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Rabdomiomas intracardiacos muitiples en un neonato con esclerosis
tuberosa. Informe de un caso

Dra. Sandra Luz Lizarraga-L6pez,* Dra. Patricia Zarate-Castarion,* Dr. Alfredo Bobadilla-Aguirre,**
Dra. Ma. Eugenia Melgoza-Arcos***

RESUMEN

Los tumores cardiacos primarios son raros en la infancia y en su mayoria son benignos (97%). Los tumores primarios benignos mas
frecuentes son los rabdomiomas; 45% en autopsias y 79% series clinicas '. En nifios la incidencia es del 0.27% 2. Son benignos por sus
caracteristicas histolégicas; sin embargo, pueden ser causa de diversas manifestaciones dependiendo del sitio en que se ubique el tumor,
de las estructuras que involucren, obstruyan o dafien. La asociacién con esclerosis tuberosa se ha observado hasta en un 81% de los
pacientes. Se presenta el caso de un neonato, con rabdomioma cardiaco diagnosticado al nacimiento que caus6 bradicardia en la etapa
fetal e insuficiencia cardiaca secundaria, presentando involucién. Al afio de vida el paciente esta asintomatico.
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ABSTRACT

Primary cardiac tumors are rare in childhood and are mostly benign (97%). Rhabdomyomas are the most frequent benign primary tumors
with an incidence of 45% in autopsy series and 19% clinical series. In the pediatric population it incidence is 0.27%. They are benign tumors
in view of their histological features. However, they may give rise to clinical manifestations depending on their location and on the structures
they involve, obstruct or invade. They are associated with tuberous sclerosis has been observed up to 81% of the patients. We report a
case of a newborn male who presented at birth with congestive heart failure (CHF), bradycardia. He was diagnosed as tuberous sclerosis
with intracardiac rhabdomyoma which resolved spontaneously. Patient is currently asymptomatic one year after the initial diagnosis.
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los fibromas (12%), los mixomas (10%), los teratomas
intracardiacos (25%) y los hemangiomas. Su pronostico

os tumores cardiacos primarios son raros en la
infancia y en su mayoria son benignos (97%).

Ciertos tumores primarios pueden asociarse con
enfermedades sistémicas, de sufrir fendmenos
embolicos 0 ambos problemas. ! Los tumores primarios
benignos mas frecuentes son los rabdomiomas (60%),
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depende fundamentalmente de su ubicacién. >

El rabdomioma fue descrito por primera vez por von
Recklinghausen en 1862 en un paciente con neurofibro-
matosis. Es un tumor circunscrito, lobulado, blanquecino
o0 grisaceo; es multiple hasta en 90% de los casos; gene-
ralmente se encuentra en el espesor del musculo cardiaco;
puede asociarse a esclerosis tuberosa hasta en 81% de
los casos !

Su frecuencia habia sido subestimada antes del desa-
rrollo de la ecocardiografia bidimensional y actualmente
oscila de 50 a 64% **. La frecuencia real de estos tumores
es incierta debido a su tendencia a la regresion. Son mas
frecuentes en nifios que en nifias, ademas de lesiones mul-
tiples. Se pueden localizar en las auriculas o en la pared
libre de los ventriculos, sobre todo en estos ultimos.

El diagnéstico prenatal de rabdomioma se realiza duran-
te un estudio de ultrasonido obstétrico de rutina; el tumor

Acta Pediatrica de México Volumen 31, Num. 4, julio-agosto, 2010

153



Lizarraga-Lépez SL y cols.

generalmente causa alteraciones del ritmo, hydrops y esca-
so crecimiento fetal. Es frecuente que haya el antecedente
familiar de esclerosis tuberosa. Cuando el diagnéstico se
realiza en la etapa postnatal, se debe al escrutinio de pa-
cientes con signos y sintomas de esclerosis tuberosa.

Se describe el caso de un paciente con rabdomioma
asociado a esclerosis tuberosa. Recibi6 tratamiento médico
con buen resultado y tuvo involucion espontanea.

CASO CLINICO

Niflo producto de la primera gesta; madre de 24 afios al
momento del embarazo; recibié control prenatal a partir
de las 20 semanas de gestacion. Un USG reveld oligo-
hidramnios y alteracion cardiaca no especificada. Nacio
por cesdrea a las 38 semanas de gestacion por bradicardia
fetal; APGAR 9 -10, peso de 2700 g, talla 48 cm; persistia
la bradicardia por lo que se realizé un ecocardiograma.
El estudio reveld la presencia de multiples tumoraciones
intracardiacas que se consideraron como probables rabdo-
miomas, en el ventriculo izquierdo, sin obstruccion de la
via de salida; estenosis mitral, hipoplasia del istmo aortico,
persistencia del conducto arterioso. Habia datos de bajo
gasto cardiaco e insuficiencia respiratoria. Se le traté con
ventilacion mecanica controlada, soporte inotrépico con
adrenalina y norepinefrina. Un estudio de alfafetoproteina
mostré mas de 30,000 ng/mL.

Estuvo en la Unidad de Terapia Intensiva de este Institu-
to al mes de vida. Se establecieron diagndsticos de choque
cardiogénico, sepsis de origen pulmonar, tumoraciones
intracardiacas, probable rabdiomiomas.

Exploracion fisica. A su ingreso tenia una dermatosis en
todo el tronco y en las extremidades constituida por cinco
grandes manchas hipocromicas de bordes irregulares. Se
penso en probable esclerosis tuberosa.

Recibié ventilacion mecanica controlada, por insu-
ficiencia respiratoria y secundaria a neumonia, sepsis
de origen pulmonar. En cultivos realizados a su ingreso
se aislé E. cloacae en un hemocultivo central. Se inicié
tratamiento con meropenem.

Ecocardiograma a su ingreso: Infiltracion masiva del
tumor en ambos ventriculos y septum interventricular;
insuficiencia tricuspidea moderada, disfuncién sistélica y
diastolica severas con miocardiopatia dilatada, fraccion de
expulsion del ventriculo izquierdo (FEVI), 31% (Figura
1). Se le prescribio dobutamina a 10 meg/kg/min y levosi-

Figura 1. Ecocardiograma al ingreso del paciente; muestra multiples
rabdomiomas en el ventriculo izquierdo.

mendan a la dosis 0.2 mcg/kg/m durante 48 h, con lo cual
se pudieron suspender adrenalina y norepinefrina.

Un ecocardiograma posterior al tratamiento con levosi-
mendan mostrd una FEVI de 55%, disfuncion ventricular
izquierda sistolica y diastdlica leve a moderada, presion
sistolica de la arteria pulmonar (PSAP) 30 mm Hg. Sigui6
recibiendo dobutamina a la dosis de 10 meg/kg/min.

En una sesién médico-quirtrgica se concluyo que el
paciente no era candidato a reseccion quirurgica debido
a que las tumoraciones no obstruian las vias de entrada
ni de salida de los ventriculos y que debido al grado de
afeccion e infiltracién miocardica las tumoraciones no eran
resecables (Figura 2).

La resonancia magnética del corazon mostrd cardio-
megalia global y disminucion del gasto cardiaco; una
imagen nodular dependiente de la valvula tricaspide

Figura 2. Ecocardiograma realizado al mes de su ingreso, en el que
se ven los rabdomiomas en el ventriculo izquierdo; no hay datos
de obstruccion de la via de salida del ventriculo.
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cardiacos primarios en nifios varia de 32 a 95% en los centros
de atencion de tercer nivel, pero la mayoria de los autores
estan de acuerdo en que la reseccidn solo se recomienda cuan-
do existe compromiso hemodinamico o respiratorio, artitmia
grave, o riesgo elevado de embolias sistémicas 3
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