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Resumen

La rara presentacion de las neoplasias cardiacas primarias representa importantes desafios clinicos, diag-
noésticos y terapéuticos. Aproximadamente el 75% de los tumores primarios son benignos y un 25% son
malignos. Presentamos el caso de una paciente de 79 afios con clinica de dolor toracico y disnea, en quien
se evidencia masa cardiaca por ecocardiografia, con estudio histopatolégico de sarcoma pleomérfico indi-
ferenciado de alto grado. Este caso resalta la importancia de la poca frecuencia y su manifestaciéon asociada
con el compromiso de la valvula mitral.
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Abstract

The rare presentation of primary cardiac neoplasms represents important clinical, diagnostic and therapeutic challenges.
Approximately 75% of primary tumors are benign and 25% are malignant. We present the case of a 79-year-old patient with
symptoms of chest pain and dyspnea, in whom a cardiac mass was evident by echocardiography, with histopathological
study of high-grade undifferentiated pleomorphic sarcoma. This case highlights the importance of rarity and its associated
manifestation with mitral valve involvement.
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Introduccion

Los tumores cardiacos primarios son extremadamente
infrecuentes, con tasas reportadas entre 0,001 y 0,28%
en estudios post-morten. Por el contrario, los tumo-
res secundarios se encuentran con mayor frecuencia,
ocurriendo entre 1.5% y 21% de todas las autopsias
realizadas, lo anterior debido a que el corazén es con-
siderado un sitio de metdstasis de cualquier neoplasia
maligna.’

Alrededor del 25% de los tumores cardiacos prima-
rios son malignos, de estos las tres cuartas partes
generalmente son sarcomas, de manera que, el
75% son de naturaleza benigna, siendo en su ma-
yoria mixomas. Los tumores se localizan frecuente-
mente en la auricula izquierda (40,2%) y la auricula
derecha (32,0%).>* El tipo mas comun de sarcoma
cardiaco es el angiosarcoma que surge en la auricu-
la derecha con frecuentes metdstasis pulmonares y
a distancia. Otro tumor que afecta localmente a la
auricula izquierda es el sarcoma indiferenciado/no
clasificable, es de rara presentaciéon, presenta un
curso clinico indolente, por lo que su diagndstico
se realiza en etapa avanzada.*

Habitualmente, los tumores cardiacos perduran asinto-
maticos, siendo diagnosticados de manera incidental.
En pacientes sintomaticos se lleva a cabo el diagnésti-
co inicial con sintomas y signos clinicos dependiendo
particularmente del tamafo, ubicacién, predisposi-
cion a la embolizacién, invasién y conexidén con otras
estructuras cardiacas, como es el caso de la obstruc-
cion de la valvula mitral ocasionando repercusion
hemodinamica.

El objetivo de este reporte constituye un aporte signi-
ficativo al conocimiento de esta entidad infrecuente,
cuya afectacién en la valvula mitral hace que este caso
sea alin mas excepcional.

Caso clinico

Femenino de 79 afos con antecedente de hiperten-
sién arterial controlada, ingresé por cuadro clinico
de 48 horas de evoluciéon dado por dolor toracico en
reposo, opresivo, retroesternal, de intensidad 6/10 se-
gun escala visual analoga del dolor, no irradiado, sin
factores agravantes o precipitantes, aunado a males-
tar general y deterioro de la clase funcional, expresa-
do en disnea de medianos esfuerzos, sin otra sintoma-
tologia asociada.

Al examen fisico de ingreso: Frecuencia cardiaca (FC)
88 latidos por minuto, presidon arterial (PA) 120/70
mmHg, frecuencia respiratoria 24 respiraciones por
minuto, sin evidencia a la inspeccién de ingurgitacion

yugular, se auscultan ruidos cardiacos ritmicos de baja
intensidad, soplo holosistdlico regurgitante grado II/VI,
en foco mitral no irradiado, e hipoventilaciéon en bases
pulmonares. Paraclinicos de ingreso hemograma sin
alteracion de lineas celulares. Funcion renal conserva-
da, sin trastorno hidroelectrolitico, tiempos de coagu-
lacion dentro de limites normales, electrocardiograma
con ritmo sinusal sin alteracidon del segmento ST, no
bloqueos; troponina | de alta sensibilidad elevada 3 ve-
ces por encima del percentil 99 con delta en ascenso
que supero el 20% por lo que se considerdé sindrome
coronario agudo tipo infarto agudo de miocardio sin
elevacién del segmento ST.

Se realizé arteriografia coronaria izquierda sin eviden-
cia de lesiones obstructivas en arterias coronarias epi-
cardicas. Ecocardiograma transtoracico reporté ven-
triculo izquierdo con hipertrofia concéntrica severa,
contractilidad global y segmentaria adecuada, se es-
tima fraccién de eyeccion en 69%. Ventriculo derecho
dilatado leve a nivel basal, auricula izquierda dilatada
de forma severa. Se aprecié imagen de 56 x 35 mm,
sin calcificaciones, de forma ovalada, adosada de for-
ma amplia al septum interauricular de la valva anterior
en toda su extensién. Dicha masa protruye en diastole
hacia el tracto de entrada del ventriculo izquierdo. Se
aprecia valva anterior de valvula mitral adosada a masa
descrita en auricula izquierda, limitando la normal ex-
cursién de la misma. (Figura 1).

Se realiza escisiéon del tumor y reemplazo de la valvula
mitral via abierta con abordaje transeptal de la auricula
izquierda, con hallazgos de gran masa de aspecto bo-
trioide de 6 x 4 cm que compromete masivamente la
luz de la auricula izquierda firmemente adherida a las
venas pulmonares derechas y a la valva posterior de la
mitral en su segmento p2.

El estudio histopatoldgico demostré neoplasia mesen-
quimal infiltrante y componente fusocelular y pleo-
morfico de distribucion difusa y areas hipocelulares,
laxas, de células elongadas en haces ondulados, alter-
nadas con otras hipercelulares de células pequenas
hipercrométicas y finos capilares arqueados; y otras
areas difusas de células fibroblasticas e histiocitoides
entre las que resaltan numerosas de nucleos pleomoér-
ficos y figuras mitéticas atipicas (Figura 2). El estudio
inmunohistoquimico demostré fuerte expresion posi-
tiva y difusa ante los marcadores Vimentina, S 100 y CD
68, y negatividad para Myogenina, SMA, CD34 y FXllla
(Figura 3).

Con manejo concomitante por oncologia clinica, en
el postoperatorio inmediato se realiza ecocardio-
grama transtoracico que reporté funcién sistdlica y
FEVI preservada con evolucién satisfactoria, dando
egreso hospitalario. En el seguimiento de la paciente,
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Figura 1. Ecocardiograma transtoracico se observa auricula izquierda dilatada de forma severa, volumen indexado de 87 mm (vn <34).
Se aprecia imagen de 56 por 35 mm, altamente movil, de ecogenicidad heterogénea.

Figura 2. Imdgenes histoldgicas correspondientes a neoplasia mesenquimal maligna. En A, dreas laxas con haces ondulados de células
fusiformes de nucleos hipertroficos y finos capilares alargados (H & E, 10X). En B, area y componente hipercelular de células pequeiias
hipercromaticas de alta actividad mitética en asocio a zonas laxas con capilares arqueados (H & E, 4X). En C, area difusa con poblacién
de células fibroblasticas e histiocitoides y numerosas células pleomdrficas y mitosis atipicas (H & E, 10X). En D, celularidad neoplésica con

evidente pleomorfismo y mitosis atipicas (H & E, 40X).

aproximadamente a los 7 meses después del diagnés-
tico, presenta recibida de la masa cardiaca y fallecié por
falla multiorganica.

Discusion

El sarcoma cardiaco es un tipo raro de cancer que pue-
de presentarse en cualquier edad, siendo mas frecuen-
te entre la tercera y la quinta década de la vida, discre-
pando de la edad de nuestra paciente. Usualmente, se

presentan con clinica de insuficiencia cardiaca, arrit-
mias, embolia o muerte subita, ocasionando que se

reporten durante la autopsia.t El sarcoma pleomérfico
indiferenciado representa aproximadamente el 10%
de todos los tumores cardiacos primarios malignos.
Los tumores que comprometen la arteria pulmonar o
la aorta suelen ser sarcomas de la intima.”®

La quinta edicién de la Clasificacion de los tumores tora-
cicos segun la Organizacion Mundial de la salud (OMS)
presenta una clasificacién actualizada de los tumores
cardiacos detallando que los angiosarcomas, sarco-
ma pleomérfico indiferenciado y leiomiosarcoma son
los mas comunes, representando aproximadamente
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Figura 3. Iméagenes correspondientes a estudio de inmunohistoquimica en Sarcoma indiferenciado/no clasificable cardiaco con fuerte
expresién positiva ante Vimentina, proteina S100 y CD68, y negatividad para Myogenina.

las tres cuartas partes de todos los sarcomas cardiacos.
Generalmente, se presentan entre la cuarta y sexta dé-
cada de la vida, sin embargo, hay un amplio rango de
edades, incluyendo pacientes pediatricos. El sarcoma
pleomoérfico indiferenciado y leiomiosarcoma ocurren
con mayor frecuencia en la auricula izquierda sin predi-
leccién por sexo, correlacionando con el caso expues-
to, mientras que el angiosarcoma ocurren en la auricula
derecha de manera desproporcionada en los hombres,
siendo este ultimo el que presagia el peor pronéstico,
con una supervivencia global a 5 aflos de aproximada-
mente el 10%.°

En 2021, Hendriksen y col presentan un estudio de 617
pacientes con diagnoéstico de sarcoma cardiaco some-
tidos a cirugia en seguimiento durante un periodo de
11 anos. El angiosarcoma represent6 el 48% de los ca-
sos y fue el subtipo histoldgico identificado con mayor
frecuencia. El 60% de los pacientes fueron sometidos a
reseccién quirurgica y el 58% fueron tratados con tera-
pia postoperatoria (quimioterapia, radiacion o ambas).
Demostrando una supervivencia dos veces mayor en
pacientes con terapia postoperatoria, sin embargo, la
supervivencia general a 5 afos fue similar entre los
grupos.’ En Colombia, la revision de Gandara et al.,
describe 66 tumores cardiacos, de los cuales 44 se to-
maron biopsias de lesiones primarias, 18 (27%) corres-
ponden a mixoma, 2 (3%) fibroelastoma, rabdomioma
y rabdomiosarcoma con solo 1 caso; el resto de las neo-
plasias reportadas corresponden a compromiso secun-
dario. Durante el seguimiento, el 77% estaban vivos en
los siguientes seis meses posteriores al diagndstico; la
causa principal de mortalidad fue la progresién de la
enfermedad oncoldgica.”

Usualmente, los pacientes con sarcomas cardiacos
suelen estar asintomaticos y en la mayoria de los ca-
sos, su diagnéstico es incidental. No obstante, cuando
se presentan sintomas, los mas comunes son disnea,
ortopnea, disnea paroxistica nocturna, tos, edema, do-
lor toracico, fatiga generalizada, o cursar como edema
pulmonar agudo. La auscultacién cardiaca identifica
con mayor frecuencia un soplo pansistélico con un so-
nido clasico de “plop tumoral” cuando afecta la valvula
mitral, hallazgo presentado en la paciente.'?

La ecocardiografia sigue siendo el abordaje inicial
ante la sospecha de un tumor cardiaco. En los casos
en donde hay una alta sospecha de enfermedad co-
ronaria dado por la combinacién de la historia clini-
ca, sintomas, constantes vitales, electrocardiograma
y troponina de alta sensibilidad, se recomienda la es-
tratificaciéon coronaria invasiva a corto plazo.' Vale la
pena sefalar que en este caso el ecocardiograma fue
realizado posteriormente, retardando asi su deteccion,
siendo un punto de inflexidn en el diagndstico y trata-
miento, por lo que seria beneficioso la realizacién de
futuros estudios que orienten a un diagnéstico opor-
tuno de los tumores cardiacos. Asimismo, los estudios
de imagen como la tomografia cardiaca, la resonancia
magnética y/o tomografia por emision de positrones
ayudan a orientar la deteccién y diagnéstico de tumo-
res cardiacos. Se considera fundamental, para realizar
un diagnostico definitivo de sarcoma cardiaco, la reali-
zacioén de tinciones de inmunohistoquimica o estudio
que permita establecer una clasificacion determinante
en prondstico.'

La cirugia es el tratamiento de eleccién en la enfer-
medad en etapa temprana, ejecutando la evaluacion

252



Rev Soc Peru Med Interna 2024; vol 37(4): 249-253

diagnéstica del tumor mediante la obtencién de una
biopsia. Cabe destacar que la cirugia también juega
un papel paliativo en la enfermedad en etapa avanza-
da. En la actualidad, la quimioterapia neoadyuvante
y radiaciéon puede ser relevante, pero normalmente
los pacientes son operados de urgencia por una in-
dicacion vital y sin tiempo para ello.”” El prondstico
de los pacientes con sarcomas cardiacos metastasicos
se asocia con una tasa de supervivencia mas baja, en
comparacién con los sarcomas cardiacos no metasta-
sicos, como lo informé una serie de casos de Simpson
et al. de 34 pacientes con sarcoma cardiaco atendidos
durante un periodo de 32 afos, en los que se encon-
tré que la mediana de supervivencia de los pacientes
sin metastasis era de 15 meses en comparaciéon con
la enfermedad metastéasica que era de solo 5 meses.
Los sitios metastdsicos mas comunes son el pulmén
(46%), 6seo (17%) y cerebral (18%).'8"”

Conclusiones

El sarcoma cardiaco es un tumor extremadamente raro,
maligno, con alta letalidad, lo que le confiere un mal
prondstico. Ahora bien, el diagndstico oportuno y la
reseccion quirdrgica de un sarcoma cardiaco primario
pueden aumentar notablemente la supervivencia. Este
caso se presenta por su importancia y poca frecuencia,
anadiendo el hecho de que el diagnéstico se hizo me-
diante la ecocardiografia y finalmente con el estudio
histopatoldgico.
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