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Histiocitoma fibroso maligno intracardiaco. 
Reporte de un caso
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Resumen

Introducción: los tumores primarios de corazón represen-
tan una entidad patológica rara, la incidencia reportada va-
ría de 0.002 a 0.3%; de estos 25% son de estirpe maligna, 
generalmente una variante de sarcoma. El histiocitoma 
fibroso maligno constituye menos de 3% de los tumores 
primarios de corazón.
Caso clínico: presentamos el caso de una paciente fe-
menina de 53 años de edad que acude con datos de falla 
cardiaca congestiva y derrame pleural. El ecocardiograma 
transtorácico y la tomografía computada de tórax revela-
ron un tumor cardiaco que involucraba la aurícula izquier-
da. El tumor fue removido quirúrgicamente y se demostró 
que se trataba de un histiocitoma fibroso maligno cardiaco. 
La evolución posoperatoria de la paciente fue satisfactoria, 
sólo persistió un derrame pleural izquierdo durante 2 se-
manas posoperatorias. La paciente se envío a oncología 
médica para tratamiento complementario.
Conclusión: el histiocitoma fibroso maligno es un tumor 
raro, la evolución en este caso es de pronóstico reservado.

Palabras clave: cirugía cardiaca, histiocitoma fibroso ma-
ligno, tumores primarios cardiacos, tumor intracardiaco.

Abstract

Background: Primary cardiac tumors are rare forms of 
cardiac disease. The reported incidence varies between 
0.002 and 0.3%; 25% of these tumors are malignant, usu-
ally a variant of sarcoma. Malignant fibrous histiocytoma 
constitutes <3% of primary cardiac tumors. 
Clinical case: We review the case of a 53-year-old female 
who presented with congestive heart failure and pleural 
effusion. Transthoracic echocardiography and chest com-
puted tomography revealed cardiac tumor involving the 
left atrium. Tumor was excised surgically and histologically 
proven to be a malignant fibrous histiocytoma, primarily 
confined to the heart. During the immediate postoperative 
evolution, the patient presented left pleural effusion for 2 
weeks. The patient was referred to Oncology Service for 
complementary treatment. 
Conclusion: Malignant fibrous histiocytoma is a rare tu-
mor and, in this case, prognosis is reserved. 

Key words: heart surgery, malignant fibrous histiocytoma, 
primary heart tumors, intracardiac tumor. 

Introducción

Los tumores cardiacos primarios son una entidad rara tan-
to en población pediátrica como adulta. La incidencia de 
los tumores cardiacos primarios entre la población gene-
ral, basada en series de autopsias, varía entre 0.002 y 0.3%. 
Aproximadamente 75% de los tumores cardiacos primarios 
son benignos y de estos 50 hasta 75% son mixomas;1 los 
tumores cardiacos primarios malignos (25%) generalmente 
son variantes de sarcoma.1,2 El histiocitoma maligno fibroso 
es un sarcoma que aparece generalmente en las extremida-
des, el dorso y el retroperitoneo; constituye menos de 3% 
de los tumores cardiacos primarios. En 2001 Okamoto et al, 
informaron que sólo se han reportado 46 casos desde que 
se identificó por primera vez en el miocardio desde 1964.3 
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Hasta 1968 noventa por ciento de los tumores cardiacos se 
diagnosticaban mediante autopsia o de forma incidental du-
rante una cirugía. La angiografía permitió realizar el primer 
diagnóstico clínico de un tumor cardiaco en 1952. En 1968, 
con el advenimiento de la ecocardiografía, se introdujo un 
método no invasivo para diagnosticar con precisión tumo-
res cardiacos;1 actualmente el ecocardiograma transtorácico 
es la modalidad diagnóstica que se utiliza de forma primaria 
para la evaluación de tumores cardiacos.4,5

Chitwood refiere que Crafoord fue el primero en remo-
ver de forma exitosa un mixoma auricular izquierdo de una 
mujer; fue la segunda en el mundo en sobrevivir a la deriva-
ción cardiopulmonar en 1964.6

Caso clínico

Paciente femenina de 53 años de edad, originaria del esta-
do de Veracruz, sin antecedentes heredofamiliares de neo-
plasias, con exposición crónica al humo de leña y carbón. 
Antecedente de absceso cervical izquierdo que ameritó 
tratamiento quirúrgico. Inició su padecimiento actual en 
agosto de 2010 con deterioro de clase funcional, disnea de 
medianos esfuerzos (de carácter progresivo hasta llegar a 
mínimos esfuerzos) acompañada de ataque al estado gene-
ral. En la exploración física se encontró desdoblamiento de 
primer ruido cardiaco, sin otro agregado, hepatomegalia de 
2×3×3 cm por debajo del reborde costal en líneas conven-
cionales, sin dolor a la percusión.

En sus estudios de gabinete la telerradiografía de tórax 
mostró cardiomegalia grado I con derrame pleural bilateral. 
El electrocardiograma evidenció ritmo sinusal a QRS 30°. 
Rastreo ultrasonográfico abdominal con daño hepático di-
fuso, quiste simple de ovario, derrame pleural bilateral. En 
la tomografía axial computada abdominotorácica contrasta-
da se observó, a nivel interventricular posterior, una imagen 
hipodensa que refuerza pobremente con la administración 
de medio de contraste, con una densidad calculada entre 6 
y 55 UH, dimensiones aproximadas de 61 × 34 mm de diá-
metro sugerentes de mixoma. Se observa además derrame 
pleural bilateral, de predominio derecho, y engrosamiento 
de la pleura visceral derecha (figuras 1 y 2).

El 17 de septiembre de 2010 se sometió a cirugía para re-
sección del tumor en la aurícula izquierda. El procedimien-
to se efectuó a través de esternotomía media, con derivación 
cardiopulmonar y mediante abordaje transeptal, se resecó 
una tumoración de 50  ×  50  ×  40  mm aproximadamente, 
de color blanco nacarado, consistencia firme, multilobula-
da, adosada a la pared posterior de la aurícula izquierda, 
adyacente al anillo valvular mitral y que protruye en parte 
al ventrículo izquierdo (figuras 3 y 4). Esto condicionaba 
insuficiencia valvular mitral severa. Además, se encontró 

Figura 1. Tomografía computada del tórax: corte sagital.

Figura 2. Tomografía computada del tórax: corte axial.

insuficiencia tricuspídea organofuncional (ITOF), cardio-
megalia grado  III a expensas de las cavidades izquierdas. 
La biopsia transoperatoria reportó un tumor mesenquima-
toso de estirpe a determinar. Se decidió no realizar cambios 
valvulares ante el mal pronóstico de la paciente. Se terminó 
el procedimiento quirúrgico con un tiempo de derivación 
cardiopulmonar de 114 minutos y tiempo de pinzamiento 
aórtico de 91 minutos. Se utilizó protección miocárdica con 
solución de Bretschneider en hipotermia moderada a 28°C. 
En su evolución posquirúrgica tuvo apoyo mecánico venti-
latorio por 60 horas y apoyo con inotrópicos por 48 horas. 
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Discusión

Desde su descripción inicial en 1964 por O´Brien y Stout,7 
se ha considerado al histiocitoma fibroso maligno como uno 
de los sarcomas de tejido blando más comunes en la edad 
adulta.8 Generalmente involucra las extremidades y, con 
menos frecuencia, los espacios retroperitoneales, la cavidad 
abdominal u otros sitios.9 Se piensa que las células que dan 
origen al histiocitoma fibroso maligno son mesenquimato-
sas indiferenciadas capaces de desarrollar diferenciación 
multidireccional.10

A diferencia de la enfermedad metastásica cardiaca por 
neoplasias diseminadas, los tumores primarios de corazón 
son poco comunes. En una revisión de 22 series de autop-
sia se determinó su frecuencia en alrededor de 0.02%.11 De 
los tumores cardiacos 75% son benignos y, entre ellos, los 
mixomas ocupan de 29 a 42% de los casos en series ins-
titucionales.12 Los sarcomas primarios de corazón ocupan 
el segundo lugar en frecuencia como tumores primarios de 
corazón después de los mixomas, con una frecuencia de 
20% de los casos resecados.12-14 El tipo más común es el 
angiosarcoma, con una incidencia de 26 a 37% en dife-
rentes series, seguido por el histiocitoma fibroso maligno 
(11 a 24%)13,14 y juntos constituyen menos de 3% de los 
tumores primarios cardiacos.15,16 En 2001 Okamoto et al. 
estimaron que sólo se han reportado 46 casos de éste tumor 
desde que se identificó por primera vez en el miocardio, 
en 1964.3 En esta neoplasia, el diagnóstico histopatológi-
co se basa en las características en microscopía por luz16-18 
con apoyo de la inmunohistoquímica como auxiliar para 
su confirmación.17,18 La mayoría de las veces el histioci-
toma fibroso maligno se origina en el atrio izquierdo, el 
compromiso valvular cardiaco se ha encontrado hasta en 
50% de las lesiones. Debido a su localización, los síntomas 
se relacionan con congestión pulmonar, secundaria a la 
obstrucción de venas pulmonares, estenosis mitral o insufi-
ciencia mitral.16 No se ha descrito una presentación clínica 
patognomónica; mientras que las manifestaciones clínicas 
se relacionan con los sitios involucrados del corazón. La 
mayoría de los pacientes se presenta con síntomas de falla 
cardiaca congestiva; otras manifestaciones comunes son 
por tromboembolismo o arritmias. Los hallazgos electro-
cardiográficos no son específicos, incluyendo trastornos 
de la conducción, voltaje bajo, inversión de la onda T y 
alteraciones de ritmo. La radiografía de tórax generalmente 
es normal o muestra cardiomegalia no específica.17 El eco-
cardiograma transtorácico es la herramienta diagnóstica de 
elección en la evaluación de los tumores cardiacos y ha 
reemplazado enormemente a la angiografía para tal fin. El 
ecocardiograma transesofágico muestra imágenes de alta 
calidad de ambos atrios, del septum interauricular, de las 
venas pulmonares y de las venas cavas superior e inferior.4 

La estancia en unidad de cuidados intensivos posquirúrgi-
cos fue de 5 días. Durante su estancia en piso presentó gasto 
constante a través del drenaje pleural derecho por lo que 
requirió de pleurodesis química. Con una evolución clínica 
favorable la estancia hospitalaria posquirúrgica total fue de 
14 días. El resultado del estudio de inmunohistoquímica re-
portó positivos a proteína S-100, CD 68 y proteína p53; ne-
gativo a CD34 y desmina con 60% de Ki67. Diagnóstico de 
tumor mesenquimatoso, sarcoma pleomorfo de alto grado, 
compatible con histiocitoma fibroso maligno. Después del 
diagnóstico la paciente fue referida al Servicio de Oncolo-
gía para tratamiento complementario.

Figura 4. Extracción del tumor.

Figura 3. Abordaje transeptal de la aurícula izquierda y exposición 
del tumor.
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Están reportadas las dificultades diagnósticas para distin-
guir entre sarcomas y mixomas dentro de los tumores car-
diacos de atrio izquierdo.11-14 En 90% de los casos el sitio 
de implantación de los mixomas es por arriba de la válvula 
mitral,14 con una base menor a 1 cm2.12 Las características 
que sugieren malignidad son un tamaño mayor, sitio atípi-
co de implantación, apariencia de infiltración e inmovili-
dad relativa mediante el examen ultrasonográfico, además 
de extensión mediastínica y crecimiento tumoral rápido.14 

El tratamiento de elección para los tumores primarios 
cardiacos es la cirugía.12-14 Para el histiocitoma fibroso ma-
ligno de corazón el tratamiento de elección es la resección 
quirúrgica con quimioterapia adyuvante; sin embargo el 
pronóstico, aún con este tratamiento, generalmente es po-
bre.16-18 Está establecido el papel de la quimioterapia adyu-
vante en los sarcomas extracardiacos de tejidos blandos 
ante la presencia de rabdomiosarcoma, pero se mantiene la 
controversia en otros tipos histológicos; se ha sugerido una 
supervivencia de sólo 4%, por lo que sólo se debe ofrecer 
en tumores de alto grado.19

En nuestro país Alfaro et al. publicaron una revisión de 
16 años de experiencia en la cual se encontró que los tu-
mores cardíacos primarios son más comunes en el sexo fe-
menino (61% de los casos) y que la mayoría son benignos 
(84%). De estos últimos se encontró al sarcoma como el 
tumor maligno más común, seguido del hemangioendote-
lioma.20

En otros artículos de nuestro país se refiere que en los 
sarcomas en adultos no existe predilección de sexo, con una 
edad media de presentación de 39 a 44 años.21 Nuestra pa-
ciente está fuera de ese rango de edad, aunque por pocos 
años (53 años). Otro punto de controversia es el tipo histo-
lógico de sarcoma más común. La literatura reporta que la 
extirpe celular del sarcoma puede ser angiosarcoma (37%), 
histiocitoma fibroso maligno (24%), leiomiosarcoma (9%), 
rabdomiosarcoma (7%), sarcoma poco diferenciado (7%) y 
otros (16%) como fibrosarcoma y linfomas malignos.22 En 
un estudio de seguimiento de 24 casos de sarcoma cardíaco 
primario, el sarcoma poco diferenciado fue el tipo más co-
mún, al no demostrar diferenciación específica por estudios 
inmunohistoquímicos. Sin embargo, en numerosas series se 
confirma que el angiosarcoma representa el tipo histológico 
más común.21,22

Conclusiones

El histiocitoma fibroso maligno cardiaco es un tumor ma-
ligno extremadamente raro. El diagnóstico definitivo lo es-
tablece el estudio histopatológico y, aunque el manejo de 
los pacientes con este diagnóstico confirmado es multidis-
ciplinario, el pronóstico es sumamente reservado.
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