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Rabdomioma de auricula derecha. Reporte de un caso

Dr. Arturo Garcia-Aranda,* Dr. Cosme Damian Garcia-Torres,** Dr. Fernando Sanchez-Medina***

Resumen

Von Recklinghausen describié el primer rabdomioma en 1862,
estos tumores son considerados como benignos por sus
caracteristicas morfolégicas, sin embargo, pueden presen-
tarse con una variedad de manifestaciones clinicas que los
hacen un reto diagnéstico para el médico. Se presentan mas
frecuentemente en nifios y en compaiiia de esclerosis tube-
rosa, enfermedad autosémica dominante caracterizada por
retraso mental, convulsiones y lesiones cutaneas; es extre-
madamente raro en adultos previamente sanos. Hasta los
afios 50s los tumores cardiacos fueron sélo curiosidades de
interés académico y de autopsia, sin embargo, el diagnostico
en vida cobra importancia con el advenimiento de la deriva-
cién cardiopulmonar y de la tecnologia diagnéstica invasiva y
no invasiva. Nosotros describimos un paciente femenino pre-
viamente sano que se presenté con falla cardiaca y renal a
causa de un rabdomioma en auricula derecha.

Palabras clave: rabdomioma, esclerosis tuberosa, deriva-
cion cardiopulmonar.

Summary

Von Recklinghausen described de first rhabdomyoma in 1862.
These tumors are considered benign due to their morpho-
logic features; however, they can be the source of many clin-
ical findings, rendering them a diagnostic challenge for the
physician. Rhabdomyoma is the most frequent cardiac neo-
plasm of childhood. The majority of children with cardiac rhab-
domyoma also have tuberous sclerosis, characterized by
mental retardation, epilepsy, and adenoma sebaceum; it is
uncommon in healthy adult population. Until the 1950s, car-
diac tumors were merely a curiosity. Diagnosis was academ-
ic and of autopsy-related. More recently, development of car-
diopulmonary bypass and invasive and non-invasive diag-
nostic technology has contributed greatly to the process of
preoperative diagnosis. We describe here a previously healthy
women who presented with heart and renal failure resulting
from right atrium cardiac rhabdomyoma.

Key words: Rhabdomyoma, Tuberous sclerosis, Cardiopul-
monary bypass.

algunos centimetros; en 10% de los casos aparece como masa
endocavitaria multiple o como tumoracién Unica, siendo
El rabdomioma es un tumor cardiaco benigno, descrdcasionalmente considerado como hamartoma. Es el tumor
por primera vez en el afio de 1862 por Von Recklinghauseardiaco mas frecuente en nifios, y tres cuartas partes se pre-
dicha tumoracion representa detencién y maduracion fosahta en menores de un afio. Puede localizarse con igual fre-
del musculo cardiaco, se caracteriza por ser circunscritocdencia en el ventriculo izquierdo que en el derecho, en el
color blanquecino, habitualmente mdltiple y localizable eniocardio septal o en ambas auriculas y al menos uno es
cualquier punto. Su tamario varia desde unos milimetros hagtstructivé® ).
Microscopicamente se distingue del miocardio adyacen-
te por nidos de células anormales llamadas células en arafia,
* Cirujano adscrito al Servicio de Cirugia Cardiovascular del Cent!éas cuales son grandes, gonten|e_ndo una masa. mfcoplas_mlca
Médico Nacional del Noroeste. Cd. Obregén, Sonora. central que esta suspendida por finos procesos fibrilares irra-
** Médico Patélogo adscrito al Servicio de Patologia del Centro Méliados a la periferia, ultraestructuralmente se aprecian lep-

dico Nacional del Noroeste. Cd. Obregdn, Sonora. tofibrillas, un reticulo sarcoplasmico poco desarrollado y
*** Cirujano adscrito al Servicio de Cirugia Cardiovascular del CentrgSCaSOS desmosorfefd

Médico Nacional del Noroeste. Cd. Obregén, Sonora.

Introduccion

Los rabdomiomas estan relacionados con la esclerosis
tuberosa, que se transmite en forma autosémica dominan-
te”), y se caracteriza por la presencia de lesiones cutaneas,
convulsiones y retraso mental; las lesiones cutdneas com-
prenden adenomas sebaceos, (angiofibromas faciales), man-
chas hipopigmentadas en forma de hojas de frggaoas
de Chagren (engrosamientos de aspecto amarillento de la
piel sobre la region lumbosacra de la espalda) y nevos
despigmentados, pueden aparecer también angiomiomas
renaleshepaticos, suprarrenales y pancreaticos. Las mani-
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festaciones neuroldgicas comprenden epilepsia, retraso men- Hallazgos de imagen

tal e hidrocefalia, pueden desarrollar también ependimomas

y astrocitomas de la infancia. Las mutaciones en el cromo- Ecocardiograma

soma 9q(TSC-1) y en el 16p(TSC-2) se asocian con esclero-

sis tuberos®. En el estudio de cuatro cAmaras se aprecia tumoracion en

Hasta los afios 50s los tumores cardiacos fueron sélo laneavidad auricular derecha de aproximadamente 6 x 6 cm,
curiosidad, el diagnoéstico era académico y en la autopsiabre el anillo tricuspideo y que protruye hacia la cavidad
ademas de que no habia posibilidad de tratamiento. Cordatricular derecha provocando déficit de coaptacion de la
llegada de la derivacion cardiopulmonar y mas recientemewddvula tricuspide (Figura 1).
el desarrollo de la ecocardiografia y la tomografia computa-
da, el tratamiento quirdrgico se volvio posible, por lo que el Tomografia axial computada
diagnostico en vida cobré importancia, siendo todo un reto
para el clinico por sus multiples manifestaciones clinicasNo se aprecia evidencia de tumor en el resto del térax ni
como taquiarritmias auriculares y ventriculares, obstruccién el abdomen.

a las camaras cardiacas, a los tractos de salida, embolismos

y sincope entre otros, asi como por su baja incidencia repor- Hallazgos histopatoldgicos

tada en algunas series de .05% incluyendo al rabdomio-

mg1.9:10-12,13,20) Macroscopicamente, lesion con superficie externa lobu-

Los rabdomiomas son extremadamente raros en el ja@a, coloracion pardo-rojizo, de 6 x 6 cm, con base sésil; al
ciente adulto previamente sano, y el objetivo de este trabajote de consistencia blanda; microscopicamente la lesion
es presentar esta patologia como posibilidad diagndsissd formada por células bien diferenciadas, de citoplasma
cuando exista la sintomatologia arriba mencionada sin aifargado, con nucleo central, las cuales muestran estriacio-

causa aparente. nes transversales; se identifican también, células poligona-
les de tamafio mediano, con abundante citoplasma granular
Descripcién del caso fino, con bandas fibrosas delgadas, las cuales se dirigen de

la membrana citoplasmatica hacia el ndcleo; este ultimo, es
Paciente femenino de 24 afios de edad con antecedentecasiones Unico y en ocasiones doble con cromatina fina
de apendicectomia en el afio 2000, en octubre del 2001ycaislados nucléolos (células en telarafia) (Figura 2); en al-
mienza su padecimiento actual con un cuadro de insuficigmmnos campos se identifican también células multinuclea-
cia renal aguda caracterizado por hipertension arterial, aas (Figura 3). No se observaron figuras de mitosis.
guria, retencion hidrica hasta llegar a la anasarca y eleva-
cion de azoados, que requiri6 manejo con hemodidlisis, Examenes basicos
recuperandose la funcion renal y cediendo la sintomatolo-
gia. Posteriormente, presenta astenia, adinamia, hiporexiaBH. Hb 10, hto 30, leucos 8,000, glucosa 75, urea 30 y
pérdida de peso de aproximadamente 10 kg en dos megest 1.0, panel de hepatitis y HIV negativos.
agregandose un cuadro de insuficiencia cardiaca, caracteriSe le realizaron estudios dirigidos a la funcion renal, como
zado por disnea de medianos a pequefios esfuerzos, detdepuracion de creatinina en orina de 24 h, reportando resul-
ro en su clase funcional (lll de la NYHA) y edema; por l@ado de 78.5%.
anterior se realiza ecocardiograma en el que se aprecia undSG renal en el que se encuentran rifiones de caracteris-
tumoracion auricular derecha, enviandose a nuestro Cemitas normales sin lesiones soélidas o quisticas.
Médico Nacional con el diagnostico de mixoma auricular Se le realizaron pruebas para descartar enfermedad auto-
derecho. inmune, especificamente lupus eritematoso sistémico como
Al ingreso a nuestro hospital, con los siguientes datosadisa del dafio renal:
importancia a la exploracion fisica. TA 130 90, FC 100 x
min, fr 16, temp 36.5. Anticuerpos antinlcleo: negativo.
Palidez de tegumentos dos cruces, conjuntivas palidasAnti DNA negativo.
escleras blancas, faringe sin alteraciones. Térax con ruido$actor reumatoide negativo.
cardiacos ritmicos s6lo con desdoblamiento del segundo rui-
do, no hay soplos, campos pulmonares limpios y bien venti- Procedimiento quirurgico
lados, abdomen sélo con cicatriz antigua por cesarea, peris-
talsis presente y normal, pulsos periféricos femorales, po-Se somete a cirugia bajo anestesia general y monitoreo he-
pliteos y pedios de caracteristicas normales. modinamico, se realiza esternotomia media y se incide el pe-
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Rabdomioma de auricula derecha

ricardio; se colocan jaretas, se hepariniza y se canula la aseatar lo que el Dr. Ignacio Chavez Rivera llamo el poli-
cava superior e inferior y se procede a colocar canula de camrfismo fisiopatolégico, caracterizado por diversas altera-
dioplegia anterdgrada, para dar inicio a la derivacion cardaenes que dependen del sitio de presentacion del tumor, qué
pulmonar, pinzado de aorta, hipotermia a 28 grados y pastructuras invada, obstruya o dafie. Es capaz de producir
cardioplégico. Se incide la auricula derecha encontrando onalquiera de las grandes variedades de insuficiencia car-
tumoracion de 6 x 6 cm de color rojo pardusco, similar dibcirculatoria: sincope, insuficiencia cardiaca, o la pseudo-
musculo auricular, adherida a la pared libre de la auricula ofesuficiencia de los sindromes restrictivos u ocupativos, sin-
recha, inmediatamente sobre el anillo valvular tricuspideo glreme de obstruccién caval, hipertension arterial pulmonar,
protruye a la cavidad del ventriculo derecho, de consistensiguemia pulmonar, cerebral aguda, o miocardica, cor pul-
firme, diferente a la consistencia gelatinosa del mixoma, pnonale, cualquier tipo de arritmia, embolismo, trombosis,
lo que se decide realizar una biopsia transoperatoria, repor-

tando rabdomioma. Se reseca la tumoracion hasta su base la

cual es de implantacion amplia, por lo que es imposible rec~
carlo como pediculo, porque habria que resecar una b
porcion de auricula con posibilidad de lesién al surco auri

ventricular del mismo lado encontrandose libre de tumor; |
lo que se repara la auricula en dos planos de sutura, se

de la derivacion cardiopulmonar. Se lleva a cabo hemost:
exhaustiva, colocacion de electrodos de marcapaso, sor
mediastinales y cierre de térax.

Tiempo de pinzamiento adrtico: 45 minutos.

Tiempo de derivacion cardiopulmonar 56 minutos.

La paciente evolucion6 favorablemente en la unidad
cuidados intensivos postquirdrgicos y se egresé del hosg..&..

n n ondiciones. . i . .
en buenas ¢ Figura 2. Corte histoldgico donde se observan células poli-

. ., gonales, de citoplasma amplio con pliegues fibrosos que
Discusion atraviesan el citoplasma. (Células en arafia). Hematoxilina y
eosina. 400X.
El rabdomioma es un tumor considerado como benigno

por sus caracteristicas morfologicas; sin embargo puede pre-

Figura 3. Corte histolégico donde se observan células muscu-
lares bien diferenciadas alternando con zonas fibrosas y célu-
Figura 1. Ecocardiograma cuatro camaras con una masa las de citoplasma vacuolado.

hiperecogénica en la auricula derecha. Hematoxilina y eosina. 400X.
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ataque al estado general con sindrome de emaciacion, fiebre Referencias
y sintomatologia que simula las enfermedades de la colage-
na o endocarditis infeccioda. 1. Reece 1J, Cooley DA. Cardiac tumors. Clinical spectrum and prog-

. . . . nosis of lesions other than classical benign mixoma in 20 patients. J
Nuestro paC|ente curso con tres de estas entldades, INSUThorac Cardiovasc Surg 1984;88:439.

ficiencia renal, sindrome de emaciacion y un sindrome Zle Gamallo C, Calvo de Mora J. Tumores cardiacos, antecedentes his-
insuficiencia cardiaca. en cuyo protocolo de estudio se in- toricos, embriologia, clasificacion e incidencia. Departamento de

. . ., .. Anatomia Patolégica del Hospital La Paz, Madrid. Available at: http:/
cluyé un ecocardiograma, donde se apreci6 la tUMOracion . castellanacardio.es/page2a6.htm

en la auricula derecha. Por frecuencia, se pensé en un mexo+ischer BR, Beerman LD. Diagnosis of intracardiac rhabdomyoma by
ma, sin embargo, éstas se localizan en 90% en la auriculgwo dimensional echocardiography. Am J Cardiol 1984,53:978-997.

izquierda: por tratarse de una muier ioven v en edad fér‘hl Wilson SC, Schoen FJ. Primary tumors of the heart. In: Braunwald
q Y jer) y ' E, editor. Heart disease: a testbook of cardiovascular medidine. 5

con insuficiencia renal y cardiaca, ademas de fatiga y pérdidaed. Philadelphia, PA, USA: W.B. Saunders Co.; 1997.pp.1464-1477.

de peso, se realizaron pruebas para descartar |upus eriterﬁatd:.enogﬁo JJ, MacCalister HA, Ferrans VJ. Cardiac rhabdomyoma, a

P Lo clinicopathologic and electron microscopic study. Am J Cardiol
SO sistemico por dos razones: primero porque los tumores car-1976;38:241_250_

diacos pueden imitar la sintomatologia de esta enfermedagl, Grenoglio JJ, Diana DJ, Bowen TE. Ultrastructure of a cardiac rhab-
bien, que realmente se tratara de esta enfermedad con sgdomyoma. Hum Pathol 1977;8:700.

., s . . Hou WJ, Wang PJ, Wang TR. Tuberous sclerosis in children. Acta
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o0 endocarditis de Libman Sachs, resultando las pruebasBraunwaId E, editors. Harrison Medicina internat" 4. Madrid,
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co de rabdomioma, se realiz6 un rastreo abdominal por 10- Kuehl KS, Perry LW, Chandra R. Left ventricular rhabdomyoma: a
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do: | ti tural dad 14. Jacobs JP, Konstantakos AK, Holland FW. Surgical treatment for car-
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; " ; ; . P __Chavez RI. Cardiopatias y tumores. In: Chavez RI, Puech P, Pileggi
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