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RESUMEN 

Se comenta un ca::;o de rabdomioma car- 
díaco díagnos'ícado en la necropsía de un 
níño que fallece por ínsufic!encía cardfaca 
alas 23 hrs. del nacímiento. Se hace una 
revísíón bíblíográfíca de este ínfrecuente t,po 
de tumor, descríbíendo sus característícas 
clín!cås y anatomopatológícas. 

INTRODUCCION 

Los tumores cardíacos son poco comu- 
nes (1-4), variañdo su frecuencia según 
distintas estadísticas, entre 1 y 6 en 
10.000 autopsias no seleccionadas en 
pacientes de todas las edades (5-9). Gri- 
ffits (10) señala que hasta 1957 se ha- 
bían publicado alrededor de 500 casos 
de tumor primitivo cardíaco. 

Existen numerosas clasificaciones de 
/os mismos, ya que su naturaleza es ob- 
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jeto d;:) discusión. Heath (11) los clasifica 
en: 

- Benignos: mixoma, tumor papilar 
de las válvulas cardíacas, rabdomioma, 
lipoma, fbroma, teratoma. 

- M~lignos: rabdomiosarcoma, angio- 
sarcoma, fibrosarcoma. 

En esta comunicación se presenta un 
caso de rabdomioma cardíaco, se hace 
un análisis de sus características clínicas 
y anatomopatológicas y una revisión de 
la literatura, siendo de notar que hasta 
1971 sólo hay referencias bibliográficas 
de 114 casos. 

DrSCRIPCION DEL CASO 

5e trata de un recién nacidot de sexo masculino, 
producto de una gestación de ocho meses, cuya 
madre, aparentemente sanal tUVQ un aborto provo- 
cado doce años antes, siendo éste su segundo em- 
barazo. En su transcurso presentó polihidramnios, te- 
niendo un pa,to no'mal. 

EI niño tuvo cianosis des de el nacimiento y mar- 
cada insuficiencia respiratoria, debiendo ser re.ani- 

mado boca a boca y colocado luego en incubadora. 
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Fig 1. - ECG (15 hs.) Bradicardia sinusal, frecuencia 70 por minuto. Complejos de bajo voltaie. 
SAQRS -600. Hemibloqueo anterior. Agrandamiento auricular derecho. Hi!)ertrofia y sobr.- 

carga ventricular derecha. 

EI examen Hsico alas 12 horas de vida revelaba 
cianosis, disnea, con aleteo nasal y tiraie supra e 

intercostal; edemas generalizados, con signo del go- 
det 2/4 en miemoros inferiores hasta arcada ingui- 
nal, mostrándose inactivo y con lIanto débil. La en- 
trada de aire estaba disminuida en ambos campos 
pulmonares. EI abdomen ligeramente distendido, 

permitía palpar una hepatomegalia de cuatro tra- 
veses de dedo bajo el reborde costal, de borde ro- 
mo y superficie lisa. Presentaba un pulso regular, 

de. una frecuencia de 70 por minuto. Se veía y pal- 
palaba un latido sagital 3/5 en los cuatro focos, con 
irradiaci6n dorsal. 

EI ECG. (fig. 1), registrado alas 15 horas de vida 

muestra ritmo sinusal con una frecuencia de 70 por 
minuto, complejos de bajo volta ie, de duraci6n nor- 
mal; el SAQRS de -600, con configuración Q'S'; 
onda P en VI de 3 mm; y negativa en VI y V2; QTc 

0,37 seg. QTr 0,42 seg. Diag.: bradicardia sinusal, 
hemibloqueo anterior, crecimiento auricular dere- 
cho. Hipertrofia y sobrecarga ventricular derecha. 

Se hace el diagnóstico presuntivo de atresia tri- 
cuspídea. Dadas las dificultades técnicas que repre- 
sentaba el traslado del paciente para su estudio he. 
modinámico adecuado .por la gravedad de la insu- 

ficiencia cardí aca existente, fue medica do con diu- 

réticos y digital, y ante la bradicardia persistente 
se agregó Isoproterenol por got eo, sin lograr aumen- 
tar la frecuencia cardíaca. Siguió desmeiorando a 

pesar del tratamiento, aumentando los signos de 
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insuficiencia cardíaca y respiratoria, y fallece alas 
23 horas de vida. 

Anatomia patoló!Íica: EI corazón pesa 22 g, que es 
mayor en un 30 % al peso del de un feto de igual 
edad de gestación, de acuerdo a tablas (14). La ore- 
juela derecha prominente destacaba del resto del 
6rgano por su palidez y consistencia firme (fig. 2~. 

AI corte de la misma (fig. 3) se observa una luz 

muy reducida por un espesamiento difuso y homo- 
géneo de la pared con consistencia de caucho. La 

aurícula derecha era de volumen media no. Existía 
un foramen oval permeable, en parte operculado, de 
4 por 2 mm. EI ventrículo izquierdo de pared gruesa, 
tenía un gran desarrollo de las columnas carnosas. 
Los sistemas valvulares, así como la circulación coro- 
naria y venosa eran normales. EI ceso 'de las cavida- 
des por separado eran: aurícula~ 23 %; VI 62 %; 
VD 15 %; 10 que evidenciaba un VI de un peso 
cuatro veces mayor al de YD. Existía una conges- 
tión pasiva pulmonar, con hiponeumatosis y algu- 
nas oclusiones tromboembólicas en vasos de tercer 
orden, sin infarto; las vísceras abdominales mos- 
traban congestión pasiva. No había alteraciones en 
el aparato urinario. EI encéfalo no mostraba pato- 
logía. 

Examen histológico: EI engrosamiento de la ore- 
juela derecha estaba constituido por células vacuo- 
ladas, de disposición compacta, de forma oval y 

de volumen mayor al de regiones adyacentes; no 
hal:1ía un límit~ preçisQ IIntre ambas zonas sino una 



Fig. 2. - Cara anterior del corazón. Se señala la 

orejuela tumoral. 

transición gradua'i (figs. 4 y 5). por 10 que no se 

pudo establecer con exactitud la extensión tumoral 

con las técnicas histol6gicas de rutina. Las células 

no m03traban atipí as nucleares. Las vacuo/as conte- 
nian microgránu/os que daban la reacción de PAS 

para carbohidrat03 positiva. EI estroma estaba for- 

mado por una trama reticulínica de malla apretada, 

con algún refuerzo colagénico, en particular en el 

subendocardio. Se hace el diagnóstico de Rabdo- 

mioma cardiaco. Por la fijaci6n del material en for- 
mol al 10 % no se pudo emplear técnicas histoquí- 
micas (como la determinación de succinildehidroge- 
nasa (12) para diferenciar con precisi6n el área tu- 
moral <Jel teiido normal. 

La faita de lesiones hepáticas, esplénicas y rena- 
les excluyen a la enfermedad de Von Gierke. No 
existia esclerosis tuberosa cerebral, que está f.-e- 

cuentemente asociada al raddomioma. La causa pre- 
suntiva de muerte es, clinicamente, ia insuficiencia 
cardiaca, considerándose la posibilidad de rabdo- 
nioma difuso. 

OISCUSION 

la primera descripción del rabdomio- 
ma cardía:o fue hecha en 1862 por Von 
Recklinghausen (13), y la primera revisión 
de la literatura la hizo Farber en 1931, 
con 42 casos (14). Nuevas revisiones y 
publicaciones (15-21) elevaron la casuísti- 
ca a 107 en 1968 (21). Desde entonces, y 

hasta finQs de 1971 hemos encontrado 7 

casos más (22-27), totalizando 114 casos 
de rabdomioma publicados en la literatu- 

ra. Dentro de su rareza constituyen el 20 
por ciento de /os tumores benignos car- 
díacos .(0) y son 105 más comunes del re- 
cién nacido (6, 12). EI 40 % tiene menos 
de 6 meses, falleciendo muchos en el pe- 
ríodo neonatal, y sólo e/ 15 % vive a los 

5 años (28-29). Existe un caso de hallaz- 

go necrópsico en un feto de 6 meses (18) 

Y otro en un adulto de 62 años (30). EI 

diagnósti:o en vida es excepciona/ (21- 
22, 31-32), hecho importante para la re- 
solución quirúrgica (33), 10 que es impo- 
sible general mente por ser múltiples y 
aislados en la pared ventricular (11), aun- 
que a veces puede ser extirpado con éxi- 
to (33). En general el diagnóstico es intra- 
operatorio (12) 0 post mortem. Pueden 
ser de presentación familiar (34), por 10 

que se sugirió una alteración cromosómi- 

ca hereditaria (35) que no confirmaron 
recientes estudios (36). 

Anatomopatológicamente se presentan 
como masas nodulares pálidas, de un co- 

Fig. 3. - Cavidades derechas abiertas por detr's. 
La sonda se introduce en la estrecha luz de la ore- 
juela tumoral. (AD: aurícula derecha; VD: ventrícwlo 

der.cho; 0: orejuela derecha). 
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Fig. 4. - Luz de la o,ejuela derecha muy reducida 

po, fa profife,ación rabdomiomato.a. 

lor gris violáceo, no capsuladas, de locali- 
zación más frecuente en el subendocardio 
o intramural (17), en las paredes ventri- 
culares 0 auriculares, en el septum inter- 
ventricular, en los mús:ulos papilares 
(17-18) 0 en cualquier otra parte del cora- 

zón (34), incluyendo las hojuelas valvula- 
res (2). Son comúnmente múltiples; a ve- 
ces solitarios, más frecuentes en la región 
de la punta 0 difusos en todo el miocar- 
dio, en cuyo caso se h3bla dE;- rabdomio- 
matosis. Pueden presentar fibrosis y cal- 
cifi:ación (2, 4, 33). 

Histológicamente el tumor está consti- 
tuido por una trama de tipo cribiforme, 
con células muy parecidas a las de Pur- 
kinje; se caract~rizan por ser vacuoladas, 
con escaso citoplasma; poseen un núcleo 

central del que parten delicadas estria- 

ciones finas radiadá~ que recuerdan una 
araña en su tela (spider-cell) (1). Entre 

esas estriaciones hay espacios clares que 
contienen gránulos de glucógeno. Existen 

áreas de transición entre las fibras norma- 
les y las células vacuoladas (19, 35, 47). 
Con el microscopio electrónico es eviden- 
te la falta de discos intercelares entre las 

células del rabdomioma (24). 

Se han descrito rabdomiomas extracar- 
día:os (en lengua, fosas nasales, faringe 
(37), pero no guardan relación ni son 
similares al cardíaco. 

Clínicamente las manifestaciones de- 
penden del tamafio y localización de 105 

tumores (2, 33, 38-41). Batchelor y Maun 
(17) sugieren que los síntomas son ra- 

ros, salvo que el tumor esté situado cerca 
de los orificios valvulares. Algunas co- 
muni:aciones describen como signos tem- 
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pranos sólo ciqnosis y disnea progresiva, 
siendo la insuficiencia respiratoria la ma- 
nifestación principal y la habitual causa 
de muerte (19, 21). 

Es frecuente la insuficiencia cardíaca 
(38-39) por obstrucción de los tractos de 
entrada 0 salida ventricular (17, 33, 42), 
con cardiomegalia (3, 14, 24, 34), ritmo 
de galope (14), cianosis (17, 31). Nuestro 
caso presentó insuficiencia cardíaca con- 
siderada como la causa de la mu~rte y 
probablemente debida a lesión difusa del 
miocardio. Si los nódulos obstruyen un 
orificio valvular pueden produ:ir soplos 
sistólicos 0 diastólicos (2, 32-33). Son co- 
munes las arritmias, del tipo extrasistolia, 
taquicardia supraventricular paroxística y 
a veces taquicardia ventricular (6, 38), Y 
los trastornos de conduc:ión como blo- 
queo AV 0 de ram a (27-28, 31L debidos 
a invasión directá por el tejido alterad{\ 
(43) 0 a compresión mecánica producida 
por el mismo (11). Se ha descrito también 
el síndrome de preexcitación (29, 31). 
Las alteraciones del ritmo pueden ser la 

causa inmediata de muerte (29). 

. 

EI ele:trocardiograma en los casos pu- 
bllcados mostraba hipertrofia ventricular 
izquierda, con evidencias de -trastornos 
d~ la repolarización ventricular (14), arrit.. 
mJas y los defectos de conducción (19, 
27, 31). En nuestro caso la bradicardia si- 
nusal, refra:taria a los beta estimulantes 
y descartadas lesiones centrales intracra~ 
neales, permite presumir una alteración 
isquémica, degenerativa 0 metabólica de 
la fibra auricular 0 una acentuación del 
reflejo .de Bezold Jarish por la hipoxia; 
el her:n,bloqu.eo anterior y los complejos 
de balO voltale se deberían a lesiones se- 

- 

or- 
Fig. 5. - Aspecto histológico. Hematox. eosin a 746 X. 



mejantes a nivel ventricular. La hipertro- 
fia biventricular, de a:uerdo a los datos 
clínicos, electrocardiográficos y patológi- 
cos sugieren una miocardiopatía difusai si 

bien estos últimos señalan al rabdomioma 
como predominante en la orejuela y aurí- 
cula derecha, suponemos que se hallaba 
asimismo presente en el resto del mio- 
cardio. 

Su patog=nia es discutida, ya que no 
se 10 considera actualmente tumor en el 
sentido de neoformación atípica benigna 
procedente del tejido muscular estriado. 
Se encuentran dos tipos de teorías para 
explicar su naturaleza: la que 10 atribuye 
a un trastorno del metabolismo y la que 
10 incluyen entre los defectos 'embrioló- 
gicos. 

a) Como anomalía metabólica de los 

hidratos de carbono: Ols3n y Cooper (16), 
Kidder (18), Potter (44) y otros (45) consi- 
deran que es una "deg=neración gluco- 
génica nodular congénita, con depósitos 
localizados de glucóg,mo en el miocardio, 
provocando displasia del tejido muscular 
a su nivel. Esto se debería a un déficit 
enzimáti co hereditario. Recientes estudios 
revelaron la ausencia de la enzima succi- 
nil dehidrogenasa (12) en las células del 

rabdomioma, 'que sí existe en el miocar- 
dio adyacente normal y en la cardiome- 
galia idiopática, de la que debe ser dis- 
tinguido (6). Este hecho apoyaría la teo- 
ría. Otros autores, como Albertini (34), 
afirman que de faltar una enzima los de- 
pósitos serían difusos y no focales. Olsen 
y Cooper (16) sólo diferencian a los rab- 
domiomas de las demás glucogenosis 
por la distribución del glucógeno acumu- 
lado: si son localizados constituirían rab- 
domiomasi la forma difusa sería la enfer- 
medad de Pompe, 0 glucogenosis a for- 
ma cardíaca (4), distinguible de la forma 
hepatorrenál 0 enfermedad de von Gier- 
ke (46). Oi Sa nt' Agnese (47), Fanconi 
(48), Ehlers (46); entre otros, consideran 
a la glucogenosis cardíaca difusa como 
una entidad distinta, de la que existen 
hasta 1962 sólo 54 casos publicados: las 
lesiones principales son miocárdicas, pero 
también los músculos estriados poseen 
exceso de glucógeno, por 10 que se sugi- 
rió una biopsia muscular en los niños con 
cardiomegalia poco clara (47). 

Existen además diferencias histoquími- 
cas entre el polisacárido del rabdomioma 
y el de las glucogenosis (35), como la ma- 
yor solubilidad en los fijadores comunes 

del primero (19), siendo en cambio el glu- 
cógeno de la enfermedad d~ von Gierke 
estable por varios meses (20, 35). 

b) La otra teoría 10 presenta como un 
error del desarrollo tisular del tipo ha- 
martoma, que es un defecto de la orga- 
nogénesis en la que los componentes nor- 
males del tejido afectado proliferan en 
forma anormal. Este criterio que es más 
actual (2,4,6, 24, 33, 38, 41,47,49-50), 
se fundamenta en que el rabdomioma se 
asocia a malformaciones 0 tumores en 
otros órganos: en el cerebro hay prolife- 
raciones gliales localizadas (esclerosis tu- 
berosa) en la mitad de los casos (1, 12, 
15). Esta asociãción raramente ocurre en 
los casos de enfermedad de depósito glu- 
cogénico (1, 20-21), Y es responsable de 
epilepsia y oligofreniai existen quistes 
y tumores renales (14, 17) Y adenomas 
sebáceos en la Die I (2, 7) Y ocasionalmen- 
te tumores en otras vísceras abdominales 
(como cavernomas hepáticos) (34). 

T odas las lesiones nombradas, incl uso 
el rabdomioma se agrupan como una en- 
tidad nosológica en enfermedad de Bour- 
nevi lie Pringle (36). 

Se rechaza, en general, la posibilidad 
de relación con el sistema de conducción 
como afirman algunos (51), porque si 

bien los tumores pueden ser de localiza- 
ción subendocárdica y sus células son se- 
mejantes alas fibras de Purkinje embrio- 
narias, pueden aparecer en áreas aleja- 
das del tejido de conduccióni además los 

trastornos de la conductibilidad no son 
constantes y en algunos casos han sido 
descritos rabdomiomas de tipo multifocal 
durante la vida fetal antes de aparecer 
el tejido de conducción normal (35). 

SUMMARY 

Case report of cardiac rhabdomyoma diag- 
nosed at necropsy, of a newborn, who died 
of cardiac insuficiency twenty three tou's 
after birth. 

A bibliographic revie'N of this type of tumor 
is presented, describing it's clinical and é!n3- 
tomophatologic caractheristics. 
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