciéon rabdomiomas
Esclerosis 1 en ventriculo
1 2 afios Femenino tuberosa izquierdo
1 septum
Insuficiencia interventricular
cardiacay 1 Atrio
2 1 mes Femenino soplo izquierdo
1 Ventriculo
derecho
cardiomegaliay | 1 septum
3 6 mese Masculino soplo interatrial
4 Septum
interventricular
Insuficiencia 1 ventriculo
4 3 meses Masculino cardiaca izquierdo
1 atrio derecho
insuficiencia 1 Ventriculo
5 7 dias femenino cardiaca izquierdo
1 Ventriculo
6 19 dias Masculino cardiomegalia izquierdo
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Localizacion de Rabdomiomas

Ventriculo derecho
Ventriculo izquierdo
Atrio derecho
Atrio izquierdo
Valvula mitral

Septum interventricular
Total

O R R R WN

14
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Cuadro 1 Criterios diagnosticos de la esclerosis tuberosa

1. Angiofibromas faciales o placa frontal
2. Fibromas ungeales o periungeles no traumaticos
3 Manchas hipomelanéticas (3 0 mas)
4. Placas chagrin
5. Hamartomas retinianos nodulares multiples
6. Tuberes corticales
7. Nédulos subependimarios
8. Astrocitoma subependimario de células gigantes
9. Rabdomioma cardiaco, Gnico o multiple
10. Linfangiomatosis pulmonar*
11. Angiomiolipoma renal*

1. Pits multiples en esmalte dentario

2. Pdlipos rectales hamartomatosos (confirmacion

histolégica)
3. Quistes 6seos (confirmacién radioldgica)

4. Tractos migratorios en la sustancia blanca cerebral**
5. Hamartoma no renal (confirmacion histolégica)

6. Fibromas gingivales
7. Placa acrémica en ratina
8. Lesiones cutaneas en confeti

9. Quistes renales multiples (confirmacion histolégica)

*Cuando estos criterios 2 criterios estan presentes se requiere la presencia de otros factores de complejo de
esclerosis tuberosa (CET) para hacer un diagnostico definitivo
**Cuando existe displasia cortical cerebral y tractos migratorios cerebrales en sustancia blanca de forma conjunta
deberan contabilizarse como un solo criterio mas que como 2 criterios separados de CET

Diagnostico definitivo de CET; dos criterios mayores y dos menores
Diagnostico probable de CET: un criterio mayor y un menor
Diagnostico posible de CET: un criterio mayor 6, dos 6 mas criterios menores
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