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Introducción
os tumores del corazón, son entidades ra-
ras en la práctica médica. Lymburner en-
contró una incidencia del 0.05% en 8,500

autopsias. En varias series de autopsias, la inci-
dencia registrada es del 0.027 al 0.08% en pa-
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Summary

CARDIAC RHABDOMYOMA SURGICALLY TREATED

WITH SUCCESS. REVIEW OF LITERATURE

The primary cardiac tumors are inusual, the in-
cidence varies in all the ages between 0.005 to
0.05%. In pediatrics patients the incidence is
0.27%. The more frequent tumors during the
childhood are the cardiac rhabdomyomas. These
tumors are considered benigns. The clinical ex-
pression is wide, in the most the cases, the pa-
tients are asymptomatic and are detected by
murmurs. In the prenatal age are manifested by
arrhythmias or hydrops fetalis. The neonates and
children may be show cardiac arrhythmias, low
cardiac index and sudden cardiac death. The
association with tuberous sclerosis had been
reported in 81%. We present a neonate with car-
diac rhabdomyoma diagnosed in the newborn
period when he was asymptomatic, however in
the follow-up he developed cardiac failure by
obstruction in the out flow tract of the right ven-
tricle. He underwent open cardiac surgery to re-
sect the obstruction. Five months after surgery,
the patient remain asymptomatic.
(Arch Cardiol Mex 2005; 75: S3, 113-117)

Resumen

Los tumores cardiacos primarios son raros, con
incidencia variable en todas las edades del 0.005
al 0.05%. En pacientes pediátricos, la inciden-
cia es del 0.27%. Los tumores más frecuentes
durante la infancia son los rabdomiomas cardia-
cos, considerados como benignos. Aunque la
expresión clínica es amplia, en la mayoría de
los casos son asintomáticos y se detectan por
la presencia de soplos. En la etapa prenatal se
manifiestan con arritmias o hydrops fetalis. En
algunos neonatos y lactantes se encuentran arrit-
mias, datos de bajo gasto cardíaco o muerte
súbita. La asociación con esclerosis tuberosa se
ha observado hasta en un 81%. Se presenta el
caso de paciente masculino neonato, con diag-
nóstico de rabdomioma cardiaco que inicialmen-
te estaba asintomático, sin embargo en el se-
guimiento requirió de tratamiento quirúrgico a los
5 meses de edad, por datos de insuficiencia car-
diaca secundaria a obstrucción del tracto de
salida del ventrículo derecho. A 5 meses de la
cirugía, el paciente está asintomático.

cientes pediátricos y la prevalencia de 1:10,000.1,2

El 90% de los tumores cardíacos primarios son
benignos en la edad pediátrica. Sin embargo,
pueden tener un comportamiento desfavorable,
dependiendo de su localización, tamaño y nú-
mero de tumores. La forma histológica más co-
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mún es el rabdomioma en la etapa fetal y pediá-
trica. El rabdomioma fue descrito por primera vez
por von Recklinghausen en 1862 asociado a neu-
rofibromatosis.3 Se caracteriza por ser circuns-
crito, lobulado, blanquecino o grisáceo, habitual-
mente múltiple hasta en el 90% de los casos y
generalmente se encuentra en el espesor del
músculo cardiaco, pudiendo afectar cualquier
punto, predominando en ventrículos y de éstos,
el ventrículo izquierdo.4

El rabdomioma puede hallarse comúnmente aso-
ciado a esclerosis tuberosa hasta en el 81.1% de
los casos,5 sin embargo, Tworetzky et al reportan
95% en una serie de 64 fetos y neonatos.2 Puede
encontrarse solo o asociado a otras malforma-
ciones congénitas. El ecocardiograma es la pri-
mera modalidad diagnóstica, reportándose el pri-
mer caso por ecocardiografía en 1982 por De Vore
en etapa prenatal. Desde entonces se ha reporta-
do intrauterinamente, una incidencia de 0.009%
en la población abierta y 0.2% para los centros
de referencia.5,6

El diagnóstico prenatal de rabdomioma se reali-
za principalmente durante el ultrasonido obsté-
trico de rutina, pudiendo ser referido por hallaz-
go de tumoración fetal cardiaca, arritmias o
hydrops. Cuando el diagnóstico se realiza en eta-
pa postnatal, es por escrutinio en pacientes con
signos y síntomas de esclerosis tuberosa, cuando
hay historia familiar o detección de soplo car-
diaco.6,7 Menos frecuente, cuando se presentan
síntomas cardiacos que requieran de tratamiento
médico o quirúrgico.8 En pacientes asintomáti-
cos sin datos de esclerosis tuberosa, pueden pa-
sar inadvertidos, por lo cual la incidencia real de
rabdomioma en niños y la frecuencia de la aso-
ciación con esclerosis tuberosa es incierta.9-12

Se ha descrito regresión parcial o total espontá-
nea, hasta en el 80% de los casos, sin embargo,
Fesslova y cols. reportan regresión parcial o to-
tal del 100% en una serie de 9 pacientes.5

La esclerosis tuberosa o enfermedad de Bourne-
ville es un síndrome neurocutáneo, que se trans-
mite en forma autosómica dominante, caracteri-
zada por desarrollo de lesiones hamartomatosas
en múltiples órganos, predominando en el cere-
bro, con tuberosidades corticales y nódulos sube-
pendimarios. Puede haber angiomiolipomas re-
nales, hamartomas retinianos, linfangiomatosis
pulmonar, lesiones cutáneas. En el 90% se pre-
senta por mutaciones de novo, detectándose es-
tas mutaciones en el cromosoma 9q (TSC-1) y
en el 16p (TSC-2).2,9,12,13 El diagnóstico puede

sospecharse mediante la tríada de Vogt que con-
siste en retraso mental, convulsiones y lesiones
cutáneas. Sin embargo, existen criterios estable-
cidos en 1992 y modificados en 1998 para el
diagnóstico de esta entidad.3,6,12,14

El objetivo de este trabajo es reportar el caso de
paciente con rabdomioma asociado a esclerosis
tuberosa, tratado quirúrgicamente con éxito.

Caso clínico
Paciente masculino, neonato de 21 días, produc-
to de la primera gesta. Madre de 28 años, que
cursó con embarazo normoevolutivo. Se obtuvo
mediante operación cesárea por desproporción
cefalopélvica, pesando al nacer 4,630 g, talla de
53 cm, Apgar de 6/8. Se detectó soplo cardiaco
al nacimiento por lo cual es referido a nuestro
servicio.
A la exploración física inicial, se encontró con
FC: 144X’ FR: 34X’. Se observaron múltiples
manchas hipomelanóticas, hipopigmentadas en
todo el cuerpo (Fig. 1). Con soplo sistólico en
mesocardio, sin otras alteraciones. La radiogra-
fía de tórax con cardiomegalia grado II. El elec-
trocardiograma en ritmo sinusal, con datos de
crecimiento biventricular. Ecocardiograma con
múltiples tumoraciones intracardiacas, con masa
mayor a nivel del ventrículo derecho, ocupando
2/3 de dicha cavidad, siendo lobulada y condi-
cionando obstrucción parcial del tracto de salida
con gradiente de 30 mm Hg (Fig. 2a). A nivel
del ventrículo izquierdo con múltiples tumora-
ciones pequeñas. Ultrasonido abdominal normal.
Tomografía axial computarizada (TAC) de crá-
neo con calcificaciones subependimarias y a ni-
vel periventricular, sin datos de edema u obstruc-
ción.
Se realizó diagnóstico de rabdomioma cardiaco
y esclerosis tuberosa.
Se decidió inicialmente conducta conservadora,
por encontrarse el paciente asintomático y sin
compromiso hemodinámico. Se hizo seguimien-
to mediante ecocardiograma seriado, permane-
ció asintomático hasta los 5 meses de edad, en
que desarrolló datos de insuficiencia cardiaca,
detectándose por ecocardiografía obstrucción al
tracto de salida del ventrículo derecho, con un
gradiente Doppler de 60 mm Hg, por lo que se
decidió tratamiento quirúrgico (Fig. 2b). Se rea-
lizó cirugía con derivación cardiopulmonar de 1
hora y 10 minutos y tiempo de isquemia de 25
minutos. Se resecaron 3 tumoraciones intracavi-
tarias a nivel del septum de salida y de región
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Fig. 1. Fotografía del enfermo. Se aprecian manchas
hipomelanóticas, hipopigmentadas en la parte poste-
rior del tronco y en ambos glúteos.

Fig. 3. Fotografía transoperatoria tomada desde la pers-
pectiva del anestesiólogo. El tumor se visualiza lobulado.

Fig. 2. A) Ecocardiograma en 4 cámaras en donde se
aprecia el rabdomioma involucrando ambos
ventrículos. B) Ecocardiograma en eje paraesternal
corto, en donde se observan 2 tumoraciones que obs-
truyen el tracto de salida del ventrículo derecho, con
gradiente Doppler de 60 mm Hg.

Fig. 2A.

Fig. 2B.

Fig. 4. A) Corte histológico del rabdomioma. Células
poligonales de tamaño mediano, con abundante cito-
plasma, con bandas fibrosas delgadas dirigiéndose de
la membrana citoplasmática hacia el núcleo. B) Corte
histológico donde se observan células musculares bien
diferenciadas alternando con zonas de células carac-
terísticas del rabdomioma (células en araña).

Fig. 4A.

Fig. 4B.
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trabecular del ventrículo derecho de 1.5 cm y de
0.5 cm en su diámetro mayor (Fig. 3).
El estudio histopatológico reportó núcleos defor-
mados con algunos ribetes de citoplasma eosi-
nófilo (células en araña); el tejido se encontró
dividido por tabiques fibrosos. Se concluyó rab-
domioma (Figs. 4a y 4b).
A 5 meses de la operación el paciente se mantie-
ne asintomático.

Discusión
El rabdomioma cardiaco es la tumoración más fre-
cuente en la edad pediátrica, alcanzando el 45%
en autopsias y el 79% series clínicas. Hasta el 75%
se encuentran en los menores de 2 años. Es consi-
derado benigno por sus características morfológi-
cas, denominándosele hamartoma debido a que
simula estructuras normales en crecimiento
desordenado, por lo que no se considera una neo-
plasia verdadera. Sin embargo, puede presentar
manifestaciones muy variadas dependiendo del si-
tio del tumor, qué estructuras involucre, obstruya
o dañe. Puede producir síncope, insuficiencia
cardiaca, síndrome de obstrucción caval, hiperten-
sión arterial pulmonar, isquemia pulmonar, cere-
bral o miocárdica, cor pulmonale, arritmias de
cualquier tipo, pudiendo acompañarse en el 15%
de Wolf-Parkinson-White, embolia, trombosis y
muerte súbita.12 Pueden afectar cualquier parte del
corazón, teniendo predilección por los ventrícu-
los. Generalmente suelen ser múltiples, bien cir-
cunscritos, lobulados.4,9 Microscópicamente se dis-
tingue por la presencia de células anormales
típicas, llamadas en “araña”, las cuales son gran-
des, con núcleo excéntrico, conteniendo una masa
citoplasmática central, que está suspendida por
finos procesos fibrilares irradiados a la periferia.

Nódulos compuestos de miocitos con vacuolas gi-
gantes y grandes cantidades de glicógeno.10,15 El
diagnóstico puede hacerse de forma prenatal, a
partir del segundo trimestre y generalmente se-
cundario a alteraciones del ritmo, detección del
tumor, hydrops, escaso crecimiento fetal y ante-
cedente familiar de esclerosis tuberosa. Postna-
talmente suelen detectarse por presencia de so-
plo, enfermedad valvular obstructiva o búsqueda
por diagnóstico de esclerosis tuberosa. En asocia-
ción con esta entidad, el espectro clínico es varia-
do, de acuerdo a las estructuras que se encuentren
afectadas. Las lesiones hipomelanóticas suelen
presentarse hasta en el 97% de los pacientes.6,10,12,16

El síntoma más común son las convulsiones, pu-
diendo ser refractarias a tratamiento; generar re-
traso mental severo y desarrollo de hidrocefalia
progresiva por las tumoraciones cerebrales. En
ausencia de convulsiones el retraso mental es bajo,
pero en presencia de retraso mental, las convul-
siones siempre estarán presentes.5,9,14

Conclusiones
El rabdomioma cardiaco es un tumor de escasa
frecuencia, y de estirpe benigna, que puede ser
detectado en forma temprana en la etapa prena-
tal, que remite en la mayoría de los casos hacia
el final trimestre del embarazo. Cuando esto no
sucede, debe dársele vigilancia ecocardiográfica
ya que se ha demostrado regresión hasta los 4
años de edad. Generalmente no requiere de tra-
tamiento quirúrgico, sin embargo, el tratamiento
quirúrgico se recomienda, cuando presenta sín-
tomas o datos que comprometan la vida del pa-
ciente pudiéndose evidenciar por arritmias, obs-
trucción o insuficiencia cardíaca, o ambas, como
sucedió en nuestro caso.4,6,9-11,17,18
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