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Histiocitoma fibroso maligno intracardiaco.
Reporte de caso y revision de la literatura
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RESUMEN

Los tumores primarios malignos cardiacos mas frecuentes (excepto el mesotelioma maligno que se origina en el
pericardio) son: angiosarcomas, leiomiosarcomas, rabdomiosarcomas, histiocitomas fibrosos malignos, sarcomas
indiferenciados, fibrosarcomas y linfomas malignos. Con una prevalencia descrita de 0.001 a 0.03% en series
autopsicas y una presentaciéon secundaria 20 a 40 veces mas frecuente que la primaria, el histiocitoma fibroso
maligno intracardiaco es una tumoracién extremadamente rara. Los tumores primarios cardiacos pueden producir
multiples sintomas cardiacos, embolicos y sistémicos, en ocasiones con consecuencias mortales. Se presenta el
caso y la toma de decisiones durante el diagnéstico y tratamiento de una paciente con hipertensién arterial y
diabetes que inici6 su padecimiento con disnea progresiva de un mes de evolucién; acudio al Servicio de Cardiologia
presentando retumbo mitral.
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ABSTRACT

The most commonly found of the malignant primary cardiac tumors (except malignant mesothelioma that originates
in the pericardium) are: angiosarcomas, leiomyosarcomas, rhabdomyosarcomas, malignant fibrous histiocytoma,
undifferentiated sarcomas, fibrous sarcomas and malignant lymphomas. Primary cardiac tumors may produce
multiple heart, and systemic embolic symptoms, sometimes with fatal consequences. With a reported prevalence
of 0.001 to 0.03% in autopsy series and 20-40 times more frequent than primary secondary the intracardiac
malignant fibrous histiocytoma is an extremely rare tumor. In the following lines we present the case, and the
decision-making during their diagnosis and treatment, of a patient with hypertension and diabetes that starts his
condition with progressive dyspnea with one month of evolution, going to the cardiology service presenting mitral
rumbling.
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INTRODUCCION

Los tumores primarios malignos cardiacos mas frecuen-
tes (excepto el mesotelioma maligno que se origina en el
pericardio) son: angiosarcomas, leiomiosarcomas, rabdo-
miosarcomas, histiocitomas fibrosos malignos, sarcomas
indiferenciados, fibrosarcomas y linfomas malignos.’

Con una prevalencia descrita de 0.001 a 0.03% en se-
ries autopsicas y una presentacion secundaria 20 a 40 ve-
ces mas frecuente que primarios el histiocitoma fibroso

maligno intracardiaco es una tumoracion extremadamen-
te rara.'?

Los tumores primarios cardiacos pueden producir mal-
tiples sintomas cardiacos, embdlicos y sistémicos, en oca-
siones con consecuencias mortales.?

CASO CLiNICO

MLEV, femenino de 52 aios de edad, con los siguientes
factores de riesgo cardiovascular: sedentaria, diabetes

*  Servicio de Cardiologia, Hospital Judrez de México.
** Servicio de Cirugia General, Hospital Juarez de México.
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mellitus tipo 2 de dos afos de diagnéstico con tratamiento a
base de metformina 500 mgr VO cada 12 h, hipertensién
arterial sistémica de dos afios de diagnéstico con tratamiento a
base de enalapril 10 mgr VO cada 12 h.

Padecimiento actual

Refiri6 inicio un mes previo con disnea progresiva de
medianos esfuerzos, cefalea, mareo, fatiga, debilidad, por
lo que acudio a facultativo que prescribié furosemida y
espironolactona; sin embargo, continua con sintomatolo-
gia, motivo por el cual acudié a esta unidad, siendo
valorada en la consulta e ingresada a piso de Cardiologfa.

Presenté la siguiente exploracion fisica:

Neuroldgico: consciente, orientada, Glasgow 15/15.
Cardiovascular: cuello con ingurgitacion yugular I/1V;
en torax se palpé apex cardiaco en interseccién quinto
espacio intercostal y linea media clavicular, ruidos car-
diacos ritmicos, retumbo mitral, no S3, no S4.

e Respiratorio: ruidos respiratorios audibles, con esterto-
res subcrepitantes bilaterales basales.

e Gastrometabolico sin agregados.
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Miembros toracicos y pélvicos, con pulsos presentes,
llenado capilar instantaneo.

Se realizaron los siguientes estudios de gabinete:

Electrocardiograma (Figura 1).
Laboratorios: dia 1 (18.7.14) (Cuadro 1).
Radiografia (Figura 2).

Se realiz6 el diagnostico de insuficiencia cardiaca NYHA
Ill, probable estenosis mitral, diabetes mellitus en control,
hipertension arterial sistémica controlada.

Cuadro 1. Laboratorios.

BH Qs Coagulacion
Leucocitos 5.02 CPK 77 MB 11 TP: 14.8
NEU 65% Na 137 TTP: 28.9
LINFOS 24% K4.2 INR: 1.8
HB 11.4 Cl 102
HTCO 33.4% Ca 8.8
PLAQ 198 Creat: 1.0

BUN: 21.3

Gluc: 132
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Figura 1. Electrocardio-
grama.
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Figura 2. Radiografia, tele de térax.

Figura 3. Ecocardiograma. Tumoracion intracardiaca 2 x 4.2 cm.

e Ecocardiograma (Figura 3):

a) Al: 36 mm.

b) VI: hipertrofia concéntrica.
c) Septum: 11 mm.

d) Pared posterior: 10 mm.

e) Diametro diastolico: 39 mm.
f) Didmetro sistélico: 20mm.
g) FEVI 85%.

Se observa imagen hiperecoica en auricula izquierda,
con pediculo en el septum interauricular, multilobulada,
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que protufa hacia la valvula mitral, dificultando su vacia-
mento. Dimensiones 2 x 4.2 cm.

Conclusién: tumoracién en auricula izquierda, funcion
sistolica VI conservada, disfuncién diastolica tipo 11, insu-
ficiencia oulmonar ligera.

Hemodinamia:

® Tronco: bifurcado.

¢ Descendente anterior: Gensini 3, sin lesiones.

e Circunfleja: sin lesiones, flujo TIMI 3, MP y PL sin
lesiones.

e Coronaria derecha: dominante, sin lesiones TIMI 3. DP
y RVP sin lesiones.

e FEVI: no serealizé.

Conclusién: arterias epicardicas sin lesiones.
Evolucién

¢ Dia6. Insuficiencia cardiaca clase funcional NYHA I,
disnea de medianos esfuerzos, estertores subrepitantes
de 25%, cefalea, arraigas y fiebre.

¢ Dia9. Mayor deterioro de la clase funcional con disnea
en pequenos esfuerzos, ortopnea, oximetria de pulso de
84% a pesar de apoyo mediante O, por puntas nasales,
estertores subcrepitantes de 50%, clinicamente con de-
rrame pleural derecho.

¢ Dia 12. Se agrego6 dolor abdominal tipo célico en epi-
gastrio e hipocondrio derecho, acompanado de nauseas.
Para descartar colecistitis se solicité USG de higado y
vias biliares.

La paciente ingresé a la Unidad de Cuidados Intensivos
Coronarios para continuar con protocolo quirdrgico.

USG de higado y vias biliares encontré en l6bulo hepati-
co izquierdo imagen ecogénica redondeada de bordes regu-
lares, parcialmente definidos, modalidad Doppler color no
presento vascularidad; colédoco 4 mm, vena porta 12 mm,
vesicula biliar 61 x 31 x 50 mm, pared 2 mm, en su conte-
nido se observé escaso nivel de liquido. Se solicito valora-
cion por el Servicio de Gastroenterologia. USG descarté
lesion vascular, sin datos de colestasis, infiltracion o necrosis.

Intervencion quirdrgica

Cirugia de reseccion de tumor en auricula izquierda (dia
12).

e Tiempo quirurgico: 220 min.
* Tiempo anestésico: 270 min.
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Tiempo de bomba: 1:48 h.
Pinzamiento adrtico: 1:30.
Sangrado de 700 mL.
Diuresis 1,100.

Ingresos totales: 2,800.
Egresos totales: 3,000.

Reseccion de atrio izquierdo, endoatriectomia tumoral
izquierda, tumorectomia venosa intrapulmonar superior
derecha hasta segmentarias, inferior derecha hasta segmen-
tarias, superior izquierda hasta segmentarias, exclusion de
orejuela izquierda, encontrando tumoracién de atrio izquier-
dode 10 x 7 x 7 cm que ocupod y se adoso casi por comple-
to a orejuela izquierda, asi como a las cuatro venas pulmo-
nares de caracteristicas fibrosas.

DISCUSION

Los sintomas asociados a la mayoria de los tumores car-
diacos primarios son inespecificos y con frecuencia simu-
lan otras entidades que se encuentran con una frecuencia
mucho mayor.?

Este caracter esquivo genera un retraso en el diagnostico
de la enfermedad.?

Las manifestaciones clinicas que producen los tumores
cardiacos primarios en conjunto se pueden dividir en cua-
tro categorias mecanicas generales: manifestaciones sisté-
micas, embdlicas, cardiacas y fenémenos secundarios a
enfermedades metastésicas.*

¢ Manifestaciones sistémicas. Fiebre, escalofrios, astenia,
malestar y pérdida de peso.*

¢ Fenomenos embdlicos. Depende en gran medida del
origen predominante del tumor (intraparietal o intra-
cavitario), el tipo de tumory la friabilidad de la super-
ficie intraluminal del tumor. Los tumores malignos
tienen una superficie luminal friable y en ocasiones
necrética.’
Embolia sistémica o pulmonar: el encéfalo es la locali-
zacion mas frecuente (40%).°

® Manifestaciones cardiacas. La tumoracion genera una
interferencia mecanica directa con el funcionamiento
miocardico o valvular, interrupcién del flujo sanguineo
coronario e interferencia con la conduccion electrofisio-
|6gica, ademas de acumulacién de liquido pericardico.
Los tumores cardiacos primarios intraparietales o mio-
cardicos de forma completa o predominante habitual-
mente son asintomaticos, especialmente si son peque-
Aos.
Si se localizan en las grandes vias de conduccion pue-
den generar arritmias, bloqueo AV.°

+ SOCIEDAD

En el caso de los tumores auriculares izquierdos las lesio-
nes intracavitarias pedunculadas y méviles pueden inter-
ferir con la véalvula mitral y producir hallazgos clinicos
tipicos de insuficiencia mitral como astenia, disnea, or-
topnea, disnea paroxistica nocturna, tos, hemoptisis, do-
lor toracico, edema pulmonar y edema periférico.>®
La exploracion fisica: signos de congestién pulmonar
con S3 y ST intenso y muy desdoblado, un soplo ho-
losistolico mas Ilamativo en la punta irradiado hacia
la axila, un soplo diastélico por el flujo sanguineo
turbulento a través del orificio mitral, y un plop tu-
moral.%®

¢ Enfermedades metastasicas. Las localizaciones frecuen-
tes de las metastasis de la mayoria de los sarcomas car-
diacos primarios, son pulmén, encéfalo y hueso. Tam-
bién se han descrito metastasis en higado, ganglios
linfaticos, glandulas suprarrenales, bazo y piel.’
Los sarcomas que tienen una actividad mitética elevada
(mayor a cinco figuras mitéticas/10 campos de gran
aumento), necrosis tumoral extensa y escasa diferencia-
cion celular, tienen peor pronéstico que los sarcomas
que carecen de estas caracteristicas. ™

DIAGNOSTICO

Los valores de sensibilidad de la ecocardiografia trans-
toracica y transesofagica para la deteccion de una masa
cardiaca son de 93 y 97%, respectivamente.

Si se identifica una lesion cardiaca la TC de térax con
contraste y la RMC con contraste son modalidades supe-
riores para la caracterizacion de la lesion y la delimitacion
de la extensién de la afectacion tumoral.'?

Tomografia computarizada (TAC): los datos indicativos
de un tumor cardiaco maligno son lesion grande y de base
ancha que ocupa la mayor parte de la cavidad cardiaca
afectada, linfoadenopatia hiliar, afectacion pericardica ex-
tensa y derrame pericardico hemorragico.™

Conclusion: el histiocitoma fibroso maligno es una tu-
moracién extremadamente rara.'?

Su sintomatologia es inespecifica y con frecuencia
simula otras entidades que se encuentran con una frecuencia
mucho mayor. Este caracter esquivo genera un retraso en el
diagnéstico de la enfermedad.? Importancia que se ledaa
la sospecha médica de una tumoracién cardiaca.

El estudio de mayor sensibilidad es el USG transesofagi-
co con 97%; sin embargo, la ecocardiografia transtoracica
tiene una sensibilidad de 93 %.

Se debe actuar en los tumores que generen manifesta-
ciones clinicas que pongan en riesgo la vida del paciente,
siempre evaluando el riesgo-beneficio de someter a un pa-
ciente a un evento quirurgico.?
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