Revista Cubana de Pediatria. 2015;87(1):102-108

PRESENTACION DE CASO
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RESUMEN

El rabdomioma es un tumor benigno cardiaco primario. Se describe un recién nacido
de 4 dias de edad, producto de parto eutécico a las 40 semanas de edad gestacional y
buen peso al nacer, nacido via transpelviana sin morbilidad perinatal, test de Apgar
9/9, que a las pocas horas de vida se le ausculta soplo cardiaco de intensidad III/VI,
sin otros signos clinicos. La evaluacién ecocardiografica revelé masa tumoral
pediculada con caracteristicas obstructivas del tractus de salida del ventriculo
izquierdo, que genera gradiente a ese nivel de alrededor de 80 mmHg. Se realiz6
exéresis del tumor de base ancha, aspecto nacarado y superficie lisa a través de
aortotomia oblicua, con circulacion extracorpdrea. El curso posoperatorio fue sin
complicaciones. El paciente evoluciona sin residuos ni secuelas a los 12 meses de
seguimiento.
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ABSTRACT

Rhabdomyoma is a primary cardiac benign tumor. This report described a 4 days-old
newborn born to eutocic delivery at 40 weeks of gestational age and good
birthweight. He was born through transpelvic route with no perinatal morbidity, Apgar
test of 9/9, but few hours after birth, he was detected an intensity II/IV cardiac
murmur with no other clinical signs. The echocardiographic results showed pedicled
tumor mass with obstructive characteristics of the outlet tract of the left ventricle,
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thus generating around 80 mmHg gradient at that level. This wide-base, pearly and
flat surface tumor was excised by means of oblique aortotomy using extracorporeal
circulation. The postoperative phase was uncomplicated. The patient recovers with
neither residues nor sequelae after 12 months of follow/up.
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INTRODUCCION

Los tumores cardiacos primarios son poco frecuentes en edades pediatricas. En
estudios realizados en ninos a través de autopsias se reporta una incidencia de

0,027 a 0,08 %,'? mientras que algunos estudios estiman una incidencia de los
tumores cardiacos en la vida fetal entre 0,05 a 0,14 %. En la poblacién infantil es mas
frecuente la presencia de tumores benignos, y es el rabdomioma el tumor detectado
en cerca del 90 % de esos casos, al que le siguen los teratomas, fibromas y
hemangiomas.3

El primer rabdomioma fue descrito por Von Recklinghausen en 1862. Hasta los afios
70 el estudio de eleccidn para su diagndstico era el angiocardiograma, que se
sustituyd posteriormente por el ecocardiograma. En 1982 De Vore hizo el diagnédstico
de tumor in Gtero.*>

En el estudio de la evolucidén natural de este tipo de tumor se observa un gran
porcentaje de casos con regresion de este desde el final del embarazo y en los
primeros afos de vida.! Por lo infrecuente de la entidad se consideré valido reportar
este paciente.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta un recién nacido de 4 dias de edad, con historia de haber nacido
producto de parto eutdcico a las 40 semanas de edad gestacional, y peso al nacer de
4 000 g, Apgar 9/9. A las pocas horas de vida se le ausculta soplo cardiaco de
intensidad III/VI, sin otros signos clinicos, y se alimentaba con lactancia materna
exclusiva.

La evaluacién ecocardiografica revelé masa tumoral pediculada con caracteristicas
obstructivas del tractus de salida del ventriculo izquierdo. El doppler continuo reveld
gradiente sistolico en aorta ascendente de 76 mmHg; y el doppler color, un flujo
sistélico turbulento en aorta ascendente originado a partir del componente obstructivo
de la masa tumoral descrita (Fig. 1), regurgitacion adrtica minima asociada,
comunicacién interauricular (CIA), fosa oval fenestrada de 3,9 mm e hipertrofia
biventricular.
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Fig. 1 A, B, €, Vistas ecocardiograficas obtenidas en la proyeccidn |ongitudinal del eje largo paraesternal izquierdo que muestra masa tumeral (TC) pediculada
con caracteristicas obstructivas del tractus de salida del ventriculo izquierdo (TSVI), en sistole (A), en diastole (B), asi comeo el flujo turbulente en el tracto de
salida del ventriculo izquierdo (C).

El electrocardiograma (ECG) arrojo ritmo sinusal eje QRS derecho, sin signos de
isquemia miocardica; el telecardiograma, cardiomegalia biventricular, tronco de la
arteria pulmonar rectificado y flujo pulmonar normal. Se realizaron otros estudios
como la tomografia axial computarizada (TAC) de craneo, ultrasonido renal y fondo de
0jo, en los cuales no se evidenciaron otras alteraciones como tuberosidades
corticales, nédulos subependimarios, angiomiolipomas renales, hamartomas
retinianos, linfangiomatosis pulmonar o lesiones cutaneas.

El paciente se mantuvo asintomatico y ecocardiograficamente sin variacion, con
gradientes sistdlicos alrededor de 80 mmHg, por lo que se le indica tratamiento
quirurgico a los 2 meses de edad. Se empleé circulacién extracorpérea (CEC),
hipotermia ligera y 30 minutos de parada cardiaca con pinzamiento adrtico y
cardioplejia cristaloide fria. Se realizé aortotomia oblicua y exéresis de tumor de base
ancha, de aspecto nacarado y superficie lisa, que protruye a través de anillo aértico y
comprime seno derecho y parte del izquierdo. Salié espontdneamente de CEC, sin
gradiente patoldgico en tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI).
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El estudio anatomopatoldgico describe células vacuoladas con nucleos centrales
(células “en arafias”) (Fig. 2). El curso posoperatorio fue sin complicaciones. El
paciente evoluciona sin residuos ni secuelas a los 12 meses de seguimiento.

Fig. 2. Imagen microscopica que muestra células “en arafias” propias de la entidad,
con vacuolas grandes llenas de glucaogeno,

DISCUSION

Como se hizo alusidn, la mayoria de los tumores cardiacos primarios en edades
pediatricas son rabdomiomas, y en cerca del 80 % se encuentra asociada una
esclerosis tuberosa. Se caracterizan por ser circunscritos, lobulados, blanquecinos o
grisadceos, habitualmente multiples hasta en el 90 % de los casos, y generalmente se
encuentran en el espesor del musculo cardiaco, que pueden afectar cualquier punto,
con predominio de los ventriculos, y de estos, mayormente en el izquierdo.®

Su diagndstico puede realizarse desde la etapa prenatal, aunque mayoritariamente
sucede durante el periodo neonatal.! El diagnédstico prenatal se ha realizado desde las
20 semanas de gestacién, aunque suele ser mas usual en el tercer trimestre del
embarazo, y se sospecha ante la presencia de hidrops no inmunoldgicos, arritmias
fetales, crecimiento intrauterino retardado (CIUR) o antecedentes familiares de
esclerosis tuberosa.? En el estudio realizado por Chao y otros, se constatd que el
tamafio del tumor (> 20 mm), la presencia de arritmia fetal e hidrops, eran fuertes
predictores de una mala evolucién en el periodo neonatal.” En este paciente se
realizaron ecocardiografias en los 3 trimestres de la gestacidn, pero no se visualizé la
tumoracion intracardiaca. El diagnostico se hizo en la primera semana de vida, con
caracteristicas descritas en la literatura, pero con la diferencia de ser Unica, situada
en el espesor del muasculo cardiaco del TSVI, que protruia a través del anillo adrtico.
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En la primera etapa de la vida los signos asociados a la presencia de este tumor se
caracterizan por dificultad respiratoria, signos de bajo gasto o de insuficiencia
cardiaca, y puede comportarse clinicamente de manera similar a la hipoplasia de
cavidades izquierdas.! Las arritmias son poco frecuentes,® y se han visto asociadas al
cuadro clinico en el 6 % de los pacientes,® aunque Yadava refiere en su estudio una
incidencia ente 16-47 % de los casos.'? En otras ocasiones pasa clinicamente
inadvertido, y es un hallazgo en el examen fisico la presencia de un soplo secundario
a la obstruccién al paso del flujo sanguineo, como se presentd en este paciente.

La evolucién clinica dependera del nimero, posicidon y tamafio del tumor. Puede
causar obstruccidon marcada al paso del flujo sanguineo por la cavidad afectada, asi
como la compresion del sistema de conduccién que puede llevar a serios problemas
de arritmia. Existe también la posibilidad de embolizacién de algun fragmento del
tumor, o de trombos adheridos a este.?

Entre los complementarios, el ECG, aunque no es especifico, puede mostrar la
desviacion del eje axial a la izquierda, el crecimiento de cavidades, las alteraciones
del segmento ST u otros signos de isquemia miocardica, asi como alteraciones del
ritmo cardiaco, como son, las taquiarritmias y los bloqueos auriculoventriculares, que
pueden ser responsables de episodios de muerte subita en estos pacientes,!3 como es
el caso reportado por Neri y otros, de muerte subita en un lactante de 11 meses con
diagnostico de rabdomioma.!?

El telecardiograma ofrece pocos datos en muchas ocasiones, principalmente cuando
se trata de tumores intracavitarios pequefios. Sin embargo, en otros casos se puede
encontrar cardiomegalia y edema pulmonar en recién nacidos y lactantes clinicamente
sintomaticos.?

El ecocardiograma bidimensional, la TAC y la resonancia magnética son los principales
medios diagndsticos no invasivos para el estudio de los tumores cardiacos. De ellos,
el ecocardiograma se ha convertido en una herramienta imprescindible para el
diagnostico de esta enfermedad, porque permite la deteccidn precoz desde la etapa
prenatal.l3

El estudio histoldgico de la pieza es lo que confirma el diagndstico.?
Microscopicamente este tumor muestra células “en arafas”, propias de la entidad, con
vacuolas grandes llenas de glucdégeno. Muchos autores no lo consideran como un
tumor realmente, sino como un hamartoma de la fibra muscular estriada.?

El diagndstico de este paciente se realizé con la ecocardiografia, y se corrobord con el
estudio anatomopatoldgico; se descartaron otras alteraciones que frecuentemente se
asocian en el caso de la esclerosis tuberosa.

En la evolucién natural del rabdomioma se ha constatado en cerca del 80 % la
involucion de la masa tumoral durante los primeros afos de vida. Después del
nacimiento las células del rabdomioma pierden la capacidad de dividirse a través de la
mitosis, y comienza su regresién.? Yadava refiere una mortalidad de 5-17 % de los
casos operados, con buenos resultados a largo plazo en los restantes casos.!?

Este paciente se mantuvo en sus primeros 2 meses de vida asintomatico, sin embargo
no hubo regresidn del tamafio de la tumoracién, se mantuvieron gradientes sistdlicos
a nivel del TSVI altos, y se acompané de insuficiencia valvular aértica, lo cual
constituye un factor de riesgo importante para provocar arritmias y muerte subita,
por lo cual se decidié tratamiento quirdrgico.
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El prondstico de los nifios con diagndstico de rabdomioma ha mejorado
significativamente en las Ultimas décadas. Se plantea una supervivencia en series
estudiadas de hasta 80 % de los casos;!? sin embargo, no se debe olvidar que un
buen porcentaje de estos pacientes tiene el diagndstico de esclerosis tuberosa,
entidad también conocida como sindrome de Bourneville, con herencia autosémica
dominante y heterogeneidad genética, que empobrece, en muchos de ellos, la calidad
de vida futura. Este sindrome genético se caracteriza por desarrollo de lesiones
hamartomatosas en multiples érganos, con predominio en el cerebro, con
tuberosidades corticales y nddulos subependimarios. Puede haber angiomiolipomas
renales, hamartomas retinianos, linfangiomatosis pulmonar y lesiones cutaneas.
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