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RESUMEN ABSTRACT 
Introducción: el rabdomioma cardíaco es el tumor prima-
rio benigno del corazón más frecuente en la etapa prenatal 
y las edades pediátricas.  
Objectivo: caracterizar el rabdomioma cardíaco y su detec-
ción precoz mediante ecocardiografía fetal. 
Metodos: se realizó una revisión sistemática  utilizando 
como recursos de información los disponibles a través de 
Infomed (PubMed, PubMed Central, SciELO, Ebsco, Clinical 
Key), así como Google Académico, para ello se consultaron 
58 bibliografías y se tomaron para citar 27, el 85 % de los 
últimos cinco años y de los últimos tres años más del 55 %. 
Se utilizaron métodos de análisis y síntesis e inducción-
deducción. 
Desarrollo: los rabdomiomas, son tumores primarios be-
nignos que expresan cierta similitud con los fibromas. 
Derivan de los miocitos cardíacos y algunos autores no los 
consideran una verdadera neoplasia, sino una malfor-
mación hamartomatosa. Según la literatura especializada, 
el proceso de formación comienza entre la 20 y la 30 sema-
na de gestación. Se ha registrado que la detección más tem-
prana alcanzada fue en la semana 15, lo que destaca la 
importancia de vigilar el desarrollo del feto desde etapas 
iniciales. La entidad de mayor importancia encontrada en 
la literatura consultada que posee relación con el rabdomi-
oma cardíaco es la esclerosis tuberosa. Estos tumores se 
incluyen dentro de los criterios diagnósticos mayores para 
la esclerosis tuberosa y son considerados marcadores pre-
coces de dicha enfermedad. La ecocardiografía fetal es un 
procedimiento no invasivo, fundamental para la detección y 
valoración del sistema cardiovascular fetal. El corte de 4 
cámaras ayudará a detectar defectos en el septo aurículo-
ventricular, siendo extremadamente útil en la detección de 
rabdomiomas cardíacos con esta localización . 
Conclusiones: el rabdomioma es el tumor con mayor inci-
dencia dentro de los tumores cardíacos primarios y benig-
nos, sus principales complicaciones están causadas por su 
tamaño, número y localización dentro del corazón, además 
de su asociación con el complejo de esclerosis tuberosa; la 
ecocardiografía fetal, aunque es el medio diagnóstico más 
efectivo para su detección necesita seguir perfeccionándose. 
 
PALABRAS CLAVE: RABDOMIOMA; ECOCARDIOGRAFÍA; 
ESCLEROSIS TUBEROSA . 
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Introduction: : Cardiac rhabdomyoma is the most 
common benign primary tumor of the heart in prenatal 
and pediatric ages .  
Objective: : to characterize cardiac rhabdomyoma and 
its early detection by fetal echocardiography .  
Method: a systematic review was carried out using as 
information resources those available through Infomed 
(PubMed, PubMed Central, SciELO, Ebsco, Clinical 
Key), as well as Google Scholar, for which 58 bibliog-
raphies were consulted and taken to cite 27, 85 % in 
the last five years and more than 55 % in the last three 
years. Methods of analysis and synthesis and induction
-deduction were used .  
Development: : rhabdomyomas are benign primary 
tumors sharing some similarity with fibroids. They de-
rive from cardiac myocytes and some authors do not 
consider them a true neoplasm, but a hamartomatous 
malformation. According to the specialized literature, 
the training process begins between 20 and 30 weeks of 
gestation. The earliest detection has been recorded at 
week 15, highlighting the importance of early monitor-
ing of fetal development. Tuberous sclerosis is the most 
important entity found in the consulted literature relat-
ed to cardiac rhabdomyoma. These tumors are included 
in the major diagnostic criteria for tuberous sclerosis 
and are considered early markers for such a disease. 
Fetal echocardiography is a non-invasive procedure, 
essential for the detection and evaluation of the fetal 
cardiovascular system. The cut of 4 chambers will help 
detect defects in the atrioventricular septum, being ex-
tremely useful in the detection of cardiac rhabdomyo-
mas with this location .  
Conclusions: rhabdomyoma is the tumor with the 
highest incidence within primary and benign cardiac 
tumors, its main complications are caused by its size, 
number and location within the heart, in addition to its 
association with the tuberous sclerosis complex; fetal 
echocardiography, although it is the most effective diag-
nostic means for its detection, needs further improve-
ment.   
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Las tumoraciones cardíacas, son patologías con una baja incidencia a nivel global, sin embargo, los prime-

ros estudios donde consta la identificación de este tipo de afección, datan de casi cinco siglos atrás. Es en 

1559, cuando el profesor de anatomía y cirujano italiano Mateo Realdo Colombo elabora su obra Dere ana-
tómica, en la que se establece por vez primera en la historia las particularidades de un tumor cardíaco (1,2, 

3).  

Los tumores cardíacos se clasifican como secundarios o metastásicos, representando más del 90 % y pri-

marios, los que constituyen tan solo un 5 % aproximadamente. Estos últimos, son considerados neoplasias 

raras, debido a su muy baja incidencia según estudios que reportan entre el 0,001 % y el 0,03 % y se sub-

dividen en benignos y malignos (2, 4,5). 

Los tumores primarios benignos predominan sobre los malignos al conformar entre el 75 % y 90 % de los 
casos según la literatura consultada; ambos pueden originarse a partir de cualquier estructura cardíaca. 

Entre los tumores primarios benignos, el mixoma es el más frecuente en los adultos y el rabdomioma car-

díaco el de mayor frecuencia, tanto en la vida prenatal como en la infancia y por tanto el de diagnóstico 

más complejo (6-9). 

El primero en identificar un rabdomioma cardíaco fue el patólogo alemán Friedrich Daniel von 
Recklinghausen, quien en 1862 dejó plasmado su nombre en la historia de la medicina y especialmente la 

cardiología, al describirlo en una neonata con tumores en el corazón y nódulos en el cerebro (10,11). 

El rabdomioma cardíaco, histológicamente es descrito como un hamartoma de los miocitos cardiacos en 

desarrollo que no pueden llevar a cabo la división mitótica. Son identificados en la bibliografía consultada 

por ser circunscritos, con forma lobulada, de color blanco o grisáceo y por presentarse en el 90 % de los 

casos como masas múltiples e hiperecogénicas en la ecografía.  (1,2, 4,5) 
En casi la totalidad de los casos descritos, en diferentes estudios se localiza mayormente en el ventrículo 

izquierdo y el tabique interventricular, principalmente en el subendocardio y los músculos papilares. Se 

manifiesta clínicamente en la vida fetal de forma asintomática, hasta generar un compromiso catastrófico 

por arritmias severas, hidrops y muerte  (12,13). En la literatura se ha encontrado una asociación entre el 

rabdomioma cardíaco y la presencia del complejo de esclerosis tuberosa, en casos consultados ante la evi-
dencia de rabdomiomas cardiacos, casi un 90 % de los fetos pueden presentar diagnóstico de esclerosis tu-

berosa, al mismo tiempo, cerca del 30 % los fetos con esclerosis tuberosa tendrán rabdomiomas; el riesgo 

aumenta aún más si los rabdomiomas son múltiples (14). 

El manejo durante la etapa fetal es difícil, depende del tamaño del tumor, su localización y el curso del em-

barazo. Algunos años atrás, el estudio de estos tumores estaba limitado a los resultados obtenidos en au-

topsias. Su incidencia relativamente mayor en la actualidad se debe a los avances científicos en las técni-
cas de diagnóstico, especialmente mediante el uso de la ecocardiografía (15). 

La ecocardiografía fetal, al ser una técnica no invasiva, carente de radiación, repetible y con alta tasa de 

detección, es considerada por varios autores como la mejor opción en cuanto a la detección y la ubicación 

de este tipo de tumoraciones, localizadas en el corazón fetal y ha demostrado ser útil en la toma de decisio-

nes clínicas e indicaciones de tratamiento. (4) 
Inversamente a la escasa frecuencia con que se presentan los rabdomiomas cardíacos,  representan una 

importante causa de morbilidad y mortalidad en la población pediátrica, principalmente debido a su aso-

ciación con la esclerosis tuberosa. No obstante, su detección precoz mediante ecocardiografía fetal ofrece 

nuevas alternativas de tratamiento y asesoramiento a los padres, lo cual ha servido de móvil fundamental 

en la realización de esta investigación.  (16) 

Aún, cuando el rabdomioma es el tumor cardíaco primario y benigno más frecuente, su incidencia en gene-
ral es muy baja, lo que favorece que prevalezca un estado de desconocimiento relativo, siendo esto, motivo 

de inquietud debido a sus efectos hemodinámicos y la posible secuencia de lesiones estructurales por fenó-

menos oclusivos, además de la asociación existente entre este tipo de tumor y la esclerosis tuberosa, razón 

por la cual se hace necesaria la realización de una investigación. 

INTRODUCCIÓN  
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DESARROLLO 
Los tumores cardíacos poseen una prevalencia de 1 por 10000 nacidos vivos, siendo su detección pre-

natal, una tarea que requiere de mucha precisión por parte de los especialistas, dadas las característi-

cas que posee el sistema cardiovascular en la vida intrauterina. Sin embargo, su diagnóstico es posible 
luego de las 20 semanas de gestación, representando el 1 % del total de anomalías congénitas cardía-

cas identificadas en este período. (7, 17,18) 

Los rabdomiomas cardíacos son los tumores del corazón más frecuentes en la etapa prenatal y postna-

tal, representan aproximadamente el 60 % de los tumores cardíacos detectados prenatalmente y en la 

infancia. Su localización más frecuente es en el ventrículo izquierdo y tabique interventricular, pudien-

do hacer relieve y afectar al tracto de salida del ventrículo izquierdo. (4,13, 19,20) 
Son tumores primarios benignos que expresan cierta similitud con los fibromas. Derivan de los mioci-

tos cardíacos y algunos autores no lo consideran una verdadera neoplasia sino una malformación ha-

martomatosa. En el 80 % de los casos se presentan de forma múltiple, en una vista macroscópica, se 

visualizan como numerosos nódulos de tono rosáceo amarillento, de contextura sólida y diámetro 

aproximado entre 0,1 y 3,0 cm. (4,6) 
Desde el punto de vista histológico, este tipo de tumoración se caracteriza por el aspecto representati-

vo de los miocitos cardíacos, aspecto en araña, debido a su semejanza con las células de Purkinje; pre-

sentan una vacuolización significativa en su sarcoplasma, provocada por la acumulación en exceso de 

glucógeno y núcleos centrales de los que parten fibrillas radialmente.  (4,13) 

Según la bibliografía consultada sobre la inmunohistoquímica de estos tumores muestran una reac-

ción positiva a la mioglobina, actina, desmina, vimentina y en ocasiones a HMB-45. (13) 
El desarrollo del rabdomioma cardíaco inicia entre la 20 y la 30 semana de gestación, refiriéndose en 

la literatura que la detección más temprana alcanzada fue en la semana 15. Según estudios consulta-

dos, su crecimiento se ralentiza desde las 32 semanas y se detiene posteriormente al nacimiento, lo 

que es atribuido en la mayoría de los casos al efecto que ejercían los estrógenos maternos. En los pri-

meros años de vida algunos tienden a la regresión total o parcial.  (4, 9,20) 
La entidad de mayor importancia encontrada en la literatura consultada, relacionada con el rabdomio-

ma cardíaco, es la esclerosis tuberosa. Es frecuente que durante el período neonatal el único signo de 

esclerosis tuberosa, sea la presencia de rabdomiomas cardíacos, razón por la cual estos tumores se 

incluyen dentro de los criterios diagnósticos mayores para la esclerosis tuberosa y son considerados 

MÉTODOS  

Se realizó una revisión bibliográfica utilizando artículos publicados desde el inicio del año 2017 hasta el 

año 2021, escritos en lengua española, inglesa y portuguesa, empleándose como recursos de información 

los disponibles a través de Infomed (PubMed, PubMed Central, SciELO, Ebsco, Clinical Key), así como Goo-
gle Académico, se consultaron 58 bibliografías y se tomaron para citar 27, el 85 % de los últimos cinco 

años y de los últimos tres años más del 55 %. Se utilizaron métodos de análisis y síntesis e inducción-

deducción  
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marcadores precoces de dicha enfermedad.  (6, 14, 18, 2O)  

La esclerosis tuberosa es un trastorno neurocutáneo de base genética y fue caracterizada por primera vez 

en el año 1880 por el neurólogo francés Désiré-Magloire Bourneville; él logró identificar en estudios post 
mortem, con pacientes que sufrían de convulsiones y retraso mental, las características típicas de esta 

afección: tumores amarillentos en los riñones, áreas escleróticas en el cerebro y múltiples tumores blan-

quecinos en los ventrículos laterales. (9, 14,21) 

También conocida como complejo de esclerosis tuberosa, esta es una enfermedad autosómica, dominan-

te, que posee mutaciones en los genes TSC1 (9q34) y TSC2 (16p13); ambos participan en la codificación 

de proteínas que estimulan la vía de proliferación y crecimiento celular mTOR (mamalian target of rapa-
micyn). (9) 

Según refieren algunos autores la relación entre el rabdomioma cardíaco neonatal y la esclerosis tubero-

sa es más frecuente cuando existen numerosas masas; el riesgo aumenta cerca del 90 % en tumoracio-

nes múltiples y 10 % en masas únicas. Los pacientes que poseen esta característica tienen convulsiones 

en 80.6 % de los casos, posteriormente pueden sufrir discapacidad intelectual, retraso psicomotor, tras-
tornos del comportamiento y del lenguaje. (9,21). 

Gran parte de los neonatos presentan túberes corticales, nódulos subependimarios, displasia cortical y 

astrocitoma subependimario de células gigantes; frecuentemente un mismo paciente padece dos o más 

lesiones. Todos los casos resultan con máculas hipomelanóticas, angiofibroma facial en 45.1 %, placas 

de shagreen en 19.3 %, hamartoma retiniano en 41.9 %, angiomiolipoma renal en 16.1 % y quistes rena-

les en 6.4 %. (9) 
El hecho de que en la esclerosis tuberosa, los rabdomiomas asociados, se presenten  como masas múlti-

ples en casi la totalidad de los casos revisados, provoca que en ocasiones, estas tumoraciones interfieran 

en la función valvular u obstruyan los tractos de salida. En relación a esto también se han descrito arrit-

mias, fundamentalmente taquicardia paroxística supraventricular (síndrome de Wolff –  Parkinson – Whi-

te (WPW). (14) 
El rabdomioma cardíaco en la etapa prenatal y en la neonatal temprana, es mayormente benigno, usual-

mente cursa sin acarrear ninguna complicación cardíaca, solo se tiene referencia de malignidad en el 10 

% de los casos, lo que podría estar relacionado en parte, a su asociación ya expresada con el complejo de 

esclerosis tuberosa, factor que ensombrece significativamente su pronóstico.  (3,4) 

Otras de las complicaciones propias de estos tumores, son trastornos del ritmo cardíaco, obstrucción in-

tracardíaca de los conductos de salida o de entrada o del foramen oval, enfermedad coronaria por com-
presión extrínseca, e incluso podría presentarse una ocupación total de la cavidad cardíaca en presencia 

de grandes masas. Teniendo como base estas complicaciones, podrían derivar en situaciones de fracaso 

cardíaco, hidrops fetal e incluso muerte fetal o neonatal. (3,4) 

Casi la totalidad de los pacientes diagnosticados con rabdomioma, al evolucionar sin síntomas, obstruc-

ción al flujo de entrada y salida, disfunción valvular o arritmias y sin compromiso hemodinámico, no 
ameritan un tratamiento quirúrgico, dado que los mayores por ciento de estos tumores, desaparecen es-

pontáneamente en los primeros años de la infancia. (9, 13,20) . No obstante, los casos sintomáticos que com-

prometan al flujo intracardíaco deben ser intervenidos, realizando una resección parcial o total de la ma-

sa tumoral. En algunos casos de tumoraciones múltiples esto no es posible, siendo el trasplante cardíaco 

la única alternativa viable. (13) 
Según manifiesta la Sociedad Española de Cardiología Pediátrica y Cardiopatías Congénitas (SECPCC), 

solo en una situación como la anterior se considera como una opción terapéutica aceptable el trasplante 

cardíaco en pacientes pediátricos.  (22) 

El tratamiento que se siga y el resultado perinatal dependerán de la repercusión hemodinámica que cau-

se el tumor y la presencia de arritmias graves, así como de la naturaleza, localización, tamaño y cantidad 

de tumores al momento del diagnóstico. (18,20) 
Aun así, en pacientes con rabdomiomas, se ha elevado la supervivencia gracias a los avances en cuida-

dos posnatales, el tratamiento médico y las técnicas diagnósticas, donde desempeña un rol fundamental 

la ecocardiografía fetal.  (18,20) 

El año 1982, marcó el inicio del uso de las técnicas imagenológicas en la detección precoz de las tumora-
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ciones del corazón, cuando se publica por vez primera un caso de un tumor cardíaco diagnosticado pre-

natalmente. Desde entonces su utilización no ha parado de perfeccionarse y en la actualidad es la ecocar-

diografía fetal una de las técnicas más avanzadas en cuanto al diagnóstico de estas patologías. (10, 23,24) 
La ecocardiografía fetal, es un procedimiento no invasivo que puede llevarse a cabo mediante vía vaginal 

o por vía transabdominal, con el cual se puede valorar el corazón del feto desde el primer trimestre del 

embarazo. Constituye el método fundamental para la detección y valoración del sistema cardiovascular 

fetal. (21,25) 

Este estudio se utilizaba desde la década de 1960 para evaluar el ritmo cardíaco fetal. Desde hace varios 

años su uso se implementa en el país, obteniéndose resultados favorables, hecho que se refleja en las es-
tadísticas, puesto que en el año 2017 tan solo 44 niños menores de un año, fallecieron a causa de mal-

formaciones congénitas cardíacas.  (25) 

La ecocardiografía fetal, permite describir completamente la masa tumoral en cuanto a tamaño, número, 

ecogenicidad, ubicación y bordes (irregulares, lisos o lobulados), así como su característica quística, sóli-

da o vascular; del mismo modo permite detectar cambios hemodinámicos asociados y efectos oclusivos, 
disfunción cardíaca o arritmias. (26,27) 

Mediante esta técnica es posible, además, determinar las velocidades en las válvulas atrio-ventriculares y 

ventrículo-arteriales, descartar presencia de derrame pericárdico y cardiomegalia, de insuficiencias o re-

gurgitación transvalvular. (26,27) 

La ecocardiografía fetal también posibilita la evaluación del sistema venoso precordial y la verificación de 

signos de elevación de sobrecarga o disfunción cardíaca. Las tumoraciones intracardíacas representan un 
obstáculo al evaluar la fracción de acortamiento. (26,27) 

En la actualidad, el desarrollo en la tecnología ecocardiográfica va sujeto a nuevas estrategias, cuyo basa-

mento fundamental es la implementación gradual de nuevos cortes ecográficos, con el objetivo de incre-

mentar la capacidad diagnóstica de la prueba. (26) 

En uno de los estudios consultados, se utilizaron el corte de cuatro cámaras (C4C) y el corte de tres vasos 
tráquea (C3VT). Estos dos planos se complementan para el diagnóstico de cardiopatía, debido a que en 

cada uno de ellos se exploran diferentes estructuras cardíacas, obteniéndose de este modo, mejores re-

sultados que si se valorasen por separado. (21) 

El corte de 4 cámaras es perpendicular al área trabecular del septo interventricular. Esto explica que las 

estructuras que mejor se ven con dicho corte son el septo auricular, la pared auricular izquierda, la en-

trada de las venas pulmonares izquierda y derecha, las paredes ventriculares izquierda y derecha, las vál-
vulas mitral y tricúspide y el septo interventricular. (21) 

De esta manera, con este tipo de corte pueden visualizarse patologías como comunicaciones interauricu-

lares, comunicaciones interventriculares, canales aurículo-ventriculares, síndrome de corazón hipoplási-

co o una insuficiencia tricuspídea. Por lo que nos ayudará a detectar defectos en el septo aurículo-

ventricular, siendo extremadamente útil en la detección de rabdomiomas cardíacos con esta localización.  

(21) 

Por otro lado, el corte de 3 vasos facilita una visión transversal de la parte superior del tórax del feto, lo 

que lo convierte en la opción óptima ante sospecha de anomalías de la unión ventriculoarterial. En un 

corazón fetal normal, el calibre del tronco pulmonar, la arteria aorta ascendente y la vena cava superior 

decrece en ese orden; y su sección transversal es oblicua y redonda, respectivamente. (21) 

El corte de 3 vasos es fundamental para corroborar la normalidad de los grandes vasos, desde su cone-
xión con los ventrículos apropiados, su tamaño, posición relativa hasta la apertura adecuada las válvulas 

arteriales. (21) 

La calidad de las imágenes registradas mediante la ecocardiografía fetal puede estar afectada por diversos 

factores, como un índice de masa corporal alto de la madre y la posición anterior de la placenta, en am-

bos casos se debe a que cuanto mayor sea la distancia entre el transductor y la estructura a explorar, se 
necesita menor frecuencia del transductor para realizar este procedimiento, con la consiguiente peor defi-

nición de las imágenes resultantes . (21) 

Otros factores que afectan la calidad de las imágenes son la destreza y experiencia del ultrasonografista, 

factores locales que inciden de manera desfavorable en la correcta visualización del corazón fetal: dorso 
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anterior, marcada movilidad fetal, embarazos múltiples y cicatrices abdominales. (27) 

La identificación y análisis precoz de las afecciones del sistema cardiovascular son capaces de prevenir de 

manera significativa su morbilidad, en esos pacientes ha constituido un instrumento imprescindible parar 
el diagnóstico y asesoramiento cardiogenético la ecocardiografía fetal, con el cual es posible ofrecer infor-
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