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RESUMEN

Los tumores malignos primarios de corazén son raros, tres cuartas
partes de éstos son sarcomas. Las manifestaciones clinicas son ines-
pecificas y por lo general aparecen en estadios avanzados; la disnea
es el sintoma mas frecuente, la cual se puede acompanar de angina,
mareo, sincope y de manifestaciones sistémicas como pérdida de
peso y fiebre, sospechando frecuentemente otras enfermedades, lo
que retrasa el diagnéstico. Debido a esto y a que existen reportes de
variantes histopatolégicas especificas con poblaciones pequenas, en
la actualidad no existe consenso en la modalidad terapéutica para
los sarcomas cardiacos. El tratamiento de primera linea es la resec-
cién quirargica completa del sarcoma. El prondstico de estas lesio-
nes sigue siendo sombrio a pesar de mejorar la capacidad diagnésti-
ca con los avances tecnoldgicos y agregar tratamiento con quimiote-
rapia adyuvante. Presentamos el caso de una paciente que concluy6
en leiomiosarcoma cardiaco primario de bajo grado de malignidad,
que continda en vigilancia y tratamiento con quimioterapia.

Palabras clave: Tumores malignos de corazdn, sarcoma, cirugia.

REPORTE DE CASO

Mujer de 44 anos de edad ingresada el 11 de diciem-
bre del 2009 a este Hospital, procedente de su Hos-
pital General de Zona con diagnéstico presuncional
de neumonia atipica por padecimiento de un mes
de evolucién, caracterizado por disnea de medianos
esfuerzos, progresiva hasta presentarla en reposo y
ortopnea, acompanada con malestar general: astenia,
adinamia, palpitaciones, tos seca sin predominio de
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ABSTRACT

Heart primary malignant tumors are rare, three-quarters of the-
se are sarcomas. The clinical manifestations are nonspecific and
usually occur in tumor at advanced stages; dyspnea is the most
frequent symptom, which may accompany angina, dizziness, synco-
pe and systemic manifestations such as loss weight and fever, often
suspecting other diseases and delaying diagnosis. Owing to, and
that there are reports of specific histopathology variants with small
populations, at present there is not a consensus in the therapeutic
modality for cardiac sarcomas. The first line treatment is comple-
te surgical resection of the sarcoma. The prognosis of these injury
remains grim, despite improve diagnostic with technological ad-
vances and adjuvant chemotherapy. We present the case of a patient
that ended in primary cardiac leiomyosarcoma with low-grade
malignancy, which remains in surveillance and treatment with
chemotherapy.

Key words: Heart malignant neoplasm, sarcoma, surgery.

horario y cefalea holocraneana de moderada intensi-
dad 4/10. Niega pérdida de peso o fiebre.

Dentro de los antecedentes heredofamiliares, ma-
dre con diabetes mellitus tipo 2 (DM-2), hipertensiéon
arterial sistémica e insuficiencia renal crénica, dos
hermanos con DM-2 fallecidos por complicaciones de
la misma, uno de ellos con enfermedad oncolégica no
especificada. Quirtargicos dos cesareas hace 16 y 11
anos, la dltima con salpingoclasia. Resto sin antece-
dentes personales de importancia.

A su ingreso a Urgencias se detect6 dificultad res-
piratoria, derrame pleural bilateral y datos de conges-
tién pulmonar por Rx de térax, por lo que se ingresa
a piso de Cardiologia con TA: 110/70 mmHg, FC: 90
Ipm, FR: 22 rpm, T: 36°C, polipneica, con respiraciéon
oral, hidratada, con adecuada coloracién de tegumen-
tos, neurolégicamente con funciones mentales supe-
riores conservadas, isocoria, reflejo fotomotor pre-
sente y normal, cavidad oral sin alteraciones, cuello
sin IY, no adenopatias, térax con adecuada amplexion
y amplexacién, estertores crepitantes subescapulares
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bilaterales de predominio derecho, se integra sindro-
me de derrame pleural derecho del 40% aproximada-
mente (matidez a la percusién, pectoriloquia afona,
disminucién del murmullo vesicular, asi como de la
transmision de la voz). Ruidos cardiacos ritmicos con
adecuada intensidad, con desdoblamiento del 2do rui-
do, retumbo largo intermitente, abdomen sin viscero-
megalias, peristalsis normal, no dolor a la palpacién,
extremidades sin edema, pulsos periféricos normales,
no datos de focalizacién neurolégica.

Diagnésticos clinicos: Insuficiencia cardiaca CF
ITI/IV de la NYHA. Derrame pleural en estudio.

EXAMENES DE LABORATORIO

Biometria hematica: leucocitosis de 12,500/mm?, a
expensas de neutréfilos de 10,580/mm3, hipergluce-
mia de 136, misma que descendié a valores normales.
DHL 220 mg/dL, Ca 125: 748U mL, mioglobina de
184, BNP de 308. Férmula roja, EGO, azoados, elec-
trélitos séricos, perfil de lipidos, pruebas de funcién
hepatica normales, panel viral de hepatitis y VIH, he-
mocultivo y otros marcadores tumorales negativos.
12/12/09. Liquido pleural con aspecto xantocrémi-
co, color ambar, turbio, leucocitos de 432 xmme, mo-
nonucleares del 75%, PMN 25%, DHL 137U/L, pro-
teinas 2g/dL, glucosa: 116 mg/dL, colesterol 25 mg/
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dL, amilasa 18U/L, pH de 7.49. Conclusién: Caracte-
risticas de trasudado.

EXAMENES DE GABINETE

Electrocardiograma 14/12/09: Ritmo sinusal, con
frecuencia de 90 lpm, AQRS: +20, p + en V1, pobre
progresion del ler vector de V1-V4, complejos QRS
de bajo voltaje en derivaciones del plano frontal. Sin
alteraciones del ritmo o la repolarizacion (Figura 1).

Rx de térax 11/12/09: Infiltrado parahiliar bilate-
ral con borramiento de los angulos costofrénicos bila-
terales que sugiere derrame pleural.

TAC 12/12/09 consolidacién parahiliar bilateral,
sin crecimiento ganglionar. Congestiéon pulmonar y
derrame pleural bilateral, no derrame pericardico.
Dilatacién de la auricula izquierda, con imagen hipo-
densa en region izquierda (Figura 2).

ECOTT 15/12/09: Masa adherida a la auricula iz-
quierda, homogénea de 40 x 22 mm en regién postero-
lateral y adherida a la valva anterior, de la mitral que
condiciona una estenosis mitral intermitente modera-
da a severa, (la mayor parte de los ciclos es severa) con
gradiente medio de 16 mmHg y AVM 0.9 cm?, sin in-
suficiencia, VI con diametros y movilidad conservada,
FEVI del 80%, HAP moderada de 63 mmHg, derrame
pleural bilateral, pb FOP Vs CIA (Figuras 3y 4).

Lo sty |
&4 Mhos (01 B 19650 e Blum
i | Lt i e § i or rAmrpret i an
o e i
araten 440 AT e <
104 == =] ey
r ¥ s
v ™ TH .
PO ¥ A % Gredos
amATcEe: M 1 HE 1
Sotalom 11w -
L & 1"
Inlares e el | Fembs,
t | | o
| S uIL,-‘—.-w. .,_.-n—_\l._,-—-_-*.L.o-\.-_«II\.--..ﬂ_n o N G S R e SR o

| |
SREURETRIS RId A6 258 Lo o 5 Bes R

/\‘___' '"’.\"----:""_l""\-----'I S

i ] | | |
e i e JM’ufo \‘J/\-‘_l--"‘*--....'l- &
| | 1
- 1 i 1 i | | }
sonl ML B2 —..._.,_‘.l—_\_,_..\_-.l—._,-..-. e ey o L S T S S e P S I S
‘ | | | L 1 1 | i I 1
iy | = | ] [ .
L s Lo S R
- 'l
A

A i - e -~ PR | o -
R T S S ¥ S— E—— — SR e ey et i ™=y [

\ i i | | i 1

'.“_,-—-\_,-u.\___,-\_q. I L S L T et Y

-Hﬁlz.ﬂ eSS ]

Tamcw (OmmSed A a0WE 008 - 40ME & FI P  dssstice US.21 T (10

. . Figura 1. Electrocardiograma: p + en
V1, pobre progresion del 1er vector de
V1-V4, complejos QRS de bajo voltaje
en derivaciones del plano frontal.
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Figura 2. Tomografia de térax muestra consolidacion parabhiliar,
congestion pulmonar y derrame pleural bilateral. Existe aumento
de tamafio de la auricula izquierda con imagen hipodensa en su
interior (flecha negra).

Figura 3. Ecocardiograma bidimensional que muestra tumoracién
auricular izquierda, homogénea de 40 x 22 mm en region poste-
rolateral y adherida a la valva anterior, con prolapso a ventriculo
izquierdo.

17/12/09 cirugia realizada: reseccién de tumor in-
traauricular izquierdo y drenaje pleural bilateral.

Hallazgos: Cardiomegalia GI, relacién aortopul-
monar GI, tumor auricular izquierdo adherido a pa-
red posterolateral, cerca de la comisura posterolate-
ral, no a la valva, no se encontr6 foramen oval u otra
CIA. Derrame pleural bilateral de aproximadamente
300 mL de cada lado, de aspecto cetrino. No se obser-
v6 estenosis mitral, area valvular de 2 cm?, por lo que
no se realiza sustituciéon valvular mitral.

Figura 4. Ecocardiograma Doppler que muestra tumoracion auricu-
lar izquierda que condiciona estenosis mitral severa, con gradiente
medio de 16 mmHg y AVM 0.9 cm?, sin insuficiencia.

Figura 5. Descripcion macroscdpica: La superficie externa es café
amarillenta con dreas congestivas, al corte es sélido, amarillo claro
y con dreas hemorragicas.

Diagnésticos postquirargicos: Tumoracién auricu-
lar izquierda, probable mixoma, derrame pleural.

Recuperacion postquirargica: Ingresa a la Uni-
dad de Cuidados Postquirirgicos con apoyo mecani-
co ventilatorio con signos vitales TA: 123/70 mmHg,
PVC 14 cmH,0, FVM: 90 lpm, FR: 14 rpm, afebril.
Durante su estancia, evolucioné favorablemente, con
extubacién a las 12 h del procedimiento quirtrgico,
con estabilidad hemodinamica e hidroelectrolitica,
por lo que posterior a 4 dias de su estancia, es egresa-
da a piso de Cardiocirugia para vigilar evolucién. Del
21 al 24 de diciembre del 2009 se mantiene en piso
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con adecuada evolucion clinica, egresandola a su do-
micilio para continuar manejo de forma ambulatoria,
en espera de reporte histopatoldgico.

REPORTE HISTOPATOLOGICO

12/01/10: Descripcién macroscoépica de la tumoracion:
fragmento ovoide previamente seccionado, de 4.5 x 3
x 2 cm. La superficie externa es café amarrillenta con
aéreas congestivas, al corte es sélido amarillo claro
con aéreas hemorragicas (Figura 5). A nivel histopa-
tolégico se observan abundantes areas de necrosis,
fibrosis, aumento de la celuralidad con atipias y pro-
liferacion de vasos sanguineos (Figuras 6a, b y c).

Diagnéstico histopatolégico: Sarcoma poco dife-
renciado, de alto grado de malignidad.

Seguimiento

Enferma asintomatica, es enviada a oncologia médica
para continuar tratamiento adyuvante.

INMUNOHISTOQUIMICA Y DIAGNOSTICO
DEFINITIVO

Leiomiosarcoma cardiaco grado 2
DISCUSION

Los tumores primarios de corazén tienen una inci-
dencia en series de necropsias del 0.002 al 0.02%,
siendo mas frecuentes los metastésicos de corazon.
Dentro de los tumores cardiacos primarios en adultos
25% son tumores malignos, de éstos 75% son sarco-
mas.!5 Segiin la estirpe celular los tumores prima-
rios malignos mas frecuentes reportados en grandes

-
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series incluyen angiosarcomas (37%), histiocitoma
fibroso maligno (24%), leiomiosarcomas (9%), rabdo-
miosarcomas (7%), sarcoma poco diferenciado (7%)
y otros (16%), como fibrosarcomas y linfomas malig-
nos.>8

Los sarcomas en adultos se presentan sin predi-
leccién de sexo, en una edad media de 39 a 44 anos
y pueden originarse en cualquier parte del corazon.
Los sarcomas poco diferenciados y los leiomiosarco-
mas aparecen en la auricula izquierda en el 66 y 50%
de los casos respectivamente, a diferencia de los an-
giosarcomas que se originan preferentemente en la
auricula derecha.?5” En un estudio de seguimiento
de 24 casos de sarcomas cardiacos primarios, el sar-
coma poco diferenciado fue el tipo mas comun, al
no demostrar diferenciacién especifica por estudios
inmunohistoquimicos.? Sin embargo en numerosas
series el angiosarcoma representé el tipo histolégico
m4s comun,® en un estudio con 34 pacientes, repre-
sent6 el 41% de los casos.®

Los sarcomas cardiacos usualmente permanecen
asintomaéticos hasta que producen efecto de masa,
al obstruir el flujo sanguineo disminuyendo el gasto
cardiaco, existe invasién local, embolizacién o mani-
festaciones sistémicas. Estos sintomas no son especi-
ficos y semejan otras enfermedades cardiovasculares.
La disnea es el sintoma mas comtn y por lo regular
es la causa de busqueda de atencién médica. El do-
lor toracico por lo general es tipico de angina. Sinto-
mas constitucionales como fiebre y pérdida de peso,
usualmente se asocian con sintomas cardiacos. Otros
sintomas incluyen: tos, hemoptisis, mareo, sincope
hasta muerte subita.l->4?

La radiografia de térax es de poca utilidad para la
deteccién de los sarcomas cardiacos, ya que sélo se
observan cambios secundarios a la repercusion he-
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Figura 6. Cortes histoldgicos con tincion de hematoxilina-eosina. A. (5x), se encuentra proliferacion de vasos a la izquierda y amplias zonas
de necrosis a la derecha. B. (10x), se observa aumento de la celularidad, pleomorfismo y atipias, que alternan con zonas con abundante
fibrosis y vasos dilatados. C. (40x), se observan ncleos hipercromaticos, pleomdrficos, multilobulados y fusiformes, con abundante cito-
plasma eosindfilo, alrededor de infiltrado linfoplasmocitario.
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modinamica del tumor, en cambio el ecocardiograma
bidimensional es actualmente el estudio mas usado
para detectar tumores cardiacos, asi mismo se han
observado caracteristicas que los distinguen de los
mixomas cardiacos benignos como son: 1) Origen
fuera del septum, 2) Extensién a la vena pulmonar, 3)
Multiples masas, 4) Amplia fijacién en la pared de la
auricula izquierda y 5) Consistencia semisélida,® sin
embargo, en varios casos como se observé en el nues-
tro, la imagen no fue fAcil de interpretar y el diagnoés-
tico se realiz6 conforme a los hallazgos de la cirugia
y se confirmé por estudios de inmunohistoquimica.?

La resonancia magnética demuestra con gran pre-
cisién la masa tumoral y la extensién a pericardio o
vasos de gran calibre.2* Por lo tanto, cuando se sos-
pecha en un tumor maligno por ecocardiograma, la
TAC y RMN pueden ayudar a delimitar la extensién
local del tumor.

La reseccién quirdargica completa contintia siendo
el tratamiento primario de eleccién; en caso de dificil
accesibilidad anatémica, la reseccién con autotras-
plante ofrece mejores resultados,*1° a pesar de esto
los resultados son paliativos, ya que se observa re-
currencia y metéstasis en la mayoria de los casos.?
En los dltimos afos, la quimioterapia y la radiacién
se utilizan como tratamiento adyuvante. La terapia
multimodal puede lograr una supervivencia razo-
nable para los pacientes con sarcomas cardiacos re-
secados. Aun los pacientes con recurrencia local o
metéastasis pueden beneficiarse de un tratamiento
agresivo.24 711,12

En el 80% de los casos, se puede observar metés-
tasis en el momento del diagnéstico, el 6rgano mas
afectado es el pulmén.? En este caso la paciente pre-
senta elevacién del marcador tumoral Ca 125, por
lo que se tendra que descartar actividad tumoral en
otros 6rganos como el ovario, aunque la elevacién de
este marcador también puede explicarse por el derra-
me pleural y pericardico que present6 la paciente.

En la actualidad, se puede observar un incremento
en la sobrevida de 2 afios, con tratamiento quirdr-
gico hasta 4 anos cuando ademaés se emplea trata-
miento adyuvante, esto se explica a que el diagnés-
tico se realiza m4ds temprano.?%!1 En un estudio de
24 pacientes con sarcomas cardiacos primarios que se
sometieron a una reseccién con intencién curativa y
sobrevivencia a la cirugia, la sobrevida media fue de
23.5 meses (4-119 meses). Siete pacientes sometidos
a reseccion quirargica, ablacién por radiofrecuencia
o radioterapia para la recurrencia tumoral, tuvieron
una sobrevida de 47 meses (16-119 meses), mientras
que 7 pacientes sin ninguna otra intervencién para la

enfermedad recurrente, tuvieron una sobrevida me-
dia de 25 meses (8-34 meses).!!

En el caso especifico del leiomiosarcoma, la radio-
terapia no es una opcién terapéutica, al ser un tumor
poco sensible y tener efectos adversos graves.!3 Debi-
do a que la eficacia de la quimioterapia en este tipo
de tumor es desconocida, no hay informacién de un
esquema 6ptimo. La doxorrubicina se ha utilizado en
vista al beneficio de otros tipos de sarcomas de tejido
blando, sin embargo, en algunas series no ha mostra-
do eficacia en aumentar la sobrevida.>13

Hasta el momento, el trasplante de corazén ha teni-
do resultados poco claros y contradictorios, por los fac-
tores limitantes de este tipo de tratamiento, y el mayor
riesgo a recurrencia del tumor con el tratamiento in-
munosupresor, no es cominmente usado.!417

La estirpe histolégica no parece correlacionar con
el prondstico en diferentes series, en cambio CF III-
IV de la NYHA, alto grado histolégico, presencia de
necrosis mayor al 50% del tumor, la presencia de me-
tastasis al momento del diagnéstico y la cantidad de
mitosis observada en mas de 10 células por 10 cam-
pos de alta potencia parecen estar asociadas a una
peor sobrevida.?*% Los sarcomas que se originan en
el lado derecho del corazén tienen peor pronéstico
por su tendencia a ser de mayor volumen, ser més
invasivos, originar metastasis tempranamente y sin-
tomas mas tardios.”10-18

La causa de muerte méas comin es la recurrencia
local del tumor (50%) aun cuando se haya reseca-
do completamente, por lo que la terapia adyuvan-
te estd recomendada en todos los pacientes. A pe-
sar del tratamiento, el prondstico contintia siendo
desfavorable.?10-12
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