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RESUMEN

Los rabdomiomas son tumores benignos del musculo estriado que se localizan con mayor frecuencia en la cabeza y cuello. Los
rabdomiomas son extremadamente raros en los adultos, siendo mucho mas frecuentes en la primera infancia, generalmente de
caracter congénito. El rabdomioma cardiaco es el tumor mas comun de la infancia, presentandose en el 75% de los casos antes
del primer ano. Se presenta en 1-2 casos/10.000 nifios. Existe una clara asociacion entre el rabdomioma cardiaco y la esclerosis
tuberosa. Las lesiones son a menudo multiples y se originan desde el septum ventricular o desde las paredes de los
ventriculos aunque, en un 30% de los casos, las auriculas estan afectadas. Nunca afectan a las valvulas cardiacas. Se desconoce
su origen.
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ABSTRACT

Rhabdomyomas are benign tumors derived from striated muscle and their most frequent locations are the head and neck.
Rhabdomyomas are extremely rare in adults nevertheless, they are very often during the childhood, and generally they are
congenital. Cardiac rhabdomyoma is the most common primary pediatric tumor of the heart and it represents 75% of the cases
before the first year of life. The prevalence of these tumors is 1-2 cases/10,000 children. It exists a clear association between the
cardiac rhabdomyoma and tuberous sclerosis. It is usually represented as multiple lesions and they arise in the ventricular walls or
septum, but auricles can be affected in 30% of the cases too. These tumors never involve cardiac valves. Their origin is unknown.
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INTRODUCCION

Los rabdomiomas son los tumores primarios de corazén Los rabdomiomas son hamartomas o malformaciones,
mas comunes, suelen descubrirse en los primeros afios de mas que verdaderas neoplasias, afirmacion que se basa
vida porque obstruyen un orificio valvular o una camara en la elevada incidencia (50%) de esclerosis tuberosa
cardiaca En el periodo perinatal inducen signos de bajo notada en pacientes con rabdomiomas cardiacos .
gasto y muerte subita (2, Incluso, para algunos autores, el rabdomioma es indicativo
de esclerosis tuberosa ©. La esclerosis tuberosa es un

Los rabdomiomas son masas miocardicas pequefias, sindrome neurocutaneo, autosémico dominante, que se

localizadas en uno u otro hemicardio, en el septum manifiesta clasicamente por retraso mental, convulsiones,

interventricular o en las auriculas. areas de esclerosis cerebral y rabdomiomas ©.

Las manifestaciones cardiacas suelen ser variadas:
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disminucién de la funcion miocérdica por invasion
mural extensa; insuficiencia derecha con cianosis por
obstruccion de la via de entrada o salida del ventri—culo
derecho, foramen oval permeable en los neonatos; edema
pulmonar; bajo gasto cardiaco y sincope por obstruccion
de la via de entrada-salida del ventriculo izquierdo ;
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disritmias, generalmente taquicardia supraventricular
o sindrome de Wolf-Parkinson-White (WPW) @9 por
compresion del sistema de conduccion o alteracion
focal; bloqueos auriculoventriculares de diverso grado y
bloqueos de rama ©®. La ecocardiografia transtoracica es
la exploracion de mayor eficacia (.

Las tnicas indicaciones para la cirugia son el dafo
hemodindmico grave y ciertas arritmias. El prondstico es
favorable para los casos que remiten espontaneamente en
los dos o tres primeros afos de vida (54%) ©. Algunos
autores, incluso, han reportado remision en 100% de los

casos (110,

CASO CLINICO

Paciente femenina de 17 afios de edad, primigesta, que
acude a control prenatal en la consulta externa del Hospital
Enrique C. Sotomayor con un abdomen globuloso
compatible con embarazo de 36 a 37 semanas de gestacion
+ pérdida de tapon mucoso + dolor abdominal tipo
contractil, a la exploracion vaginal presenta una dilatacion
de 3 —4 cm con borramiento de 30% y membranas integras,
llama la atencion la fascie de la paciente con multiples
angiofibromas (Figura 1) y el antecedente de convulsiones
en la infancia y rabdomiomas por ecocardiografia.

Figura 1. Paciente primigesta.
Presencia de angiofibromas facial.
Fuente: Dr. Gabriel Leon Letamendi.
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Se revisan los examenes realizados durante el
seguimiento prenatal encontrandose una ecografia
obstétrica (Tabla 1) que reporta: corazén fetal, a nivel de
ventriculo izquierdo se observan 2 imagenes ecogénicas,
la de mayor tamafio 10 mm y otra imagen de igual
caracteristica en ventriculo derecho sugestivas de
rabdomiomas, y reporte doppler (Tabla 2).

Tabla 1. Reporte ecografia obstétrica

Reporte Ecografia
Presentacion cefalica
Diametro biparietal (DBP) 90 mm
Situacién longitudinal
Latido cardiaco fetal (LCF) | 140 x minuto
Longitud fémur (LF) 69 mm
Dorso lateral derecho
Columna normal
Vejiga fetal distendida
Liquido Amniético (LA) normal
Placenta posterior
Madurez placentaria 2-3
Previa no
Circunferencia abdominal 300 mm
Peso 2574 ¢

Elaborado por: Dr. Gabriel Le6n Letamendi.

Tabla 2. Reporte doppler obstétrico

Reporte Doppler
A. cerebral media IR 0.86
A. umbilical IR 0.65
IRACM /IR AU 1.32
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Elaborado por: Dr. Gabriel Leon Letamendi.

Impresion  diagnostica: Embarazo 364 SG +
rabdomiomas cardiacos (Figura 2A y 2B). Se sugiere
ecocardiografia fetal e interconsulta a Genética.

La paciente ingresa al area tocoquirtirgica con un
diagnostico de embarazo 36 — 37 SG + trabajo de parto
(fase latente) + esclerosis tuberosa + primigesta juvenil
y es derivada al area de alto riesgo; aqui es valorada
por el médico de turno quien considera que la paciente
tiene una pelvis justa para su parto, se le realizd también
amniorrexis observando que no hay salida de liquido
amniodtico (oligomanios severo) y monitoreo fetal, el
cual muestra desaceleraciones variables severas con
variabilidad ausente (RCTG intranquilizante) por lo que
se decide pasarla a cirugia.
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Figura 2A-2B. Ecocardiografia prenatal.
Presencia de rabdomiomas cardiacos (flecha verde).
Fuente: Dr. Gabriel Leon Letamendi.

Se realiza cesarea segmentaria obteniéndose un
producto tnico, vivo, cefalico, sexo femenino, nace
deprimido con APGAR 6-8 al minuto, liquido amnidtico
ausente, peso 2.487 g., talla 45 cm., circunferencia cefalica
33 cm., circunferencia toracica 30 cm., circunferencia
abdominal 29 cm., correspondiente a una edad gestacional
de 36 semanas; nace taquipneico por lo que se le coloca
oxigeno, ademas presenta tono y reflejos disminuidos. Al
examen fisico se encuentran manchas hipocromicas de
bordes irregulares a nivel de torax izquierdo. Se sugiere
realizar exdmenes complementarios de ecocardiograma y
radiografia de torax y re-historiar a la madre.

El ecocardiograma neonatal reporta rabdomioma en
apex de ventriculo izquierdo (Figura 3A) y ventriculo
derecho; se encuentra otro pequefio sobre la cara
ventricular de valvula mitral (Figura 3B).
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Figura 3A-3B. Ecocardiografia neonatal.
3A. Rabdomioma en apex de ventriculo izquierdo (flecha roja).
3B. Rabdomioma sobre cara ventricular de valvula mitral
(flecha azul).
Fuente: Dr. Gabriel Leon Letamendi.

En sala el neonato permanece con leve taquipnea
(FR 62 por minuto), pletorico, con tiraje intercostal bajo,
quejido esporadico, campos pulmonares ventilados con
entrada de aire bilateral, se sospecha de sindrome de
distrés respiratorio y enfermedad de la membrana hialina.
Al realizarle una biometria hematica esta indica 34.174
leucocitos y aparece fiebre desde el sexto dia de vida y
dolor a la extension de extremidades inferiores; se realizan
radiografias de rodillas las cuales indican radiopacidad
difusa, se descarta artritis séptica, la ecografia de partes
blandas demuestra sospecha de derrame articular en
cadera derecha, al hemocultivo se encuentra la presencia
de Pantoea spp (bacteria nosocomial) y se instaura
tratamiento con imipenen y vancomicina por 21 dias.
El neonato es dado de alta al mes con seguimiento por
consulta externa por cardiologia y traumatologia.
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DISCUSION

Los tumores primarios del corazon son poco frecuentes.
Su incidencia en pacientes pediatricos es de 0.27% .
El 90% de estos tumores son benignos y asintomaticos;
sin embargo, es importante diagnosticarlos porque
pueden causar dano hemodindmico y provocar

complicaciones V.

Se conocen varios tipos de tumores cardiacos, siendo
los rabdomiomas los mas frecuentes; estos se clasifican
entre los tumores cardiacos primarios benignos y pueden
ser de tipo fetal o adulto. Se ignora su origen, en particular
sobre siderivan de células musculares estriadas neoplasicas
o si son de origen hamartomatoso. No sufren cambios
malignos, son generalmente multiples y se localizan con
mayor frecuencia en cabeza y cuello ®. Aparecen por
lo general como masas multiples en ocasiones unicas,
circunscritas, color gris palido casi siempre en la pared de
los ventriculos 2.

El 60% de los tumores cardiacos congénitos son
rabdomiomas, pudiendo ser multiples y estar asociados
a Esclerosis Tuberosa (®. Su evolucion es variable en el
tiempo y a las manifestaciones clinicas que se presenten y
el tratamiento quirtirgico es excepcional . Los teratomas
son el segundo tumor cardiaco en frecuencia con un 25%
de los casos y el porcentaje restante corresponden a los
fibromas .

En el presente caso tenemos una madre con esclerosis
tuberosa cuyo producto presenta rabdomiomas cardiacos
y siendo esta patologia de caracter autosomico dominante
la presencia de estos tumores en el nifio son indicativos
de enfermedad 9. Por otro lado la localizacion de los
rabdomiomas (apex de ventriculo izquierdo y ventriculo
derecho y cara ventricular de valvula mitral) y su pequefio
tamafio los hacen asintomaticos y le dan un buen pronoéstico
al neonato (1619,

El diagnostico ecocardiografico de los tumores
cardiacos se efectia mediante la identificacion de una
masa ecorefringente intramural o cavitaria y en esta
evaluacion es de gran utilidad el estudio doppler color,
que inclusive permitira su diagndstico en etapas tempranas
de gestacion (1929,
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CONCLUSIONES

Se puede concluir afirmando que tanto paracetamol/
clorzoxazona como diclofenaco soédico son opciones
valederas, con escasos efectos adversos y similares

en eficacia terapéutica para tratar el dolor asociado a

lumbalgia aguda.
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