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Los tumores cardiacos malignos primarios se encuen-
tran dentro de las neoplasias mas raras y aunque usual-
mente tienen un prondstico de sobrevida malo a media-
no plazo independientemente del tratamiento muchos
de estos casos son quirurgicos al presentarse con obs-
truccion al flujo sanguineo intracameral y repercusion
hemodinamica que puede poner en riesgo la vida a corto
plazo. Presentamos el inusual caso de un angiosarcoma
propio de la valvula mitral que debut6 con colapso he-
modinamico y fue operada de salvamento exitosamente.
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os tumores cardiacos malignos primarios son muy raros

y su prevalencia general en el cancer es menor al 0.001%.

La principal causa de malignidad cardiaca es la disemi-
nacién metastasica de otros tumores siendo 20 a 30 veces mds
comun que los tumores malignos primarios. De los tumores
cardiacos primarios, el 80% son benignos y el restante 20%
son malignos, siendo la mayoria sarcomas [1]. Practicamen-
te todos los tipos histologicos de sarcoma han sido descritos
como tumores cardiacos primarios, pero los mas frecuentes
son el rabdomiosarcoma, angiosarcoma, leiomiosarcoma y fi-
brosarcoma, con prevalencias diferentes de acuerdo a la serie.
El resto de los tumores cardiacos malignos primarios usual-
mente son linfomas [2-4]. La mayor parte del cancer cardiaco
se origina en alguno de los dos atrios y menos frecuentemente
en alguno de los dos ventriculos; sitios muy infrecuentes de
origen son los grandes vasos y las valvulas cardiacas [3,4].

La sintomatologia y morbi-mortalidad de los tumores
cardiacos malignos primarios depende principalmente de
la obstruccién intracameral al flujo sanguineo y de la infil-
tracion tumoral miocardica que conlleva a falla ventricular.

)

Autor Responsable: Dr. Mauricio Damian Gémez Gonzélez.
email: mauricio_damian@surgical.net

Primary malignant cardiac tumors are among the rarest
neoplasms. Even when they usually have a poor prog-
nosis for medium to long term regardless of treatment,
many of them are amenable for surgery, especially when
they are life-threatening in short because of intracamer-
al blood flow obstruction, hemodynamic repercussion.
We present herein an unusual case of a typical angiosar-
coma of the mitral valve debuting with hemodynamic
collapse, which was successfully operated such an emer-
gency surgery.
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Dependiendo del sitio de origen del tumor y de sus caracte-
risticas histoldgicas, este puede tender mas hacia la obstruc-
ci6n intracameral o infiltracién miocardica. La obstruccién
al flujo intracameral puede ser de diferentes grados clinicos
hasta llegar al colapso hemodinamico dependiendo del sitio y
la severidad de la obstruccidn. Los tumores malignos tienden
a instaurar obstrucciéon de manera mas rapida y agresiva que
los tumores benignos. De manera menos frecuente el cancer
cardiaco puede manifestarse por infiltracion de estructuras
especificas como el sistema de conduccion o el pericardio
con derrame pericardico; también puede embolizar aunque
de manera menos comun que los tumores benignos como el
mixoma [1-3].

El prondstico de sobrevida a mediano plazo en el cancer
cardiaco es muy malo en general, aunque la mayoria de los
pacientes con obstruccién intracameral son quirdrgicos a fin
de aliviar el flujo sanguineo y prevenir o corregir las alteracio-
nes hemodindmicas. Dependiendo del estado hemodinamico
del paciente, la cirugia puede ser electiva, de urgencia o emer-
gencia. En los casos de urgencia y emergencia usualmente no
hay oportunidad de realizar estudios de caracterizacién y/o
extension anatomica completos siendo la correccion a la obs-
truccién del flujo sanguineo el objetivo quirtrgico principal.
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El tratamiento de elecciéon es la reseccion quirtrgica
completa, aunque la gran mayoria de los pacientes desarro-
lla recurrencia y muere, ain en casos con bordes histologi-
cos tumorales negativos. La media de sobrevida es de 8 a 12
meses, aunque hay numerosos casos reportados de supervi-
vencia prolongada. El grado histolégico del sarcoma vy la re-
seccion quirurgica completa son el factor mas importante de
recurrencia y supervivencia general del paciente. El uso de
quimioterapia adyuvante no mejora la supervivencia de los
pacientes operados, aunque si la de aquellos no candidatos a
cirugia. La radioterapia aumenta la supervivencia también en
pacientes no candidatos a cirugia o con resecciones incom-
pletas, su papel en pacientes con reseccién completa es con-
troversial [1,5]. La presencia de metastasis al momento del
diagndstico reduce la sobrevida a menos de 6 meses [1].

Cuando la reseccidon quirurgica es completa la sobrevi-
da incrementa al doble dependiendo del grado histologico.
La reseccion completa usualmente depende del sitio anatd-
mico del tumor, el involucro de otras estructuras cardiacas
y el grado de infiltracion miocardica [4-5]. En la técnica del
autotransplante cardiaco se explanta el 6rgano y se hace la re-
seccion tumoral exvivo en un esfuerzo por hacerla completa
y reparar el corazén adecuadamente. Sin embargo, la morta-
lidad perioperatoria se incrementa tres a cuatro veces [6]. El
trasplante cardiaco es una modalidad terapéutica muy poco
usada que puede ser de utilidad sobretodo en pacientes con
tumores limitados al corazén y de bajo grado bajo histolé-
gico, pero con dificultad técnica para la reseccion completa.
Sus resultados de sobrevida son similares a los de la cirugia de
reseccion completa, aunque los reportes de casos son escasos
y con resultados mixtos [7].

GOMEZ Y COLS.
TUMOR MALIGNO DE LA VALVULA MITRAL

19

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una femenina de 24 afios de edad
sin antecedentes de importancia, con historia de disnea pro-
gresiva a lo largo de un mes hasta convertirse de reposo, con
instauracion de ortopnea y disnea paroxistica nocturna. A su
ingreso a urgencias con disnea severa en reposo e intolerancia
al decubito. Hipotensa con necesidad de inicio de vasopreso-
res, taquicardica, taquipnéica y con alteracion del estado neu-
rolégico. La exploracion general similar a la de una estenosis
mitral severa con edema pulmonar agudo. El Pro BNP inicial
fue de 39,765.

Se practicé ecocardiograma transtoracico encontrando
una tumoracion dependiente de ambas valvas mitrales en su
aspecto atrial, estenosis mitral critica con gradiente maximo
y medio de 41 y 20mmHg, respectivamente; hipertension pul-
monar severa de 96/40mmHg, insuficiencia tricuspidea seve-
ra por dilatacién anular y funcion biventricular conservada
(Fig. 1).

Se realiz6 cirugia de emergencia encontrando tumoracién
propia del aspecto atrial de la valva mitral anterior, sésil, dura,
lisa, amarilla, de aspecto maligno y tamario de 4x3x3cm, sin
involucro del aparato subvalvular y con extension al anillo
nativo anterior y valva mitral posterior (Fig. 2). Se realiz6 re-
seccion de ambas valvas mitrales y la pars anterior del anillo
nativo. Se reconstruyé el anillo nativo con dos tiras de peri-
cardio bovino suturadas al remanente de la pars fibrosa car-
diaca e implantacion de una vélvula bioldgica bovina numero
28mm. La técnica de abordaje fue a través de esternotomia
media con canulacion central bicaval y cardioplejia anterd-
grada cristaloide.

Figura 1. Ecocardiograma transtordcico: Tumor propio de la vdlvula mitral con estenosis mitral critica.
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Figura 2. Exploracién mitral: Tumor de aspecto maligno
propio de la valva mitral anterior con extension al anillo
nativo anterior y la valva posterior.

La evolucién postoperatoria fue adecuada con recupe-
racion rapida y completa de la estabilidad hemodinamica y
regresion total de la hipertension arterial pulmonar e insu-
ficiencia tricuspidea. Fue egresada del hospital al noveno dia
postoperatorio.

El reporte de histopatologia fue de tumor propio de la par-
te esponjosa (medular) de la valva mitral anterior con protru-
sion hacia el aspecto atrial de la misma y extensién al anillo
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nativo y valva posterior. Neoplasia formada por una proli-
feracion de canales vasculares irregulares, con anastomosis
y células endoteliales atipicas, todo sobre un fondo mixoide
propio de las valvas mitrales; mitosis escasas y algunas zonas
de necrosis con hemorragia reciente y antigua. Las células
endoteliales neoplasicas fueron CD31+ (moléculas de células
endoteliales para la adhesion de plaquetas) y CD34+ (antige-
no de las células progenitoras hematopoyéticas), fueron nega-
tivas a Factor VIII. Bordes tumorales positivos hacia el anillo
valvular nativo (Fig. 3).

La paciente se encontro sin recurrencia tumoral a un afio
de la cirugia. Fue valorada en el Instituto Nacional de Cance-
rologia en donde no se le consideré candidata a quimiotera-
pia ni radioterapia.

COMENTARIO

Aunque hay multiples series y reportes de tumores car-
diacos primarios malignos, el caso que nosotros presentamos
es muy inusual al ser un tumor propio de la valvula mitral
y que ademas debutd como una emergencia quirdrgica por
obstruccion mitral severa. En las series de casos, la mayoria
de los tumores cardiacos malignos primarios se originan de
los atrios, menos frecuentemente en los ventriculos y de ma-
nera mas aislada en los grandes vasos [3,4]. Existen pocos re-
portes de tumores malignos propios de las valvulas cardiacas,
siendo estos menos del 3% de la totalidad de las neoplasias
cardiacas primarias [3]. El caso refuerza el conocimiento de
que la obstruccién tumoral al flujo intracameral con repercu-
sién hemodindmica es una indicacién de cirugia de urgencia
o emergencia en la inmensa mayoria de los pacientes, inde-

Figura 3. Izquierda: Neoplasia formada por una proliferacion de canales vasculares irregulares, con anastomosis y células
endoteliales atipicas. Derecha: Angiosarcoma dependiente de la porcion esponjosa (medular) de la valva anterior de la

mitral con protrusion hacia el aspecto atrial.
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pendientemente de la extension de la enfermedad, grado o
tipo histoldgico.
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