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SUMMARY

Cardiac rhabdomyoma is the most diagnosed car-
diac tumor in prenatal life. Its a benign tumor, which
is asinthomatic. It has a close relationship whith tube-
rous sclerosis. We did a clinical review of the cases 
in our service in last five years, and a bibliographic 
revew.

INTRODUCCIÓN

Los tumores cardíacos en el feto y en el niño son
raros1. Tienen una frecuencia estimada de un caso por
10.000 autopsias en todas las edades del individuo1.
Esto implica una prevalencia del 0,5% en recién naci-
dos a término y un 2% en prematuros. No tienen rela-
ción con el sexo fetal y la mayoría de ellos son benig-
nos, pudiéndose demostrar malignidad sólo en el 10%
de los casos2. Desde la vida fetal y durante el primer
año de vida, los tumores cardíacos más frecuentemen-
te diagnosticados son el rabdomioma y el teratoma
cardíaco3-5. A diferencia del adulto, donde el mixo-
ma cardíaco es el tumor más frecuente, es práctica-
mente inexistente en la infancia y en la vida intraute-
rina6,7. En la tabla I se describe la frecuencia de apari-
ción de los tumores cardíacos fetales.

CASOS CLÍNICOS

Tras realizar una revisión de los casos diagnosti-
cados en los últimos 5 años, se encontraron tres ca-
sos de rabdomioma cardíaco fetal con diagnóstico
prenatal.

Caso 1

Primigesta de 29 años en la semana 35 de ameno-
rrea, sin antecedentes familiares ni personales de inte-
rés. La gestación siguió un curso normal hasta que en
un control rutinario se detectó una anomalía ecográfi-
ca en el corazón, por lo que la paciente fue derivada a
la consulta de diagnóstico prenatal de nuestro centro.
En el estudio realizado se apreciaba un feto en situa-
ción longitudinal y con presentación cefálica, con una
ecobiometría que correspondía a 35 semanas de ame-
norrea. La placenta estaba inserta en la cara posterior,
tipo I de la clasificación de Grannum, y la ILA era
normal. La morfología fetal era compatible con la
normalidad, excepto en la cavidad torácica donde, en
el corte de las cuatro cámaras se observaba una masa
sólida de aspecto uniforme, debajo de la válvula mi-
tral, que ocupaba gran parte del ventrículo izquierdo.
El resto de la morfología cardíaca se encontraba den-
tro de la normalidad y el diafragma estaba íntegro. Se
estableció el diagnóstico de rabdomioma cardíaco
como primera posibilidad (fig. 1).

En estudios ecográficos seriados posteriores se obje-
tivó que la tumoración intraventricular se mantenía es-
table y no provocaba signos de insuficiencia cardíaca
ni alteraciones de la frecuencia cardíaca fetal. 
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TABLA I. Frecuencia de aparición de tumores
cardíacos fetales

1. Rabdomioma: 58%.
2. Teratoma: 19%.
3. Fibroma: 12%.
4. Mesotelioma del nodo AV: 2%.
5. Hemangioma cardíaco: 2%.
Abdomioma, 58%
Teratoma, 19%
Fibroma, 12%
Mesotelioma del nodo AV, 2%
Hemangioma cardíaco, 2%
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Posteriormente se decidió la inducción médica del
parto en la semana 39,5, que finalizó mediante una
vacuoextracción para ayuda del expulsivo y se obtuvo
un varón de 3.340 g con test de Apgar 9/10. El diag-
nóstico prenatal fue confirmado por el servicio de
cardiología pediátrica.

Caso 2

Primigesta de 34 años en semana de amenorrea 36
+ 1, sin antecedentes familiares ni personales de inte-
rés. La gestación presentaba un curso normal hasta
que en un control rutinario se detectó una anomalía
cardíaca, por lo que se derivó a la paciente a la consul-
ta de diagnóstico prenatal de nuestro centro con la sos-
pecha de tumoración intracardíaca. En el estudio reali-
zado se observó un feto en situación longitudinal y
con presentación podálica, con una ecobiometría que
se correspondía con la amenorrea de la paciente. La
placenta se encontraba normoinsertada en cara ante-
rior, del tipo I de la clasificación de Grannum, y con
una ILA normal, de 16 cm. En la cavidad ventricular
se observaban varias masas sólidas hiperecogénicas
que ocupaban prácticamente todo el ventrículo iz-
quierdo y eran compatibles con el diagnóstico de rab-
domiomas cardíacos. El resto de la morfología cardía-
ca se encontraba dentro de la normalidad (fig. 2).

En estudios ecográficos seriados posteriores se ob-
jetivó que dichas masas intracardíacas no modificaron
su tamaño y no provocaron signos ecográficos de in-
suficiencia cardíaca ni arritmias cardíacas. El parto se
desencadenó de forma espontánea en semana 40 + 2.
La finalización fue mediante vacuoextracción para
ayuda del expulsivo, naciendo un varón de 3.120 g

con test de Apgar 9/10. La evolución neonatal fue fa-
vorable. El diagnóstico prenatal fue confirmado por el
servicio de cardiología pediátrica.

Caso 3

Secundigesta de 29 años, sin antecedentes persona-
les de interés y con un parto eutócico previo. El emba-
razo fue controlado ambulatoriamente, y su curso fue
normal. En la ecografía obstétrica realizada en semana
33 de amenorrea se detectó una anomalía estructural
cardíaca, por lo que la paciente fue derivada a nuestro
centro para su valoración ultrasonográfica y posterior
seguimiento. En el estudio ecográfico de alta defini-

Fig. 1. Rabdomioma cardíaco. Masa que ocupa el ventrículo izquierdo.

Fig. 2. Rabdomioma cardíaco. Varias masas en el ventrículo izquierdo.

Fig. 3. Rabdomioma cardíaco. Gran masa que ocupa prácticamente todo
el ventrículo izquierdo.
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ción se visualizó un feto vivo, en situación longitudi-
nal y presentación cefálica, con biometría acorde con
la edad gestacional, con placenta en la cara posterior
de tipo I, índice de líquido amniótico normal y fluxome-
tría Doppler normal, con IRU de 0,5. En el estudio eco-
cardiográfico se objetivó una imagen hiperecogénica, ho-
mogénea, de 22 × 15 mm, que ocupaba gran parte del
ventrículo izquierdo, compatible con un gran rabdomio-
ma cardíaco, descartándose otras anomalías estructurales
y evidenciándose una buena función ventricular, sin com-
promiso hemodinámico. Ante los hallazgos ecográficos
se decidió mantener una conducta expectante, con contro-
les ecográficos seriados, en los cuales no se aprecia creci-
miento de la imagen intraventricular ni deterioro funcio-
nal cardíaco. El parto se produjo en semana 40 + 5, con
inicio espontáneo y finalización de forma eutócica. Nació
un varón de 3.580 g, con test de Apgar 9/10, asintomáti-
co, que se ingresó en el servicio de neonatología para es-
tudio. En la ecocardiografía posnatal se objetivó un gran
rabdomioma que ocupaba buena parte del ventrículo iz-
quierdo, sin producir estenosis valvulares ni compromiso
hemodinámico. El resto del estudio se encontraba dentro
de la normalidad. En la ecografía y la resonancia magné-
tica craneales no se hallaron alteraciones. 

DISCUSIÓN

El rabdomioma es el tumor cardíaco más frecuente
diagnosticado intraútero durante el período neonatal.
Su frecuencia es del 62%1,8. Es muy estrecha su rela-
ción con la esclerosis tuberosa9,10, ya que de todos los
pacientes diagnosticados de rabdomiomas cardíacos,
el 30-78% están asociados a esta facomatosis, que se
caracteriza por ser una enfermedad multisistémica re-
presentada por la tríada de adenoma sebáceo, epilep-
sia y retraso mental11,12. De hecho, el rabdomioma
cardíaco suele ser el único signo de dicha enfermedad
durante la vida fetal. 

El rabdomioma cardíaco es un tumor de origen be-
nigno, un hamartoma, que puede ser único o múltiple,
localizado normalmente dentro del corazón, puede
afectar a los ventrículos, tanto derecho como izquier-
do, y se origina de manera característica en el tabique
interventricular13. 

El diagnóstico ecográfico consiste en la visualiza-
ción de unas masas intracardíacas, sólidas, heterogé-
neas, hiperecogénicas, bien circunscritas y de tamaño
y número variables14. A veces se visualizan áreas de
fibrosis y calcificación intratumoral15. Generalmente,
el hallazgo ultrasonográfico de múltiples tumores car-
díacos sugiere el diagnóstico de rabdomioma cardía-
co1,2,16. Debido a que los tumores cardíacos crecen a
lo largo de la gestación, pueden no visualizarse en el

diagnóstico prenatal en la semana 20, y la gran mayo-
ría aparece y se diagnostica al final del segundo tri-
mestre, e incluso en el tercero o en la infancia.

El diagnóstico diferencial se debe realizar con los
coágulos intracardíacos y con el teratoma intracar-
díaco1,2,16, segundo tumor en frecuencia tras el 
rabdomioma, que se caracteriza por masas sólido-
quísticas que generalmente son de localización intra-
pericárdica17.

Normalmente, el rabdomioma intracardíaco fetal es
asintomático; en la mayoría de los casos es un hallaz-
go aislado, sin que coexistan otras anomalías fetales,
aunque raramente pueden asociar alteraciones del rit-
mo cardíaco, y la más frecuente es la taquicardia su-
praventricular18,19. También se ha descrito su asocia-
ción con la obstrucción de los tractos de salida de los
ventrículos cardíacos o de las válvulas aurículo-ven-
triculares20-22. Cuando se producen dichas obstruc-
ciones, se puede producir una insuficiencia cardíaca 
congestiva que se manifiesta ecográficamente como
hidropesía fetal no inmunitaria, con hidrotórax con
derrame pericárdico y pleural, y ascitis23. 

Respecto al pronóstico fetal, éste es reservado. La
evolución del rabdomioma puede ser variable. Los
factores implicados directamente en el pronóstico
son: el tamaño tumoral (y número de ellos), la locali-
zación del tumor y la asociación de alteraciones eléc-
tricas cardíacas, así como la existencia de cuadros de
obstrucción a la salida ventricular2,20. 

Se ha descrito la posibilidad de la regresión espon-
tánea tumoral en el período neonatal24, pero pueden
producirse cuadros de muerte súbita. En general, tie-
nen una tasa de mortalidad del 60-75% en los prime-
ros 2 años de vida, aunque los rabdomiomas operados
o descubiertos en el primer año de vida tienen una
tasa de mortalidad menor, alrededor del 29%. Si el re-
cién nacido presenta asociación con esclerosis tubero-
sa, el pronóstico se ensombrece, ya que el 25% de los
casos presentan convulsiones o retraso mental antes
de los 2 años de vida25. 

El tratamiento consiste en una actitud conservadora
en neonatos asintomáticos y tumorectomía cardíaca
en el período neonatal inmediato, previo estudio del
recién nacido, cuando exista compromiso hemodiná-
mico significativo secundario a obstrucción o inva-
sión del miocardio por parte del tumor20,26,27. 

En cuanto a la conducta obstétrica, si existen otras
malformaciones fetales asociadas y si el diagnóstico
se hace antes de la fecha legal de interrupción del em-
barazo, se debe informar a la paciente sobre la grave-
dad del caso. En los casos en que no existen aparente-
mente otras anomalías asociadas, se recomienda
hacer ecografías seriadas para valorar el posible cre-
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cimiento de la malformación o la aparición de signos
de insuficiencia cardíaca congestiva. Puede ser nece-
sario, en algunos casos, el tratamiento con antiarrít-
micos o incluso finalizar la gestación si aparecen sig-
nos de insuficiencia cardíaca fetal19,23. Atendiendo a la
edad gestacional del diagnóstico, se debe esperar has-
ta que el feto alcance la maduración pulmonar nece-
saria y se pueda programar la finalización del emba-
razo, en un centro de tercer nivel, y el posterior
tratamiento neonatal inmediato20.

RESUMEN

El rabdomioma cardíaco es la tumoración cardíaca
más frecuentemente diagnosticada en la vida intraute-
rina. Se trata de un tumor de características benignas
que suele ser asintomático y de muy estrecha asocia-
ción con la esclerosis tuberosa. Realizamos una revi-
sión de los casos diagnosticados en nuestro centro en
los últimos 5 años y una revisión de la bibliografía
actual.
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