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RABDOMIOMA MULTIPLE CONGENITO

DIAGNOSTICO PRECOZ POR ECOCARDIOGRAFIA

. Marina E. Florez C.
**  Juan José Arango E.
***  QscarF, Arenas L.

RESUMEN

Revisamos iniclaimente algunos conceptos relativos a las tumoraciones Intracardiacas que
se presentan enla edad pedidirica, haclendo énfasls en las caracteristicas del rabdomioma,
el tumor cardiaco congénitto mas frecuente. Posterlomente descrbimos el caso de una
paciente recién nacida a quien se le habia hecho un diagnéstico precoz de tumoracion
infracardioca mediante Ecocardiografiafetal, y que fue remitida a nuestra Institucion, donde
se completd el estudio y se practicé tratamiento quinirgico; el diagnbdstico anatomopatold-
gico fue de rabdomioma. La evolucién post-operatoria de la paciente ha side muy favora-
ble, y su historia skive como base para resalttar la importancia y utlidad de ka ecocardiografia
on el diagnéstico precoz de las alteraciones cardiacas congénitas que Iniciaimente son
asintomdaticas y que, cuando se manifiestan, lo hacen produclendo rapidamente complica-
ciones, Incluyendo ka muerte. '
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SUMMARY

We first review some concepts related to the Infracardiac tumors that affect the pediatric
patient, making emphasis In the rabdomioma, the most frequent congenital fumor of the
heart. We then describe the case of a newbom gil In whom, by means of a fetal echocar-
diography, an early diagnosls of infracardiac mass had been made: she was referred to our
hospital, where, after completing the studies. surgery was perfomed; the anatomopatholo-
gical diagnosls was rabdomioma, Her postoperatory outcome has been very favorable, and
her history sultes as an example to emphazise the importance and usefulness of echocardio-
graphy In the early diagnosis of congenital cardiac deffects that are inttially asymptomatic
and that, inthe moment In which they maniffest, they do so producing serious compilications,
inciuding death.

KEY WORDS: Cardiac tumors In the pedialric population, congenital rabdomioma, fetal
echocardlography.
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Los tumores cardiacos son raros en la infan-
cla y la adolescencia: asi mismo, es escasa
la lteratura médica con respecto a ellos. Sin
embargo, durante los difimos afos ha au-
mentado el interés en las neopiasias del co-
razén, ya que et desarrolio de la ecocardio-
grafia y la Imagenologia por radionucledti-
dos, que permiten un diagnéstico més tem-
prano, sumado alos avancesen la anestesia
y la cirugia. han mejorado las posiblidades
de tratamiento precoz y efilcaz.

Los tipos de tumores cardiocos que han sido
reportados son: Mixoma, rabdomioma, lipo-
ma, fibroma, hemangioma, lslomioma, tu-
mor de células granulares, paraganglioma
(feocromocitoma), mesotelloma, neurno-
ma, neuroflbroma, neuroblastoma, linfoma,
melanoma, sarcoma y carcinolde. De éstos,
los mds frecuentes encontrados en lanlfiezy
la adolescencla son el rabdomioma, el mixo-
ma, el fibroma, el mesotelioma del nodo
audculoventicular y el sarcoma (1,2,3).

Las manlifestaciones clinicas de estas neo-
plasias son muy variables; pueden inclulr en-
tre ofras: Malestar general, pérdida de peso,
sincope, arttmias, insuficlencia cardiaca,
edema pulmonar ¢ ascitls. La forma de pre-
sentacién depende en parte del tipo histold-
glco del tumor, pero es piincipalimente la
locallzaclén del mismo, la gque determinard
la sinftomatologia y signologia del paciente;
el compromiso del telldo de conducclén se
manifiesta con antimias, Sl el tumor es intra-
cavitario, puede obstrulr el flujo que entra o
sale de la cavidad comprometida, o alterar
el funcionamiento de las valvulas y producir
soplos permanentes o infemitentes cuyas
caracteristicas varian con el iempo; una
masa Intracavitaria puede tamblén causar
hemdlisls mecanica y anemia secundaria,
con sintomas que pueden simularuna endo-
carditls bacterilana; ademdas, la fragmenta-
clén de un tumor de este tipo puede causar
embolismos pulmonares o sistémicos. Cuan-
do el tumor compromete al mlocardio, se
produce falla cardiaca y signos electrocar-
diogréficos de lesidén local. El compromiso
pericérdico usuaimente se debe a neopla-

sias malignas y se manifiesta con signos de
compresion (1).

Cuando el tumor es maligno, las metéstasls
se encuentran en el puimén, iinfé&ticos, me-
diastino, higado., fiiién, adrenales, pancreas,
huesos, bazo y cerebro.,

B rabdomioma congénito es poco comdn,
pero es el tumor cardiaco primarlo mas fre-
cuente en la Infancla; cerca del 80% de los
casos se ha visto en menores de 1 ano. Ge-
neralmente es multipie, pero puede ser soll-
tano: usuaimente se sitia en las paredes de
los ventriculos o en el septum Interventricular,
y rara vez en el septum Interatrial, Cuando es
mdltiple, una o varias de las lesiones pueden
aparecer COmo una masa gruesq, frecuen-
temente ma&s grande que la cavidad ventri-
cular; las lesiones més pequenias pueden ser
nodulares o microscoplcas. Lasmasas indivi-
dudles son discretas y homogéneas. Histold-
gicamente, kas células son uniformente hin-
chadas, debidoe a distensidn por glicbgeno:;
en preparaciones donde éste ha sido extral-
do., las células son attomente vacuoladas y
contrastan con las floras miocardicas sanas
clreundantes (1,7). Ademdés del compromiso
cardiaco el examen histopatolégico de un
paciente con rabdomioma congénito pue-
de mostrar cominmente lesiones cerebrales
de esclerosis tuberosa (presentes en el 30-
50% de estos nifos) (4,6) y leslones cutéineas
en ka forma de adenoma de las gikandulas
sebaceas, Lanaturaleza de lalesién miocar-
dica fue revisada por Hudson, quien planted
tres puntos de vista: 1) El tumor es un hamaor-
toma del miocardio (opinidn que escompar-
tida por otros autores) (8). 2) El fumor repre-
senta un mal desarolio de las fibras de Pur-
kinje, o0 3) La lesidn representa una forma
localizada de glicogenods cardiaca (1).

Cuando las manifestaciones del rabdomio-
ma se presentan en la Infancia, la sintoma-
tologia es usualmente de origen cardiaco, y
se debe generalimente a los efectos obstruc-
tivos de una masa grande y/o delreemplazo
unifocal del miocardio por la lesién; se ho
reportado obstruccién fatal a tractos de sa-
lida, clanosks, embolismos cardiogénicos, In-
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suficlencia cardiaca por compromiso del
miocardio o alguna combinacidn de éstos;
también se ha encontrado que el rabdomio-
ma puede producir una varledad de arrit-
mias potenciaimente fotales, incluyendo
bloqueo de rama derecha, sindrome de
preexcitacion ventricular, taquicardia ventrl-
cular, extrasistoles nodales y bloqueo cardia-
co con fiutter atrial; raramente, puede ma-
nifestarse como sindrome de muerte stblta
dellactante. En cambio, cuando la manifes-
taclon Inickal sucede en ia edad escolar, la
adolescencia o en la edad adultq, los efec-
tos de o esclerosis tuberosa, en la forma de
retardo mental, dominan el cuadro clinico.
Lo sospecha de rabdomioma puede resultar
de signos electrocardiogréficos de pérdida
local de actividad eléctica o de amitmias
y/o a partir de ia detecclédn por ecocardio-
grafia ¢ anglografia de masas que ocupan
espacio en las cavidades cardiacas
(1.2,3 8). El rabdomioma puede no progducir
sintfomatologia alguna (especialmente las
leslones pequenias e intframurales) y ser des-
cubierto incidentaimente en una autopsia o
durante alguna avaluacion ecocardiogréfi-
ca (8.4); este tumor ne desamolla metastasis
M.

A pesar de que histopatolégicamente esun
tumor benigno, el rabdomioma es una neo-
plasia altamente mortal. Un estudio redliza-
do en 36 pacientes, mostré una rato de mor-
talidad del 70% al afo de edad y del 92%
hacia los § afos (8).

Caso Clinico

L.O.O.R., nia producto del pAimer embara-
zo, a témino, parto hospitaiario (ceséreq).
Remifida de cludad de Panamd@, con diag-
néstico de tumor cardiaco mdttiple, prob-
able rabdomioma. Este diagndstico habia
sido hecho desde lo semana 34 de gesta-
clén, mediaonte ecografia obstética com-
plementada posteriomente por ecocardio-
grafia fetal, y se confirmé el diagnéstico con
un nuevo estudio por ulirasonido practicado
a la nifa el dia del nacimiento; esta ecocar-

mostré también la presencia de
masas méviles que ocupaban cavidades

ventriiculares, por o que se mantuvo estre-
cho control de la paciente y hablendo per-
manecido asintomdatica, fue remitida al mes
de edad a nuestra Institucion.

EXAMEN FISICO Y ANTECEDENTES

Al ingreso (sept. 7/90), se encontrd una pa-
clente de 38 dias de nacida, en buenestado
general, aclanética, sin signos de dificuttad
respiratoria, con peso de 3.000 gms. talia 51
cms, presidn arterial 90/50, frecuencla car-
diaca 120/min. El examen fisico general no
mostrd anormalidades. Al examen cardio-
vascular no se encontraron signos de insufi-
clencla cardiaca; se ausculté un corozén
ritmico, y en C2-2 un soplo sistélico de eyec-
clén grado 1I/IV, no imadiado. Los pulsos pe-

riféricos fueron nomailes. :

La madre negd antecedentes sobre patolo-
gia similar en la familla de la nifa, o de
parientes con epilepsia o retraso mental.

Exédmenes paraclinicos al ingreso:

EKG: Ritmo sinusal, frecuencia cardiaca
120/min., Onda Pnomal, PR0.10, eje del QRS
a + 120, eje de Onda T a + 50; las dervacio-
nes precordiales mostraban predominio de
ventriculo derecho.

Interpretaélén: Trezo nomal,
Radiograofia del Térax:

Ausencla de timo; pediculo vascularnormal,
arcos adrtico y puimonar normal, igero le-
vantamiento de la punta cardiaca, fiujo pul-
monar normal, estructuras dseas nomales,

Ecocardiografia:

Sttus solitus atrial, conexiones atlrioventricula-
res y ventriculoarteriales normales. Anoma-
lias asociadas: A nivel del septum interventr-
cular se dbservéd una Imagen densa que
ocupaba espacio en ambos ventriculos des-
dela parte anteror, a nlvel de las arterias (fig.
1), hasta a parte posterior, a nivel de las
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vélvulas atrioventriculares (fig. 2): en esta G-  zquierda de una masa adherida al septum
tima proyeccién se observé también movill-  interauricular; ademas se observé una masa
dad de la masa hacla la auricula derecha y de menor tamarno en el lado izquierdo del
de igual manera, movilidad en la auricula  apex (fig. 3).

FIGURA 1:

Ecocardiografia bidemensional, proyeccidn subcostal en eje corto. VD = ventriculo derecho,
VI = ventriculo izqulerda, AP = arteria pulmonar. El septum se observa rodeado de una masa
densa, uniforme, que comesponde al rabdomioma en su parte mdés anterior.
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FIGURA 2:

Ecocardiografia bidimensional, proyecciéon subcostal en cuatro cdmaras. AD = Auricula
derecha. Al = Auricula izquierda. VD = Ventriculo derecho. VI = Ventriculo lzquierdo. A nivel
de las vélvulas atrioventriculares, porcién cardiaca posterior, se observa la masa localizada
en elseptum desplazada completamente haciala auriculaizquierday desplazando también
hacia la auricula derecha a la valvula tricspide ceirrada. Las venas pulmonares tienen
conexion concordante.
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FIGURA 3:

Ecocardiografia bidimensional en corte de 3 cdmaras subcostal Ao = Aorta, AP = Arterla
Pulmonair, VD = Ventriculo derecho, VI = Ventriculo izquierdo. En la parte anterior, a nivel de
las grandes arterias, se diferencia la masa del septum localizada en las cavidades ventricu-
lares. Ademdas se observa la masa localizada a nivel apical en la pared libre del ventriculo
zquierdo.
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TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Porla probabilidad de obstruccién anivei de
las valvulas atrioventriculares, o paciente
fue llevada a clrugia; se encontré una masa
color blanquecine y consistencia blanda a
nivel del septum Interventricular, que ccupa-
ba espacio en ambas cavidades ventricula-
res y se extendia hacla las auriculas sin estar
adherida a ellkas nl alas valvulas, Se procedié
a resecar las partes méviles y una parte de
la masa localzada a nivel del septum inter-
ventricular. La nina tolerd blen et procedi-
miento y salldé en buenas condiciones.

El estudio anatomopatolégico de las masas
resecadas confirmé el diagndstico de rab-
domioma.

La evolucién durante el postoperatorio in-
mediato y mediato fue satisfactoria y segin
informes del cardidloge fratante en Pana-
ma, ka paciente ha permanecido asinftoma-
fica, con un desarmrollo psicomotor normail.

DISCUSION

La paclente cuyo caso hemos descrito, pre-
sentaba una patologia cardiaca seria, que
fue descubierta precozmente, graclasauna
ecografia obstética blen redllzada, com-
pletada por ecocardiografia fetal; las imé-
genesy los datos obtenidos durante los estu-
dios ulrasonogréficos posteriores ol nacl-
miento permitieron confimar la presencia
de tumores infracardiacos que habian per-
manecilo sin manifestarse y que por sus ca-
racteristicas hacian necesaro un proced!-
miento quirargico urgente, el cual fue exito-
o -

El avance de ia ecocardiografia ha mejora-

do significativamente las posiblildades de
diagndstico y estudio precoces de algunas
patologias cardiacas severas que cursan fre-

cuentemente de manera asintomdtica v
que se manifiestan dnicamente en el mo-
mento en el que se producen serias compli-
caclones, o incluso ia muerte. H estudio y la
vigllancla cardiacos con ultrasonografia, in-
cluyendc la ecocardiografia fetal, se propo-
nen, por ejemplo, en los nifios con historia
familar de esclerosis tuberosa, o en aquellos
cuadros de sincope de causa no esclareci-
da45.68.9.
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