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RESUMEN

Describimos 3 casos de pacientes, los cuales ingresan con di-
versas manifestaciones cardiacas que van desde la angina has-
ta el tamponade cardiaco, secundarias a la presencia de masas
tumorales de estirpe maligna en el corazén, donde se destaca
el valor de la ecocardiografia transtorécica, en la caracteriza-
cién de la masa y el compromiso hemodindmico que ésta con-
dicionaba, se sometieron a cirugia cardiovascular con el pro-
posito de intentar la escisién tumoral completa, maxima resec-
cion posible, reconstruccién cardiaca y toma de material
suficiente para biopsia. No obstante, el caracter infiltrativo,
metdastasis, agresividad tumoral y recurrencias de la neoplasia,
hacen que la mortalidad operatoria (hospitalaria) sea alta, la
supervivencia al ano baja y los resultados alejados muy desfa-
vorables con contados casos de cirugia curativa. Debido a la
baja frecuencia de esta neoplasia y su localizacién (corazén),
es importante el conocimiento del mismo, ya que dicha neopla-
sia tiene un curso muy desfavorable.

Palabras clave: Ecocardiografia, auricula. rabdomiosarco-
ma, angiosarcoma, tumoracion.

ANTECEDENTES

Los tumores cardiacos primarios constituyen una
patologia de observacion infrecuente. Su incidencia
en series de necropsia va de 0.0017 a 0.28.15
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ABSTRACT

We described 3 cases witch are hospitalized with different
cardiac manifestation, some of them with angina or cardiac
tamponade, caused by malignants tumor masses in the heart,
where the importance of trans thoracic echocardiography to
known the characteristics of the mass and the homodynamic
compromise necessary for the cardiac surgery. They went to
cardiac surgery to take out the complete mass for treatment,
myocardial reconstruction and for biopsies. This kind of
tumor are infiltrative, with metastasis, recurrence and very
aggressive, all this factors made a high mortality for the
surgery (in hospital), the survival at one year is poor and the
results in surgery are not good with just a few cases of a
complete curative. It is very important to know this pathology
because the low frequency, the location (heart) and the low
survival make a poor prognosis for the patients even for
surgical treatments.

Key words: Echocardiography, atria, rhabdomyosarcoma,
angiosarcoma, tumor.

Los tumores cardiacos se clasifican en primarios y
secundarios o metastasicos, los primarios, o sea le-
siones derivadas directamente de los tejidos cardia-
cos, demostrados como un crecimiento anormal de
tejido, y secundarios, o sea originados en tejidos fue-
ra del corazon, desde donde llegan por contigiiidad o
por otras vias, como la sanguinea o la linfatica, sien-
do estos dltimos entre 20 y 50 veces méas frecuen-
tes.®8 Entre los primarios, los benignos son los de
mayor prevalencia en todas las series, constituyendo
el 75% del total, y dentro de este grupo el mixoma re-
presenta mas del 50% de los casos.

Los tumores primarios malignos constituyen el
25% de los casos; la mayoria son sarcomas: angio-
sarcoma (9.2%), rabdomiosarcoma (5%), fibrosarco-
ma (0.1%), linfosarcoma (0.1%) entre otros. Los tu-
mores cardiacos primarios son muy poco frecuentes
(0.001 a 0.28% de incidencia). El rabdomiosarcoma
constituye 2% de ellos.
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Es una neoplasia cardiaca maligna compuesta de
células musculares de tipo estriado. Constituye el se-
gundo tumor cardiaco maligno en orden de frecuen-
cia.? Se puede presentar a cualquier edad, aunque es
mas frecuente entre los 30 y los 50 anos, con una
distribucién por sexos similar.1? Puede localizarse en
cualquier camara o estructura cardiaca. La mayor
parte de la tumoracion es intraparietal, pero puede
protruir hacia el exterior o al interior invadiendo las
valvulas cardiacas y cavidades auriculares y ventri-
culares. Histolégicamente, existe una forma juvenil
(embrionaria o alveolar) y una forma adulta, la mas
frecuente. El hallazgo de rabdomioblastos es funda-
mental a la hora de asegurar el diagnéstico. Este
tipo de tumor presenta una gran variabilidad histo-
légica, con pleomorfismo y anaplasia.

Dada la baja frecuencia de los tumores cardiacos,
la literatura acerca de tumoraciones cardiacas pri-
marias es relativamente limitada.1%-12.13

CUADRO CLINICO

Caso 1. Paciente femenino de 19 anos de edad quien
acude a médico particular por presentar sincope des-
de hace 1 mes y disnea progresiva de medianos a pe-
quenos esfuerzos, acompanada de pérdida ponderal
importante y fiebre de predominio nocturno, por lo
que solicitan estudio de ecocardiograma (ECO) el
cual reporta masa tumoral en auricula izquierda, se
decide el envié al Hospital de Especialidades Centro
Meédico Nacional “La Raza” IMSS, donde se realizan
los siguientes estudios: Electrocardiograma que re-
porté: ritmo sinusal y sobrecarga sistélica de cavida-
des derechas. Radiografia de térax: Con aumento li-
gero de la trama vascular pulmonar, resto normal.

ECO transtoracico (TT), report6: Masa tumoral
de 66 x 22 mm de origen a determinar, friable, irre-
gular, aparentemente adosada a la valva anterior de
la mitral, que protruye a ventriculo izquierdo, con
efecto de valvula y funciona como doble lesién mitral
con area valvular mitral (AVM) efectiva de 2.5 cm?,
gradiente medio de 12 mmHg e insuficiencia mitral
severa. Insuficiencia tricuspidea severa, hipertension
arterial pulmonar (HAP) severa con presién sistoli-
ca de la arteria pulmonar de 86 mmHg, contractili-
dad conservada, fraccion de expulsion del ventriculo
izquierdo (FEVI) 85%, diametros ventriculares con-
servados (Figuras 1,2y 3).

Se acept6 para cirugia y se practico reseccion de
tumoracion adherida a la valva anterior de la mitral
de 7 x 4 cm. Se realiz6 cambio valvular mitral con
proétesis mecanica St. Jude No. 23 sin complicaciones.
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El estudio histopatolégico revelé: Espécimen de 5
x 3.5 x 2.5 em lobulado y grisaceo con zonas de as-
pecto hemorragico, cubierto por una membrana del-
gada color blanco de 0.1 cm de aspecto cartilaginoso.
Al corte se encuentra masa de consistencia blanda,
grisacea, con areas café oscuro de aspecto hemorra-
gico y fibroso. En el mismo recipiente multiples frag-
mentos pequenos, en donde el mayor mide 1 x 1 cmy
el menor 0.5 x 0.5 ¢cm, con similares caracteristicas
al espécimen previo.

La conclusion del estudio anatomopatolégico fue:
Sarcoma de alto grado con cambios compatibles con
rabdomiosarcoma. Se le practicé estudio de inmuno-
histoquimica por la técnica de inmunoperoxidasa
confirmando el diagnéstico del estudio de microsco-
pio de luz.

Su evolucion fue favorable, el ECO TT de control
reportd: Prétesis mecanica de 2 hemidiscos en posi-
cién mitral, normofuncional, con area de 2.6 cm?
gradiente medio de 4.5 mmHg, fuga paravalvular
posteromedial leve, insuficiencia tricuspidea leve,
HAP leve con presion sistélica de 40 mmHg. FEVI
80%, sin evidencia de masa tumoral residual.

Caso 2. Paciente femenino de 37 anos de edad,
quien es enviada por diagnéstico de gran derrame pe-
ricardico con datos clinicos sugestivos de tamponade
cardiaco, a su ingreso con disnea de pequenos es-
fuerzos, ortopnea, plétora yugular +++, taquicardia
e hipotension arterial sistémica.

Se practicaron estudios, como; ECO TT, que re-
porté: Valvula mitral sin insuficiencia, valvula tri-
cuspidea insuficiencia leve, sin HAP, con gran de-
rrame pericardico de 1,800 cc, localizacion global de
predominio apical, mas compromiso mecanico como:
Compresion severa de la auricula derecha y altera-
ciones hemodinamicas. Sin evidencia de tumoracién,
ya que el derrame colapsaba la auricula derecha.

Se someti6 a cirugia realizando pericardiectomia
evidenciando una masa tumoral adherida al techo
de la auricula derecha, por lo que se toma biopsia
la cual reporté: Pericardio con inflamacién crénica.
Tumoracién con morfologia del tejido enviado com-
patible con mixoma; sin embargo, es necesario el es-
tudio de la estructura con microscopia electroénica,
la morfologia es benigna. Por lo anterior se progra-
mé para nueva cirugia y se realiz6 nuevo ECO TT,
que demostré: Tumoracion en auricula derecha que
ocupa toda la pocién lateral y techo de aproximada-
mente de 53 x 36 mm no hay evidencia de invasion
a las venas cavas, al parecer con infiltracién a peri-
cardio, FEVI 85%, insuficiencia tricuspidea leve sin
HAP (Figuras4y5).
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Se envi6 a cirugia cardiovascular, efectuandose la
excéresis del mismo, reportando tumoracién gigante
que abarca la mayor parte de la auricula derecha late-
ralmente desde el borde inferior de la vena cava supe-
rior, hasta la vena cava inferior sin invadirla, y se ex-
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tiende hasta el surco auriculoventricular hasta el bor-
de del anillo tricuspideo, infiltrando pericardio, se pro-
cede a la colocacion de parche de pericardio bovino.
Durante el trans y postoperatorio la paciente evolucio-
na torpidamente, con hemorragia persistente en capa,

Figura 1. A) Eje apical 4 camaras
donde se aprecia la masa tumoral en
la auricula izquierda de aprox. 66 x
28 mm, protruye al ventriculo iz-
quierdo. B) Eje largo paraesternal
donde se aprecia la masa tumoral en
la auricula izquierda de aprox. 58 x
29 mm, protruye al ventriculo iz-
quierdo a través de la valvula mitral.

Figura 2. A) Doppler pulsado a tra-
vés de la vélvula mitral, el cual
muestra aumento del gradiente me-
dio transmitral de 12 mmHg y AVM
2.58 cm?2. B) Eje apical 4 camaras
donde se aprecia la masa tumoral en
la auricula izquierda y flujo turbulento
a través de la valvula mitral, protru-
ye al ventriculo izquierdo.

Figura 3. A) Eje apical 4 camaras
donde se aprecia la masa tumoral en
la auricula izquierda adherida a la
valva posterior de la vélvula mitral.
B) Eje apical 4 cAmaras donde se
aprecia la masa tumoral en la auricu-
la izquierda y como excursion bue-
na parte de la misma al ventriculo iz-
quierdo.
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por lo que se realiza empaquetamiento, sin mejoria,
presentd choque hipovolémico el cual no respondi6 a
manejo de volumen y aminas, por lo que fallecié.

La conclusion del estudio anatomopatolégico es
tumor de la auricula derecha: Sarcoma de alto grado
con cambios compatibles con angiosarcoma.

Caso 3. Paciente masculino de 48 anos de edad.
Sin factores de riesgo importantes. Refiere desde
hace 2 meses dolor precordial opresivo tipo anginoso
relacionado a medianos esfuerzos, por lo que acude a
su HGZ de donde es enviado para protocolo de estu-
dio de paciente isquémico, se solicita ecocardiograma
10/08/07 reportando masa tumoral bilobulada con
base de insercién en la valva posterior de la mitral, a
la cual engloba en su totalidad, de aproximadamente
37 x 19 mm, dirigiéndose a la pared posterior de la
auricula izquierda, con aumento de su densidad, de
aspecto mévil, con leve protrusién al ventriculo iz-
quierdo y que genera efecto de valvula que funcional-
mente corresponde a estenosis mitral con AVM 1.5
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cm? gradiente medio de 13 mmHg. Insuficiencia tri-
cuspidea moderada a severa. Hipertensién arterial
pulmonar severa con PSAP 80 mmHg. Cavidades de-
rechas dilatadas. DDVI: 45 mm, DSVI: 21 mm, FEVI
80% (Figuras 6 Ay B).

Por lo anterior se decide su ingreso a cardiolo-
gia, se realiza cateterismo cardiaco 14/08/07 repor-
tando arterias coronarias sin lesiones, puente mus-
cular en el segmento medio de la arteria
descendente anterior. Coronaria derecha pequena,
sin lesiones obstructivas. El paciente presenta dete-
rioro de su clase funcional, presenta 3 eventos de
sincope, hipotensién y estado de choque cardiogéni-
co por lo que es intervenido de urgencia antes de la
fecha prevista el dia 16/08/07 reportando reseccion
de masa tumoral de aprox. 10 ¢cm, masa sélida, cal-
cificada y lobulada a nivel de la valva posterior de
la mitral la cual engloba en su totalidad. Se realiza
cambio valvular mitral con prétesis mecanica San
Jude No. 25 sin complicaciones.

Figura 4. A) Eje apical 4 camaras,
gran tumoracion que se extiende en
la pared lateral y techo de la auricu-
la derecha. B) Eco 3D. Eje apical 4
camaras, gran tumoracion que se
extiende en la pared lateral y techo
de la auricula derecha.

Figura 5. A) Eje a nivel de grandes
vasos, gran tumoracion que se ex-
tiende en la pared lateral y techo de
la auricula derecha. B) Eje a nivel de
grandes vasos, gran tumoracion que
se extiende en la pared lateral y te-
cho de la auricula derecha.
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Se envia la pieza quirargica a patologia reportan-
do: Sarcoma de alto grado con cambios compatibles
con rabdomiosarcoma.

Discusion: Los tumores cardiacos pueden presen-
tarse clinicamente con diversas modalidades, desde el
paciente asintomatico u oligosintomatico, pudiendo
hacerse evidentes solamente como hallazgo del exa-
men clinico o de manera accidental durante un exa-
men ecocardiografico. La auscultacién puede eviden-
ciar la presencia de un soplo mitral en diastole al
impactar el tumor sobre las paredes cardiacas, pa-
cientes con sintomas sistémicos o constitucionales,
por la liberacion de citoquinas inflamatorias (inter-
leukina-6) con fiebre, malestar general, artralgias,
pérdida de peso, eritrosedimentacion acelerada, ane-
mia y leucocitosis. Otros con sintomas cardiovascula-
res como infarto de miocardio, insuficiencia cardiaca
aguda o croénica, sincope, arritmias (frecuentemente
fibrilacién auricular), simulando una estenosis mi-
tral, con la cual se debe efectuar el diagnéstico dife-
rencial, pueden asociarse a cardiopatias congénitas,
con sintomas neurolégicos y cuadros cardioemboli-
cos, ya sea en el circuito sistémico o pulmonar, segiin
la localizacién del tumor, pudiéndose presentar con
cuadros de accidente cerebral transitorio, mareos o
sincope. Otros pacientes sélo presentan manifestacio-
nes cutaneas, evidenciadas por manchas en la piel,
maculas eritematosas, nevos.14-26

En la primer paciente es evidente la obstruccion
dindmica a nivel de la valvula mitral que reflejaba el
cuadro clinico a su ingreso y detectada en los estu-
dios de imagenes y en el Doppler cardiaco, mientras
que el caso 2 debuta con un gran derrame pericardi-
co secundario a la gran actividad tumoral e infiltra-
cion de la masa tumoral hacia el pericardio, de la
cual hay muy poco descrito en la literatura univer-

Figura 6. A) Obsérvese la dilatacion
de cavidades derechas y en la valva
posterior de la mitral la presencia de
la masa tumoral. B) Eje largo pa-
raesternal. Masa tumoral en la valva
posterior de la valvula mitral.

sal y en el ultimo paciente su tumoracién condiciona
un cuadro de angina y finalmente obstruccién dina-
mica relacionada a la tumoraciéon. Otros sarcomas
cardiacos primitivos afectan mas caracteristicamente
la auricula izquierda y producen en consecuencia
sintomas relacionados con la obstruccién al flujo mi-
tral y consecuente congestién pulmonar, como es el
caso de nuestros pacientes.

Entre estas dltimas variedades se encuentran los
sarcomas indiferenciados, leiomiosarcomas, fibrosar-
comas y osteosarcomas. Por esta localizacién auricu-
lar izquierda estos tumores suelen tomarse, al menos
al comienzo, como mixomas.

El estudio de las masas intracardiacas y de los
mixomas en particular involucra el uso rutinario del
ecocardiograma transtoracico y transesofagico, tanto
como de la TAC y la RMN.

Se destaca el valor de la ecocardiografia transtora-
cica en la caracterizacion de la masa, asi como el va-
lor de la inmunomarcacién para el diagnéstico defi-
nitivo. Si bien la ecocardiografia aporta los datos de
mayor interés en el estudio de estos tumores, ya que
los diagnostica inicialmente y permite, en general, la
diferenciacion con otras masas intracardiacas (vege-
taciones, excrecencias de Lambl, etc.), la tomografia
computada y la resonancia magnética nuclear son de
gran utilidad en el momento de su categorizacion.

En la mayoria de los tumores considerados benig-
nos, el tratamiento es quirargico con utilizacion de
circulacién extracorpérea, lograndose la curacion en
un alto porcentaje de casos.2728

El tratamiento quirargico debe ser temprano ya
que es curativo, excepto en algunos casos de compor-
tamiento maligno.2?

La experiencia quirdargica con los TC malignos es
relativamente limitada. Se han recogido algunos
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cientos de publicaciones, la mayor parte casos aisla-
dos y algunas recopilaciones de experiencia de algu-
nos hospitales. El propésito de la cirugia es inten-
tar la escision tumoral completa, maxima reseccion
posible, reconstruccién cardiaca y toma de material
suficiente para biopsia. No obstante, el caracter in-
filtrativo, metastasis, agresividad tumoral y recu-
rrencias de la neoplasia, hacen que la mortalidad
operatoria (hospitalaria) sea alta, la supervivencia
al ano baja y los resultados alejados muy desfavora-
bles con contados casos de cirugia curativa. Debido
a la baja frecuencia de esta neoplasia y su localiza-
cién (corazén), es importante el conocimiento del
mismo, ya que dicha neoplasia tiene un curso muy
desfavorable.

DISCUSION

Las tumoraciones en la auricula derecha son poco
frecuentes cuyo diagndstico precoz resulta dificil de-
bido a la ausencia de sintomas o a la inespecificidad
de las manifestaciones cardioldégicas y sistémicas que
origina. En el caso 2 la paciente debuta con un gran
derrame pericardico secundario a la gran actividad
tumoral e infiltracion de la masa tumoral hacia el
pericardio, de la cual hay muy poco descrito en la li-
teratura universal.

Los mixomas son tumores generalmente benig-
nos, pero el aumento de su tamano puede dar lugar
a sintomas que ponen en peligro la vida, como la
muerte stibita por interferencia mecanica del flujo
dentro de las camaras cardiacas o por embolismo
masivo.5”7 Su presencia en la auricula derecha es
mads rara aun que en la auricula izquierda. Si bien
los mixomas ocurren en cualquier etapa de la vida,
son mas frecuentes entre los 30 y los 60 anos.

Las manifestaciones constitucionales?10 de los
tumores cardiacos incluyen fiebre, fatiga, pérdida
de peso, artralgias, mialgias, fenémeno de Rayn-
aud y rash cutdneo; éstas, junto con la disnea y
los episodios embdlicos, son las manifestaciones
mas frecuentes.

El tratamiento quirargico es de eleccion, con me-
joria de los sintomas constitucionales.11:12 El estudio
de las masas intracardiacas y de los mixomas en par-
ticular involucra el uso rutinario del ecocardiograma
transtoracico y transesofagico, tanto como de la
TAC y la RMN.

Entre los tumores primarios, los benignos se re-
suelven con la escisién quirargica, con baja morbi-
mortalidad y buena respuesta clinica. La decision
terapéutica temprana resuelve la mayoria de los
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casos, impidiendo la aparicién de secuelas invali-
dantes tanto neurolégicas como sistémicas. Por
este motivo, el estudio ecocardiografico debe ser
una metodologia rutinaria en todo paciente cuya
forma de presentacion sea la aparicion de episodios
embdlicos, con o sin presencia de soplo, ya que el
ecocardiograma permite no sélo efectuar el diag-
noéstico de manera segura y rapida sino también
evaluar la terapéutica instituida y la evolucién de
las lesiones tratadas.

CONCLUSIONES

Los tumores cardiacos pueden presentarse clinica-
mente con diversas modalidades, desde los pacientes
asintomaticos, en los cuales es un hallazgo ecocar-
diografico o bien pacientes que ingresan con datos de
falla cardiaca, angina o condicionan isquemia silente
o incluso muerte stibita y en la autopsia se encuen-
tra como causa de muerte.

La ecocardiografia transtoracica es un método
diagndstico muy ttil para el diagnéstico, evaluacion
de sus condiciones antes, durante y después de la ci-
rugia, vigilar la evoluciéon y valorar la respuesta al
tratamiento.

En la mayoria de los tumores considerados benig-
nos, el tratamiento quirargico es exitoso, excepto en
algunos casos de comportamiento maligno, con una
mortalidad operatoria (hospitalaria) alta, la supervi-
vencia al ano baja y los resultados alejados muy des-
favorables con contados casos de cirugia curativa.
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