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Palabras clave

RESUMEN

= Tumores cardiacos
primarios.

> Sarcoma.

> Pleomorfico.

La incidencia de tumores cardiacos primarios malignos es muy baja, presentan mal prondéstico debido a
la recidiva local, siendo la supervivencia muy escasa. Este tipo de tumores presentan sintomas inespeci-
ficos y su presentacion suele ocurrir en etapas avanzadas de la enfermedad. La resecciéon quirdrgica es el
tratamiento inicial; la quimioterapia adyuvante y radioterapia son a menudo opciones paliativas ya que el
pronostico a pesar de estas terapias es de un aho o menos. Presentamos el caso de una paciente con sar-
coma pleomarfico maligno indiferenciado con presentacién agresiva y recidiva precoz a pesar de reseccién
quirdrgica.
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ABSTRACT

> Primary cardiac tumors.
> Sarcoma.
= Pleomorphic.

The incidence of malignant primary cardiac tumors is very low and they present a poor prognosis due to local
recurrence, with very poor survival. This type of tumors presents nonspecific symptoms and its presentation usually
occurs in advanced stages of the disease. Surgical resection is the initial treatment, adyuvant chemoterapy and
radiation therapy are often palliative options since the prognosis despite these therapies is one year or less. We
present the case of a patient with undifferentiated malignant pleomorphic sarcoma with aggressive presentation
and early recurrence despite surgical resection.

Presentacion del caso

Paciente mujer de 69 afios de edad co

y enfermedad coronaria quien ingresé por cuadro de dolor toréacico opresivo,
asociado a disnea, sin perdida involuntaria de peso, con un electroacardiogra-
ma sin signos de isquemia, lesion o necrosis y troponina inicial positiva con

delta positivo.

El ecocardiograma transtoracico muestra funcion biventricular preservada sin
trastornos de la contractilidad y FEVI 63% con presencia de insuficiencia mitral
severa de posible etiologia isquémica (Figura 1).

n antecedentes de hipertension arterial

Figura 1. Dilatacion del anillo mitral y retraccion de ambas valvas con

Adicionalmente se observa imagen redondeada de base amplia a nivel de te- evidencia de jet regurgitante que alcanza el techo de auricula izquierda,

cho de la auricula izquierda de etiologi

ano bien definida (Figura 2). pardmetros para insuficiencia mitral severa de predominio funcional.
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Ecocrd. adultos TISO7 MI13 Se realiza ecocardiograma transesofagico con evidencia de masa dependiente

il : M3 de techo de auricula izquierda de 24 x 29 mm heterogénea que ocupa mas
ph) . del 50% del volumen auricular izquierdo con evidencia de incremento en los
gradientes a nivel de la protesis, pero con adecuada excursion de los discos.

(Figuras 4y 5, Videos 1- 4).

TIs0.1 MI 1.0

M4

Figura 2. Imagen de ecogenicidad intermedia de base amplia redondeada,
fija en techo de auricula izquierda, cercana a la desembocadura de la vena
pulmonar superior izquierda.

La arteriografia coronaria evidencia enfermedad coronaria con oclusién de PCTE.:
. . s P Dist 2.90 cm
70% en el segmento medio de la coronaria derecha y oclusion total crénica en » Dist 2.47 cm

el segmento medio de la arteria circunfleja. Fue sometida a revascularizacion - 2006212015 S0 5m m.

miocardica de un vaso mas reemplazo valvular mitral.

En el acto quirdrgico se documenta una masa de aspecto gelatinoso de aproxima-

damente 2 cm en cara posterior de auricula izquierda asociada a codgulos que TIs0.3 MI 0.0
se extienden hasta valva anterior de la valvula mitral y orejuela izquierda, la cual & M
59
se reseca. El postoperatorio inmediato cursé sin complicaciones. El diagndstico / s + Vmax 237 cmis
. ¢ S s z o 8 3 Vmedia 158 cmis
histopatolégico fue histiocitoma fibroso maligno de células grandes mal diferen- A GPmax 22 mmHg

GP medio 13 mmHg

ciadas o sarcoma pleomérfico indiferenciado. En el andlisis histopatolégico se Pyt A
.Ucm

observé un color pardo a amarillo palido, con hemorragia y necrosis, de aspecto
membranoso e invasion a las cuerdas tendinosas de la vélvula mitral. Se reali-
z6 andlisis de inmunohistoquimica para una mejor caracterizacion, en la que se
documenté positividad para los marcadores vimentina, S-100 y negatividad en
las células tumorales para los marcadores CD34, CD31, AML y Desmina.

Reingresa tres meses después por presencia de accidente cerebrovascular en
territorio de arteria cerebral media derecha con hemiparesia izquierda y epi-
sodio convulsivo. Resonancia nuclear magnética cerebral documenta lesiones
intraparenquimatosas, con contenido hemorragico y rodeada de edema va-
sogénico de gran tamano, que afectan a ambos l6bulos frontales y el parietal
derecho sugestivas de lesiones embdlicas (Figura 3).

HR: 162
TIS0.1 Mio.8

M4

PAT T: 37.0C
TEMP. ETE: 40.7C

162 Ipm
2019 3:26 PM

Figura 3. Resonancia nuclear magnética cerebral, documenta lesiones

intraparenquimatosas, con contenido hemorrdgico y rodeada de edema Video 1. Masa en aurfcula izquierda. Masa dependiente de techo de
vasogénico de gran tamario, que afectan a ambos lébulos frontales y el auricula izquierda de 24 x 29 mm heterogénea que ocupa mas del 50% del
parietal derecho sugestivas de lesiones embodlicas. volumen auricular izquierdo.
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Video 4. Protesis mitral mecénica en 3D. Adecuada excursion de los discos.

En la tomografia computarizada de térax y abdomen se observa metdstasis
osteoblasticas en columna toracica y lumbar.

Debido a las metéstasis a sistema nervioso central y columna toracolumbar, los
servicios de oncologia y geriatria consideraron pobre prondstico con deterioro

RETIC. 2023 Diciembre; 6 (3): 23-26 | ISSN: 2529-976X

clinico importante por lo cual no fue candidata a recibir manejo con quimiote-
rapia y /o radioterapia. La paciente fallecié tres meses después del diagndstico
y procedimiento quirdrgico.

Discusion

La incidencia de tumores cardiacos primarios varfa entre 0,002% y 0,3% de es-
tos, el 75% de los tumores cardiacos primarios son benignos y el 25% restante
son malignos!”. Los tumores malignos son muy raros, pero presentan un mal
prondstico debido a la recidiva loca

De acuerdo a la literatura, en un centro
de referencia, durante un seguimiento de 32 afos de tumores cardiacos prima-
rios solo el 6 % fueron sarcomas pobremente diferenciados demostrando su
escasa prevalencia y bajos reportes en la literatura mundial®®.

El sarcoma pleomérfico indiferenciado es una variedad de sarcoma, que ca-
rece de cualquier linea de diferenciacién especifica®, esta compuesto por fi-
broblastos, miofibroblastos e histiocitos, por lo general de origen en tejidos
blandos®. Hasta el momento se desconocen factores predisponentes para la
aparicion de este tipo de tumor. Ocurre en adultos sin predileccion de géne-
ro y puede aparecer en cualquier cdmara cardiaca siendo mas frecuente su
apariciéon en la auricula izquierda (47% de los casos), seguida por la auricula
derecha®”.

Dentro de las manifestaciones clinicas, es frecuente que los pacientes refieran
disnea (79% de los casos) dolor torécico, tos, hemoptisis o presenten subita-
mente sincope o arritmias®”. Clinicamente, la mayoria de los sarcomas crecen
muy rapido y causan la muerte por infiltracion generalizada del miocardio, obs-
truccion del flujo sanguineo a través del corazdén o metastasis a distancia como
ocurrié con esta paciente. Otras manifestaciones incluyen falla cardiaca, blo-
queo auriculoventricular y accidente cerebrovascular. Los factores prondsticos
incluyen la profundidad de infiltracién, el tamafo del tumor, el grado, el tipo
histoldgico, la necrosis y la recidiva local.

El diagnostico de sarcoma pleomorfico se basa en los sintomas clinicos, aun-
que en muchos casos son asintomaticos. Por esta razon, las imagenes cardio-
vasculares juegan un papel fundamental. La ecocardiografia es a menudo el
examen inicial que identifica masas cardiacas. El ecocardiograma transesofa-
gico es un método excelente para el diagnostico de masas cardiacas, ya que
muestra la ubicacion del tumor y evalta la funcion valvular y el efecto hemo-
dindmico en el corazén®.

Existen otros métodos de diagndstico complementario, como la resonancia
nuclear magnética que muestra una mayor sensibilidad y especificidad para
las masas cardiacas®.

Patoldgicamente se caracteriza por ser de color muy blanco o amarillo palido
a menudo con hemorragia y necrosis; histolégicamente se observan células
fusiformes con fondo fibrotico y células altamente pleomorficas distribuidas al
azar® La positividad para los marcadores vimentina, S-100 y negatividad en las
células tumorales para los marcadores CD34, CD31, AML y Desmina son claves
para el adecuado diagndstico.

En el diagnodstico diferencial se deben considerar trombos y metéstasis de
OTROS tumores, siendo por su prevalencia y cercania al corazén las metdstasis
del adenocarcinoma de pulmon las més habituales.

El enfoque de tratamiento no estd estandarizado para este tipo de tumores.
La reseccion quirlrgica es el tratamiento inicial; la quimioterapia adyuvante y
radioterapia son a menudo opciones paliativas ya que el prondstico a pesar de
estas terapias es de un ano o menos®d.
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Conclusion

Los tumores cardiacos malignos primarios son una patologia poco frecuente y
usualmente fatal. Su presentacion clinica es inespecifica y su diagnéstico habi-
tualmente se hace en estadios avanzados de la enfermedad. El sintoma cardinal
habitual es la disnea y el hallazgo més frecuente en el ecocardiograma transtora-
cico es una masa a nivel auricular. El tratamiento inicial es la reseccién quirdrgica
completa. La quimioterapia y la radioterapia suelen ser opciones paliativas dado
que la supervivencia posterior al diagnéstico usualmente es menor a 1 afo.

Ideas para recordar
La presentacion del sarcoma pleomaérfico maligno indiferenciado es ines-
pecifica, la disnea es el sintoma maés frecuente.
El diagnostico habitualmente se realiza en etapas avanzadas de la enferme-
dad cuando es evidente la masa y los sintomas secundarios.

Este tipo de tumor presenta mal pronéstico debido a recidiva local. La su-
pervivencia es usualmente es menor a un afo.
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