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MARCO TEORICO

INTRODUCCION

Los tumores cardiacos se dividen en primarios y secundarios o metastasicos, estos
iltimos son unas 20 a 40 veces mis frecuentes que los primarios.

Los tumores cardiacos primarios se originan en las capas del corazén (pericardio,
miocardio o endocardio) v del tejido conjuntivo no especializado del mismo.

Los tumores cardiacos secundarios son metastasis de un tumor extracardiaco diseminado
a través de los vasos sanguineos y/o linfaticos. También se puede producir extension
directa de un tumor cercano, sobre tode mediastinico, 0 de otros érganos mediante la
propagacién del tumor dentro de los vasos sanguineos.

Los carcinomas son el principal origen de las metdstasis cardiacas, seguidos de los
tumores cardiacos hematolégicos.

La primera descripcion de un tumor cardiaco primario fue realizada por Realdo
Colombo en 1559, y los avances en el diagnéstico tecnolégico y el rapido progreso de
la cirugia cardiovascular han facilitado el diagnéstico y tratamiento quirirgico.

El primer diagnéstico ecocardiografico de un tumor intracardiaco se realizo en 1959,

En 1954 Crafoord, en Suecia fue ¢l primero en remover con éxito un mixoma auricular

izquierdo bajo cirugia con circulacion extracorporea.



CLASIFICACION Y FRECUENCIA

Los tumores primarios de corazon son poco comunes con un rango de incidencia entre
0.002% a 0.1%, se han publicado miltiples series de casos que muestran  distintas
incidencias que van de 0.0017% a 0.19% en series de aulopsias no seleccionadas,
0.0017 a 0.28 % y 0.05% en otras; la incidencia clinica de estos tumores es de
aproximadamente 1 en 500 cirugias cardiacas, sin embargo estas referencias  son
antiguas, y actualmenie se encuentran con mayor frecuencia publicaciones al respecto. lo
que indica que es una enfermedad frecuente, pero no excepeional, como se consideraba
previamente.

Aproximadamente el 75 a 80% de los tumores primarios son benignos y de éstos. mas
del 50% son mixomas, siendo éste el tumor benigne mds frecuente en adultos. Ef 25%
son malignos y la mayor parte corresponde a sarcomas y dentro de esios en orden
decrectente el angiosarcoma, rabdomiosarcoma,_ fibrosarcoma, seguidos del mesotelioma
y linfoma.

En edad pediitrica ¢l 86% de los tumores primarios benignos corresponden a
rabdomioma, teratomas, o fibromas mientras que los malignes son el rabdomiosarcoma,
fibrosarcoma, el teratoma maligno y los sarcomas neurogénicos.

Se han publicado muliples series de casos, que muestran distintas proporciones de tipo
de tumor segim se trate de series de autopsia, de cirugia. o de material remitido a centro
de referencia. y en funcion de si valoran poblacién pediatrica o general.

Se presenta la clasificacion de los tumores cardiacos, mencionados en forma descendente

segiln su frecuencia de presentacion.



TUMORES PRIMARIOS DE CORAZON Y PERICARDIO

TUMORES PRIMARIOS BENIGNOS
Mixoma
Rabdomioma
Fibroma
Fibroelastoma papilar
Lipoma
Hemangioma
Mesotelioma del nodo A-V
Teratoma
Quiste Broncogénico
Quiste pericardico
Quiste hidatidico
Tumores endocrines
Tumor tiroideo
Paraganglioma
Otros: harmatoma, leiomioma, linfangioma,
neurofibrema, swanoma, granuloma de
células
plasmaticas

TUMORES PRIMARIOS MALIGNOS
Sarcomas

Angiosarcoma

Rabdomiosarcoma

Fibrosarcoma

Osteosarcoma

Sarcoma neurogénico

Leiomiosarcoma

Liposarcoma

Sarcoma sinovial

Mesotelioma

Linfoma maligno
Timoma mahigno
Teratoma maligno




Segin el Registro Nacional de Tumores Cardiacos, publicados por ia
Sociedad espaiiola de cardiologia en 1999:

TUMOR FRECUENCIA

BENIGNOS
MIXOMA ' 65.3%
RABDOMIOMA 8.1%
QUISTE 5.4%
PERICARDICO
FIBROELASTOMA 3.4%
HEMANGIOMA 2.7%
MESOTELIOMA DEL 2%,
NODO AV
LIPOMA 1.4%
FIBROMA 0.7%

MALIGNOS
ANGIOSARCOMA 4.8%
LINFOMA 2%
RABDOMIOSARCOMA [1.7%
LEIOMIOSARCOMA 0.7%
MIXOSARCOMA 0.7%
HISTIOSARCOMA 0.7%
MALIGNO

FISIOPATOLOGIA

La localizacién del tumor es el principal factor fisiopatologico, seguido en importancia
del tamafio y del tipo (benigno o maligno). Los tumores intracavitarios muestran
tendencia a embolizar y ocluir los vasos y las valvulas. Los tumores del lado izquierdo
suclen embolizar hacia la circulacion sistémica produciendo estenosis mitral ¥ adrtica, con
las consiguentes consecuencias hemodinamicas, en tanto que los del lado derecho
cmbolizan a la circulacién pulmonar y pueden obstruir las vilvulas tricaspide y pulmonar,
produciendo insuficiencia cardiaca derecha, hipertension pulmonar y oclusion de las

vEnas cavas.



produciendo insuficiencia cardiaca derecha, hipertension pulmonar vy oclusién de las
VEnas cavas.
Los tumores intramiocardicos producen insuficiencia cardiaca y arritmias.
Los tumores pericardicos pueden producir derrames, que a veces son hemorragicos, y
pueden cursar con taponamiento. sindrome de pericarditis constrictiva, o constriccién de
los grandes vasos.
Todos lo tumores cardiacos pueden producir muerte subita por varios mecanismos:

*  Arritmias

e Embolos enla arteria coronaria o distales

e Taponamiento

s Rotura cardiaca

» Obstruccion Valvular

» Insuficiencia cardiaca
Algunos tumores {mixomas; sarcomas. tumores endocrinos) producen sintomas
generales, por liberacion de productos tumorales, como interleucina-6. factor de necrosis

tumoral, y factores neuroendocrinos.

PRESENTACION CLINICA

Pueden ser asintomaticos u ocasionar sintomatologia diversa y variada por ¢ello ha sido
denominado “el gran simulador”, ya que puede presentarse casi con cualquier sintoma
clinico. En general, los tumores benignos se localizan en el lado izquierdo del corazén vy
tiencn un crecimiento lento. Los tumores malignos se localizan con mayor frecuencia
en cavidades derechas, tienen tendencia a metastatizar, infilirar el miocardio y mediastino,
provocar hemopericardio, dolor toracico y crecer rapidamente.

Los tumores cardiacos producen una amplia gama de datos sistémicos: fiebre,
caquexia, malestar general, artralgias, fenémeno de Raynoud, erupcién cutidnea,
hipocratismo digital. hasta llegar a presentar embolismo sistémico y pulmonar.

Los sintomas cardiacos dependen de la localizacién del tumor, pero en muchos casos la

primera manifestacion del mismo es la muerte sibita.



CARACTERISTICAS

¢ Los tumores cardiacos primarios son muy poco frecuentes.

e El 80% de los tumores son benignos, pero pueden producir
complicaciones incapacitantes o mortales.

¢ La presentacion clinica es variada y suele ser confusa, siendo
siempre posible la mucrte sibita.

¢ Los tumores pueden afectar las tres capas del corazén, aunque la
afeccién endocardica es infrecuente.

¢ Los tumores metastasicos mas frecuentes en la autopsia son los
carcinomas de pulmon y mama.

Miecardiopatia

La infiltracion dg las paredes ventriculares puede preducir una insuficiencia cardiaca
congestiva o imitar una miocardiopatia restrictiva o hipertréfica.

Presentan miocardiopatia los pacienies con tumores que infiltran los ventriculos, como
los sarcomas. y entre los benignos, el rabdomioma y el fibroma. Pueden provocar
insuficiencia cardiaca, dolor toracico y, por invasion del tejido de conduccion; arritmias
auricuiares, ventriculares o bloqueo cardiaco con muerte siibita.

Los tumores miocardicos pueden crecer mucho antes de producir sintomas, son
frecuentes todo tipo de arritmias y su naturaleza crienta sobre la localizacién del tumor
(bloqueo de rama. taquicardia ventricular y fibrilacién ventricular entre los que infiliran
la pared ventricular).

Los tumores quisticos del nodo AV o los angiomas pueden producir un blogueo cardiaco

compieto.

Afeccion pericdrdica

Los tumores pericardicos producen dolor toracico, disnes, y signos de pericarditis
constrictiva o taponamiento.

Aparece derrame pericirdico hematico que es bastante caracteristico de los angiosarcomas,
sarcomas ¢n general y neoplasias cardiacas secundarias. La presencia de un taponamiento

cardiaco por hemopericardio puede ser el primer signo de una neoplasia cardiaca primaria o



secundaria. La infiltracién pericardica y la pericarditis son tipicas del mesotelioma

pericardico y de las neoplasias malignas primarias o secundarias.
Episodios tromboembdélicos

Los episodios tromboembélicos son la primera manifestacion de las masas intracavitarias
en el 60% de los casos, es caracteristico de los tumores del corazén izquierdo,
especialmente del mixoma auricular izquierdo, aungue otros tumores benignos ¢ malignos
también lo pueden producir. Las embolias son de fragmentos de tumor o de trombo
sobreafiadido. Los territorios afectados son las arterias cerebrales que cursan con
convulsiones o ictus como sintoma inicial. También se producen embolias en las arterias
renales, bifurcacion iliaca, las extremidades inferiores, los troncos supraaérticos y las

arterias coronanas.

La embolizacion sistémica de¢ material neoplasico puede producir metastasis tumoral o
destruccion de las paredes arteriales con formacion de seudoaneurismas, hecho descrito en
los mixomas auriculares izquierdos. Los tumores intracavitarios del corazén derecho.
especialmente el mixoma auricular, pueden provocar embelias pulmonares de repeticion.

con riesgo de infarto pulmonar, hipertension pulmonar y cor pulmonare.

Obstruccion valvular e intracavitaria

Los tumores Intracavitarios izquierdos, especialmente los pediculados, como algunos
mixomas de auricula izquierda, pueden moverse en diastole hacia la vilvula mitral
ocasionando obstruccién al flujo auriculoventricular con sincope o muerte sibita. Los
tumores intracavitarios derechos, especialmente el mixoma auricular derecho, pueden
obstruir la vilvula tricuspide de forma idéntica a lo que ocurre en el lado izquierdo. Los
tumores intracavitarios izquierdos pueden producir compromiso en el llenado ventricular
{mixoma o fibrosarcoma de la auricula izquierda u otros} provocande sintomas de disnea de
esfuerzo, ortopnea, disnea paroxistica nocturna y edema agudo de pulmén, lo que plantea

en ocasiones problemas de diagndstico diferencial con la estenosis mitral. Los tumores



intracavitarios derechos pueden causar sintomas de insuficiencia cardiaca derecha con
elevacion de la presién venosa hepatomegalia de estasis, ascitis v edemas maleolares. Los
tumores intramurales (rabdomioma, fibroma o tumores malignos) pueden causar
obstruccion en el tracto de salida ventricular derecho ¥ ocasionar insuficiencia cardiaca
derecha o bien obstruccion en el tracto de salida ventricular izquierdo provocando

insuficiencia cardiaca izquierda, sincope y dolor toracico.

Trasternos del ritmo y de la conduccidn

Los tumores miocardicos pueden crecer mucho anmies de producir sintomas. son
frecuentes todo tipo de arritmias y su naturaleza orienta sobre la localizacion del tumor
{blogueo de rama, taquicardia ventricular y fibrilacién ventricular entre los que infiliran
la pared ventricular). Si el umor afecta el tejido de conduccién puede ocasionar arritmias
auriculares del tipo de fibrilacion, flutter o taquicardia supraventricular; el rabdomioma
suele asociarse a taquicardia supraventricular. También se producen arritmias ventriculares
como taquicardia ventricular o fibrilaciéon ventricular. Igualmenie se puede producir
bloqueo auriculaventricular con posibilidad de muerte sibita, tal es el caso de los tumores

quisticos del nodo AV o los angiomas.

Sindrome constitucional

El sindrome constitucional puede observarse en cualquier tumor cardiaco, aunque es muy
frecuente en los malignos y en ¢l mixoma puede verse en un 20-80% de los casos. Consiste
en un cuadro varable de astenia, anorexia, pérdida de peso. febricula, leucocitosis. anemia,
aumenio de la velocidad de sedimentacién, caguexia, malestar general, artralgias,
hipergammaglobulinemia, policitemia, trombocitosis, trombocitopenia y fenémeno de
Raynaud, erupcion cutinea. No se sabe la causa y se han observado mixomas asociados a
titulos altos en sangre de inmterleucina 6, anticuerpos anticardiacos o anticuerpos
antineutréfilo. In  vitro, la interleucina 6 induce la sintesis de proteina C reactiva,

amiloide sérico A, macroglobulina alfa-2 y fibrindgeno por hepatocitos humanos. Este



sindrome inespecifico puede hacer confundir esta afeccién con necoplasias de otra

localizacién, infecciones ocultas o enfermedades del colageno.

DIAGNOSTICO GENERAL
Clinica

Los sintomas clinicos pueden orientar al diagnéstico, pero de forma muy imprecisa, ya que
los tumores cardiacos pueden dar signos y sintomas variados segin su localizacién v
naturaleza. Lo importante es la sospecha clinica ante pacientes con una determinada

sintomatologia que no cuadra bien con una enfermedad cardiolégica concreta.

La exploraci6n fisica es poco especifica, pero encontrar signos cardiacos en un paciente
sin antecedentes de patologia de este tipo ¥ que presenta ademdas sintomas generales v

episodios embolicos obliga a realizar estudios cardiolégicos.

En los tumores intracavitarios se detectan alteraciones a la auscullacién. Los tumores de
la auricula izquierda. sobre todo los mixomas, pueden producir un primer ruide cardiaco
alto, un soplo holosistolico o diastélico que sugieren valvulopatia mitral. Sin embrago un
segundo ruido cardiace alto con intervalo PR normai y sin soplo diastélico deben sugerir

un tumor , sobre todo cuando se produce un  ruido diastdlico precoz  (plop wmoral).

En el ventriculo derecho, pueden producirse signos de disfuncion de la valvula
tricispide, ademas de un tercer ruido cardiaco y un retraso del componente pulmonar el
segundo. En el Ventriculo izquicrdo, un soplo sistolico puede indicar estenosis de la

valvula aortica.



Electrocardiograma

Puede ser normal o con cambios inespecificos en la repolarizacién. Pueden verse armitmias
auriculares o ventriculares, asi como bloqueos. Si esta afectado el pericardio aparece bajo

vohiaje en las derivaciones cuando hay la presencia de derrame.

Radiografia de térax

También puede ser normal, o puede observarse alteracion o crecimiento de la silueta
cardfaca (fibromas o rabdomiomas), derrame pericardico (angiosarcoma. tumores malignos
o tumores metastisicos), signos de hipertension venocapilar pulmonar (mixomas de la
auricula izquierda o tumores intracavitarios izquierdos), calcificacion (mixoma o fibroma)

o datos de embolismo pulmonar (mixoma de la auricula derecha).
En general se pueden presentar varios signos, que comprenden:

alteraciones en el contorno del corazon
cambios en ¢l tamarfio global

crecimiento de alguna de las cavidades
alteraciones de la vasculandad pulmonar
calcificacion intracardiaca

Ecocardiografia

Es en general el mejor método diagnéstico. El ecocardiograma en modo M detecta bien el
mixoma auricular izquierdo y otros tumores intracavitarios. El ecocardiograma
bidimensional tiene mas sensibilidad para la deteccién de tumores intracavitarios e
intramurales y el ecocardiograma con Doppler permite diagnosticar las consecuencias

hemodinamicas a nivel auriculoventricular, asi como detectar gradientes. La
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ecocardiografia transesofagica (ETE) aporta una gran definicion de las cavidades cardiacas

permitiendo el diagnéstico de tumores pequeiios no visuatizados con el ecocardiograma 2D.

La ecocardiografia bidimensional transtordcica, y mas recientemente, la transesofagica
permiten detectar tumores pequeiios, medirios, determinar su localizacién , tipo de union
ala pared y valorar su movilidad. Estas técnicas permiten diagnosticar los tumores

cardiacos intrautero v diferenciarlos de los trombos.

Los mixomas de la avricula izquierda se clasifican de acuerdo a su aspecto

ecocardiogrifico:

CLASE I: son pequeilos y sobresalen (prolapsan por la valvula mitral)
CLASE II: son pequefios y no sobresalen

CLASE III: son grandes y sobresalen

CLASE IV: son grandes y no hacen prolapso

Imdgenes con isotopoes radiactivos

Se ha empieado la gamagratia controlada de volumen sanguineo para identificar los
tumores auriculares, ventriculares ¢ intramurales. La ventriculografia isot6pica se
utiliza poco en la actualidad, y estaria indicada cuando el ecocardiograma no aposta

claramente el diagnéstico, en especial en los tumores intramurales ventriculares.

Cateterismo cardiaco y exploracion hemodindmica

El cateterismo cardiaco v la angiografia coronatia no son necesarias en todos los casos de
tumores, sin embargo hay varias circunstancias en las que esta indicado: 1)la valoracién
con estudios no invasivos no ha sido adecuada para definir la ubicacion del tumeor o su

insercion. 2) no se han observado adecuadamente las cuatro cavidades cardiacas, 3) es

11



probable la existencia de un tumor cardiaco maligno, o 4) pueden existir otras lesiones

cardiacas ademds del tumor. gue dicten otra decision quinirgica.

Esta indicado en casos seleccionados con un deficiente diagnostico por ecocardiograma,
necesidad de explorar las coronarias (pacientes con factores de riesgo coronario y tumor
sobreafiadido) y coexistencia de otra cardiopatia. Si el diagnostico del tumor cardiaco se ha
realizado comectamente por ecocardiografia, en general no es necesario recurrir al
cateterismo cardiaco. En las tumoraciones intracavitarias puede incluso ser un riesgo
sobreafiadido por la posibilidad de traumatismo tumoral, disgregacion y embolizacion de

material neoplasico.

Los principales datos angiograficos en pacientes con tumores cardiacos son:

s Compresion o desplazamiento de las cavidades cardiacas o de los vasos de gran
calibre

Deformacion de las cavidades cardiacas

Defectos de llenado intracavitario

Variaciones notables en el grosor del miecardio

Derrame pericardico

Alteraciones locales en el movimiento de la pared

Tomografia axial computarizada y resonancia magnética nuclear

Proporcionan una gran informacion. no sélo del corazén sine también del mediastino y de
toda la cavidad tordcica. En los mixomas no es necesario realizarlas, ya que el diagnostico
se realiza bien por ecocardiografia. Su indicacion principal son los tumores con sospecha de

invasion mediastinica ¥ en las neoplasias cardiacas malignas.



TUMORES CARDIACOS PRIMITIVOS BENIGNOS

Mixoma

Representa el tumor cardiaco benigno mas frecuente del adulto, represeniz mas de la
mitad de los tumores benignos resecados en los adultos. Es mas frecuente en el sexo
femenino y edad adulté (30-60 afios), aunque se han descrito casos en el neonato, infancia v
ancianos. Generalmente es Unico, aunque también hay formas de aparicion miiltiple. Existe
una forma de mixoma familiar que se transmite de forma autosémica dominante y que
puede representar hasta el 7% de los casos. Las formas familiares tienen la caracieristica de
presentarse en pacientes jovenes, ser multiples y poder recurrir tras la extirpacion
quinirgica, y se asocian con diversos tumores endocrinologicos; se puede asociar a
lentiginosis o nevus pigmentado, fibroadenoma mixoide mamario, adenoma de hipofisis ¥
tumores testiculares. El sindrome de Name (nevus, mixoma auricular, neurofibroma
mixoide y efélides) y el sindrome de Lamb (lentiginosis, mixoma auricular y nevus azul)

representan formas de mixoma «complejor o familiar.

En mas del 75% de los casos se origina en la superficie septal de la auricula
izguierda, por encima del agujero oval. Es menos frecuente en la auricula derecha o
ventriculos. La localizacion mas habitual es en la auricula izquierda y después en la
auricula derecha, biauricuiares, ventriculo derecho, ventriculo izquierdo, valvula adrtica,
cava inferior y multiples asentamientos. Los mixomas es un tumor intracavitario, moévil
que puede ser sésil o pediculado, esféricos o polipoideos, generalmente con una base de
implantacién. El tamafio es variable (1-15 em), habitualmente mide 5-6 ¢m ¥ en casos de
localizacion en la auricula izquierda puede ocupar casi toda la cavidad. Su forma es
redonda o polipoide, de color blanco-gris, su superficie es lisa y brillante, y de una

consistencia blanda y gelatinosa con zenas de hemorragia o trombosis.

El indice actual de recidiva es del 1 al 5%. Las causas de recurrencia tumoral son

extirpacion incompleta, implantacién tumoral perioperatoria, embolizacion v origen
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miltiple del tumor. En raras ocasiones €] mixoma puede calcificarse, sobreinfectarse o

sufrir una transformacion maligna.

Histologicamente se trata un tumor que deriva de las células mesenguimales
muitipotenciales del subendocardio. El diagnostico se efectia al observar los patrones
caracteristicos de células  “lipidicas” embebidos en una matriz mixoide rica en
mucopolisacaridos en la que se detectan unas células poligonales caracteristicas con un
citoplasma eosinofilico. Las células poligonales pueden aparecer en forma de estrella o
nido y pueden ser multinucleadas. En el estroma pueden verse linfocitos, células

plasmaticas. fibras reticulares, colageno, fibras elasticas y células musculares iisas.

En el estudio con microscopio electronico de barrido se aprecia como el tumor estd cubierto
de endotelio y posee hendiduras también recubiertas de endotelio, caracteristica que los

diferencia bien de los trombos organizados.

Generalmente el diapnostico de mixoma cardiaco se lleva a cabo bajo microscopia con
tincion con hematoxilina-eosina. En casos seleccionados puede recurrirse a técnicas de

inmunohistoquimica que pueden ofrecer una tincioén positiva al factor VIII, vimentina,

En general, la triada sintomatica de presentacion mas habitual es insuficiencia cardiaca,
cuadro 1inespecifico y embohizacién. El mejor método diagnostico s el ecocardiograma,
especialmente el ecocardiograma 2D y el ETE, que permiten la visualizacion dinamica del

tumor, su asentamiento vy sus relaciones.

Sin tener en cuenta la sintomatologia clinica, la posibilidad de complicaciones como muerte
subita, embolizacidén, metastatizacion, etc. hace que el diagnastico clinico de un mixoma

sea indicaci6n de cirugia.

Rabdomioma

Es el tumor cardiaco benigno mas frecuente en la edad pediatrica, representa el 55% delos

casos infantiles y suele diagnosticarse intrautero o antes del primer afio de vida. Los
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rabdomiomas son hamartomas y se originan en los miocitos cardiacos embrionarios.
Habitualmente se encuentra en el espesor del musculo cardiaco v suelen afectar a los
ventriculos con mayor frecuencia que las auriculas y septo, pero nunca a una valvuia
cardiaca. En un 50% de los casos tumoracion protruye intracavitariamente. En mas de un
90% de tos casos es de aparicion multiple y en un 30-60% de las ocasiones se asocia con
esclerosis tuberosa. Se trata de un tumor mas o menos circunscrito, pero no encapsulado,
firme, de color pardo claro lobulado, cuyo tamafic cuyo tamaiic oscila entre unos

milimetros y centimetros y puede llegar obstruir a las cavidades cardiacas.

Microscopicamente las células del rabdomioma son grandes, vacuoladas y de forma ovoide
v caracteristicamente estan cargadas de glucogeno. Aunque no muy abundantes, siempre se
encuentra alguna célula en forma de arafia ( spider cell ), caracteristica de este tipo de
tumores, que son unas células con un citoplasma central del que salen unas prolongaciones

hasta la membrana celular; ¢l nucleo es central o periférico.

Inmunohistoquimicamente presentan una reaccién positiva a la mioglobina, actina,

desmina, v vimentina.

Fibroma

Es el segundo tumor mas frecuente en los nifios (10% de los casos).. Es de rara
presentacion y puede aparecer en cualquier edad y sexo. Casi todos aparecen antes de los

10 afios de edad, y airededor del 40% se diagnostican en menores de un afio.

Se trata de un tumor de tejido conectivo que deriva de los fibroblastes. Su tamaiio es
vartable 3 a 10em e incluso mayor. De color gris obscuro, no encapsulado, circunscritos.
Es un tumor intramural, generalmente Unico y que afecta auriculas y ventriculos pero
principaimente la pared libre anterior del ventriculo izquierdo o en el tabique
interventricular y con menos frecuencia la pared posterior del ventriculo izquierdo o en el
derecho. Es una neoformacion benigna infiltrativa, que desplaza y atrapa al miocardio

adyacemte. Microscopicamente, se aprecia una proliferacién de tejido fibroso con
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fibroblastos mezclado con tejido fibroso de colageno v fibras eldsticas. Se pueden observar
focos de degeneracion quistica y calcificacion, escasos vasos y fibras miocardicas atrapadas
o degeneradas. Por su caracter infiltrativo puede invadir el tejido de conduccién

ocasionando arritmias cardiacas o muerte subita.

Fibroelastoma papilar

Es otro tipo de tumor cardiaco intracavitario, benigno que representa en 15% de los
tumores resecados en los adultos. Puede aparecer en cualquier edad, aunque es mas
habitual en el adulto. Deriva del endocardio y esta constituido por papilas delgadas que
crecen  en alguna de las valvulas cardiacas 0 en el endocardio adyacente.
Las valvulas cardiacas adrtica o mitral son las mas frecuente afectadas y menos
frecuentemente la tricuspide, pulmonar, septo interventricular o septa interauricular..
Macroscopicamente es un tumor adherido al endocardio por un corto pedicule y que
presenta. de forma caracteristica, unas prolongaciones papilares en forma de anémona.
Generalmente es 1inico. aunque puede ser de localizacion multiple. Histologicamente es un
tumor de unos 3 o 4 cm, cubierto de endotelio, que rodea un centro de tejido conectivo laxo
conslitmido por una matriz de mucopolisacaridos, células musculares lisas, fibras colagenas
v fibras elasticas. Pueden ser asimtomaticos y descubrirse en la autopsia o detectarse por
ecocardiografia. Los sintomaticos pueden embolizar u ofrecer signos de obstruccion al flujo

intracardiaco.

Lipoma

Es un tumor de rara observacién. Representan aproximadamente el 10% de todas las
neoplasias cardiacas y el 14% de los tumores cardiacos benignos. Hasta la fecha poco
mas de 70 casos de lipomas han sido descritos. Se presenta por igual en ambos sexos y
puede aparecer a cualquier edad. Puede localizarse en el miocardio. subendocardio,

penicardio visceral o pericardio panetal. Su tamafio es variable, de 1 a 15 cm o mas
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llegando a ser publicado un caso de reseccién quinirgica de un lipoma de 4,8 kg. La
mayor parte sésiles y de origen subendocardico. Un 25% de ellos son intramusculares.
Estan frecuentemente localizados en la auricula derecha y ventriculo izquierdo y son

raros en el aparato valvular.

Generalmente son causa de arritmia, pero la mayor parte de los casos son asintomaticos
diagnosticandose de manera post mortem. Los tumores subendocardicos con extension
" intracarvitaria provocan sintomas caracteristicos de insuficiencia cardiaca derecha.
Pueden hacer embolia o hipertension pulmenar. Las lesiones son encapsuladas
compuestia de células maduras de grasa y tejido fibrose (fibrolipoma), tejido mixoide
(mixclipoma), vasos sanguineos (angiolipoma), céiulas miocardicas (miolipoma) ¥
ocasionalmente células adiposas fetales. Pueden ser asintomaticos o producir sintomas por
invasion o compresion de estructuras vecinas. El diagnéstico clinico es por ecocardiografia,
tomografia axial computarizada y resonancia magnética nuclear. El tratamiento es la

reseccion quirtirgica, con o sin circuiacion extracorporea .

La hipertrofia lipomatosa del septo interauricular es una entidad diferente, que consiste en
una proliferacion de tejido adiposo en ¢l interior del tabique interauricular. Se define como
una infiltracion grasa mayor de 2cm de espesor ¢l septum auricular. Estas lesiones
protuyen la mayot parte de las veces en la auricula derecha. Es mas frecuente en adultos
de edad avanzada, en el sexo femenino v en obesos. Puede cursar con arritmias cardiacas

por invasion del tejido de conduccion.

Hemangioma

Es una proliferacion benigna de células endoteliales que generalmente forma una especie de
canales llenos de sangre. El hemangioma cardiaco es un tumor poco frecuente. Puede
aparecer a cualquier edad y no se detecta predileccion de sexos. Dependiendo del jugar de
asentamiento causard o no sintomatologia clinica. Puede situarse en cualquier camara
cardiaca, epicardic o pericardio. Histologicamente es igual a un hemangioma de

localizacion extracardiaca. Microscopicamente puede tratarse de un hemangioma capilar,
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con proliferacién de estructuras capilares recubiertas de células endoteliales planas con
minimo estroma, de un hemangioma cavernoso, con proliferacion de canales vasculares
recubiertos de células endoleliales planas con abundante tejido conectivo entre los canales
vasculares, o de un hemangioendotelioma, que recuerda al hemangioma capilar. pero en él
los espacios vasculares estan recubtertos de células endoteliales redondeadas o

multilaminares.

Actuaimente, ¢l hemangioendotelioma se considera un tumor intermedio, entre el benigno
hemangioma y el maligno angiosarcoma. Existen varias formas histologicas y el
hemangioendoteliora histiocitoide es una variedad descrita en el corazén. El diagnéstico
clinico de presuncion se puede realizar con ecocardiograma, cateterismo cardiaco,
tomografia axial computada ¥y resonancia magnética. Su tratamiento es quirirgico.

mediante reseccién tumoral bajo circulacién exwmracorpérea.
Mesotelioma del nodo auriculoventricular

También ha sido denominado tumor quistico benigno del node auriculoventricular,
linfangioendotelioma. tumor poliquistico congénito y tumor del tejido de conduccién. Es
un tumor benigno que deriva de restos de células mesoteliales atrapadas en la region del
nodo auriculoventricular durame ¢l desarrollo embrionario. Se trala de pequefias
tumoraciones de menos de 15 mm que se encuentran en ¢l septo interauricular en la regién
del nodo auriculoventricular. Son mas frecuentes en las dos primeras décadas de la vida v
en ¢l sexo femenno. Microscépicamente ¢l tumor esta compuesto de unas formaciones
poliquisticas recubiertas de células poligonales y entre los quistes se detectan nidos
celulares con unas células de nicleo ovoide que en ocasiones presentan una identacion
caracteristica. Entre los quistes v nidos celulares hay un estroma denso con fibras
colagenas. eldsticas y mastocitos. Ultraestructuralmente el mmor es muy parecido al
adenoma de testiculo o de ovario. Segiun su localizacion cursan con blogqueo
auriculoventricular o con taguicardia ventricular. Dependiendo de la forma de expresién

clinica deben ser tratados con implantacién de marcapasos o con desfibrilador implantable.
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Teratoma

También ha sido denominado quiste dermoide intrapericardico o quiste broncogénico
intrapenicardico. Contiene elementos de las tres capas germinales del corazdén. Son mas
frecuentes en la edad pediatrica y en el sexo femenino. Pueden ser grandes y llegar a medir
hasta 15 cm, generalmente son de localizacion extracardiaca v se encuentran adheridos a la
base de la raiz adrtica o de la arteria pulmonar. Histolégicamente reproducen tejidos
derivados de las tres capas germinales del corazon endodermo, ectodermo y mesodermo.
En el microscopio optico se pueden observar restos de tejide pancreatico, tiroideo,
hematopoyético, muscular, intestinal, 6seo y cartilaginoso.  Infrecuentemente tiene
potencial para malignizarse. Deben ser tratados quirirgicamente con reseccién del tumor

bajo circulacion extracorporea.

Quiste broncogénico

Contiene clementos que derivan del mesodermo y del endodermo. Son formaciones
quisticas de 1,2 cm de didmetro que generalmente se hallan sumergidas en el miocardio,
aunque en ocasiones pueden protruir intracavitaniamente o hacia ¢l saco pericardico. No se
conoce con exactitud el origen, aunque probablemente se trate de un procese de emigracion
o secuestro embrionario de tejido del arbol respiratorio en el miocardio. Histologicamente
las formaciones quisticas reproducen tejido bronquial y los quistes aparecen cubiertos por
epitelio columnar o cuboide. La pared de los quistes contiene cantidades variables de tejido
muscular liso, cartilago. tejido fibroso denso, nodulos linfoides y glandulas seromucinosas.

Deben ser tratados mediante tratamiento quirargico bajo circulacién extracorpdrea.

Quiste pericardico

También denominado quiste mesotelial, constituye ¢l tumor pericardico benigno mas
frecuente. Representa alrededor del 7% de los tumores de mediastino. Su tamaiic es

vanable, de 2-3 a 15 0 mas cm. Son uni o multilobulados v st se comunican con ¢l saco
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pericardico se denominan diverticulos pericirdicos. Aproximadamente el 50% o mas se
localizan en ¢l borde cardiaco derecho, seguidos por los que asientan en el lado izquierdo
del corazén y los situados en otras localizaciones. Histologicamente son quistes recubiertos
de una capa de células mesotcliales en un estroma de tejido conectivo y en su interior
contienen un liquido ciaro. La mayor parte de los casos son asintomaticos y se descubren en
una radiografia simple de torax. Los pacientes deben recibir tratamiento quirirgico sin
circulacion extracorporea, con un riesgo operatorio minimo y un resultado satisfactorio v

sin recidiva.

20



TUMORES CARDIACOS PRIMARIOS MALIGNOS

Los tumores cardiacos primitivos malignos representan aproximadamente el 25% de los

tumores cardiacos primarios. Segin McAllister v Fenoglio se clasifican en:

a) sarcomas que a su vez se subdividen en angiosarcoma, rabdomiosarcoma,
fibrosarcoma, osteosarcoma, sarcoma neurogénico, leiomiosarcoma, liposarcoma y
sarcoma sinovial

b) mesotelioma

¢} linfoma

dj teratoma maligno

¢) timoma.

Los mas frecuentes son los sarcomas y dentro de éstos. en orden decreciente. el

angiosarcoma, rabdomiosarcoma y fibrosarcoma, seguidos del mesotelioma v linfoma.

TUMORES PRIMARIOS MALIGNOS

Sarcomas
Angiosarcoma
Rabdomiosarcoma
Fibrosarcoma
Osleosarcoma
Sarcoma neurogénico
Leiomiosarcoma
Liposarcoma
Sarcoma sinovial

Mesotelioma

Linfoma maligno

Timoma maiigno

Teratoma maligno
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CARACTERISTICAS

1. Generalmente asientan en las camaras cardiacas derechas
2. Tienen configuracién y forma variable pero sobre todo polipoide, infiltrativa o
intracavitaria,

3. Son mas frecuentes en la tercera, cuarta o quinta décadas de la vida.

4. mas frecuente en el sexo masculino.

3. Tienen crecimiento ripido con caracter infiltrativo o invasivo de estructuras
mediastinicas y toracicas.

6. Gran tendencia a producir metéstasis a distancia especialmente en pulmon, rifién, higado,

glandulas suprarrenales y hueso.

SARCOMAS

Dentro de la infrecuencia de los tumores cardiacos primitivos malignos. los sarcomas son
los mas habituales v dentro de ellos en orden decreciente los mads cominmente encontrados

son ¢l angiosarcoma, rabdomiosarcoma y fibrosarcoma.

Angiosarcoma

También ha sido denominado hemangioendotelioma maligno, hemangivendoteliosarcoma,
hemangiosarcoma y hemangioendotelioblastoma. Es una neoplasia constituida por células
malignas que forman unos canales vasculares caracteristico. Es el tumor cardiaco primitivo
maligno mas frecuente. Es mas frecuente en el sexo masculino y puede presentarse a

cualquier edad. especialmente entre los 20 y 50 afios. La auricula derecha es la camara
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cardiaca més frecuentemente afectada v después el ventriculo derecho y pericardio. Los
angiosarcomas, desde el punto de vista histolégico, son muy heterogéneos, con vanaciones
dentro det mismo tumor. Basicamente, estan compuestos de proliferaciones anonmales de
células malignas que forman espacios o canales vasculares, muchos de estos tumores
también contienen focos de dreas solidas vy células fusiformes y ocasionalmente estan

compuestos casi enteramente de laminas de células anaplasicas redondeadas o fusiformes.

La tincion de reticulina reafirma el patron vascular basico de este tipo tumoral. Los
indicadores més importantes de tumor vascular maligno son la presencia de espacios
vasculares anastomosados, focos de formacion de penachos y células fusiformes en
combinacién con pleomorfismo, anaplasia y milosis. Desde el punto de vista
inmunohistoquimico no existe ningin marcador especifico, algunos casos son positivos al
anticuerpo frente al antigeno del factor VIIL Ulex europeus y CD34 (antigeno de las células
progenitoras hematopoyéticas). Una de las pruebas de mayor especificidad ¢s el hallazgo de

anticuerpos frente CD31 (moléculas de células endoteliales para la adhesion de plaquetas).

Rabdomiosarcoma

El rabdomiosarcoma cardiaco es un tumor primario maligno que tiene especial tendencia a
desarrollarse en el vardn. si bien puede desarrollarse en ambos sexos. Es el segunde
tumor cardiaco maligno en orden de frecuencia. Se puede presentar a cualguier edad.
aunque es mas frecuente entre los 30 y los 50 afos. Es una neoplasia cardiaca maligna
compuesta de células musculares de tipo esiriado. Otros denominaciones de este tumor son
rabdomioblastoma, miosarcoma y rabdomioma maligne Puede localizarse en cualquier
camara o estructura cardiaca. En el 60% de las presentaciones el tumor afecta 2 miltiples
localizaciones y un 50% de los casos tienen invasion del pericardio. La mayor parte de la
tumoracidn es intraparietal pero puede protruir hacia el exterior o intracavitariamente
invadiendo las valvulas cardiacas y cavidades aunculares y vemiriculares. La mayor parte
de las veces se trata de una neoplasia extensa que afecta a gran parte del corazén y/o
pericardio. Generalmente es un tumor nodular. blando y con necrosis central. El hallazgo
de rabdomioblastos es fundamental a 12 hora de asegurar el diagndstico. Para el diagnostico



de certeza con mucha frecuencia deben utilizarse técnicas de inmunohistoquimica, con
muchos marcadores, entre los cuales los mas utilizados son la positividad a la actina y la
desmina. Generalmente produce sintomas clinicos inespecificos desde el principio,

frecuentemente del tipo de fiebre, anorexia, perdida de peso. disnea de grandes esfuerzos

En cuanto al tratamiento se ha abogado por el transplante cardiaco en estadios iniciales, o
por extirpacion de la masa tumoral combinada con irradiacién vy quimioterapia, pero el

pronoestico ¢s malo y la supervivencia corta. contindose esta por semanas o meses.

Fibrosarcoma

Es un tumor mesenquimal maligno que deriva de los fibroblastos. Se trata de una
neoformacién de tipo nodular o infiltrativa que se puede presentar en cualquier localizacién
cardiaca. Histologicamente consta de células en huso o fusocelulares con nicleos de bordes
romos v citoplasma alargado. Con respecto a la inmunohistoguimica, el fibrosarcoma
presenta reactividad a la vimentina y al coldgeno tipo I, y el histiocitoma fibroso maligno
generalmemie  presenta  reactividlad a la  vimentina, alfa-l-antitripsina. alfa-1-
antiquimotripsina, KP1 (CD68), factor Xllla, ferritina, proenzima del factor XIII v, en

ocasiones, a la desmina v lisozimsa.

Leiomiosarcoma

Es derivado de las células musculares lisas, de rara presentacion. Histelogicamente consta
de unas células elongadas con nicleos terminados en bordes romos.
Inmunohistoguimicamente, presentan reactividad a la vimentina, actina, miosina, desmina,
laminina y colageno tipo IV. Ademas, las células musculares lisas (normales y neopldsicas)

reaccionan positivamente a algunos anticherpos monoclonales antiqueratina .

Representan  alrededor del 5-10% de los sarcomas de t¢jidos blandos. Histologicamente

son bastante parecidos ¥ se distinguen por su localizacion en (res categorias:
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leiomiosarcomas de tejidos blandos profundos (retroperitoneo y abdomen). leiomiosarcoma

de 1a piel y tejido cutdneo y leiomiosarcoma de origen vascular .

Liposarcoma

Desde el punto de vista histologico, este tumor se clasifica de la siguiente forma:
liposarcoma bien diferenciado, liposarcoma mixoide, liposarcoma de células redondas y
liposarcoma pleomérfico. El aspecto fundamental en este tumor es la presencia de
lipoblastos, que son células mononucleadas o multinucleadas con una o varias vacuolas en
¢l citoplasma cargadas de grasa. Inmunohistoquimicamente, los adipocitos y lipoblastos se
tifien positivamente con vimentina y proteina S100 y algunos lipoblastomas con fibra
muscular lisa presentan reaccion a la actina. El liposarcoma cardiaco es un tumor

infiltrativo ¥ con potencial metastdsico.

Mesotelioma

Es el tumor primitivo maligno del pericardio mas frecuente. Es una neoplasia maligna del
pericardio parietal o visceral que deriva de las células mesoieliales. Es mas frecuente en
varones y se puede presentar en cualquier edad, aunque es mas habitual en adultos. No se
ha encontrado una correlacion entre la exposicion a asbestos y el desarrollo de mesotelioma
pericardico. Generalmente el tumor es difuso y afecta al pericardio parietal y visceral;
puede invadir el epicardio pero no se extiende al endocardio y camaras cardiacas. En pocas
ocasiones la tumoracién es localizada. Histologicamente se caracteriza por su regularidad
celular v variabilidad histologica. Histoguimicamente la gran mayoria de casos presentan
una tincién positiva con oro coloidal o azul alcian. La tincion con PAS es generalmente
positiva pero se vuelve negativa después de la digestion con diastasa. La tincion con
mucicarmin es negativa. Las células del mesotelioma presentan siempre reaccion positiva a
la queratina, frecuentemente a la vimentina, antigeno epiiclial de membrana, componenie

de la membrana basal y proteina S100 y a veces a la desmina. No exisie ningun marcador
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que asegure con certeza el diagnéstico de mesoteiioma. Algunos patologos han encontrado
en este tumor una reaccion especifica positiva frente al antigeno K1, otros han encontrado
una reaccién o expresion a la trombomodulina, p53 y marcadores genéticos det tumor de
Wilms tipo I. Los mesoteiiomas pueden, ademds, producir gonadotropina coriénica, aspecto

que los diferencia de los adenocarcinomas.

Generalmente el paciente tiene signos de derrame pericardico (hemopericardio) y
constriccion pericardica. El drenaje pericardico alivia los sintomas y la pericardiectomia
total con extirpacion completa de la neoplasia es virtualmente imposible. Los tratamientos

con quimioterapia y radioterapia pueden alargar la vida de los pacientes.

Linfoma

El linfoma cardiaco primano afecta solo al corazon y pericardio o primariamente al
corazon y pericardio. Son extraordinariamente infrecuentes, y representan alrededor del
0.25% de los tumores en series de autopsias. Se trata generalmente de linfomas
extraganglionares de tipo B. Son mas habituales en pacientes inmunodeprimidos, como los
infectados por el VIH o los pacientes sometidos a trasplanies. El diagndstico se lleva a cabo
mayoritariamente en la autopsia. y se han referido unos pocos casos tratados y con coria
supervivencia. Puede afectar a las auriculas, ventriculos y pericardio, v también la
posibilidad de invasion del septo interventricular v de alguna valvula cardiaca. En peneral,
son tumores no localizados. Macroscdpicamente aparecen multiples nédulos de un tamaiio
variable de 0.5 a 4 cm de color blanco-gris que estan infiltrando las estructuras cardiacas.
Inmunohistoquimicamente los linfomas tipo B presentan reactividad a CD 20, MB 2 v MB
1 v los linfomas tipo T a CD3 y CD45R0O.

La clinica es variable v depende de la extension y localizacion del tumor. El diagnéstico
exacto se realiza por biopsia directa o por puncién transpericardica. El prondstico es
pésimo, con escasa supervivencia en los pacientes diagnosticados ante mortem. La
terapéutica antinmoral con ciclofosfamida, dexorubicina. vincristina y prednisona ha

logrado 1a remision tumoral v supervivencias de, por lo menos, 18 y 12 meses.
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TRATAMIENTO

La extirpacion quinirgica ¢s el mejor (ratamiento para la mayor parte de los tumores
cardiacos benignos y en muchos casos esto permite la curacion completa. La cirugia
permite la reseccion parcial o total del tumor. la mejoria o desaparicion de los sintomas, la
exploracion de estructuras adyacentes y, sobre todo, la posibilidad de realizar biopsias
amplias y tipificar el tumor. En los tumores benignos el tratamiento quirirgico es muchas
veces radical, eliminando la neoformacién y proporcionando una cura permanente, aunque

puede producirse recidiva tumoral {mixomas).

Los rabdomiomas, si son asintométicos y sin compromiso hemodinamice, no deben ser
operados, ya que pueden degenerar espontineamente. Los casos sintomaticos con
compromiso al flujo intracardiaco ticnen que ser intervenidos realizando bajo circulacion
extracorporea una extirpacion parctal o total de la masa tumoral. Los fibromas sintomaticos
deben intervenirse quinirgicamente bajo circulacion extracorporea con un riesgo en general
considerable. Se realiza extirpacion total o parcial del tumor y sustitucion de la parte
resecada con parche de material sintético. En casos irresecables y sintométicos debe
considerarse el trasplante cardiaco. El fibroelastoma papilar puede ser asintomatico y
descubrirse en la autopsia o detectarse como hallazgo por ecocardiografia. Los
sintomaticos pueden embolizar u ofrecer signos de obstruccion al flujo intracardiaco.
Deben ser tratados mediante reseccién completa del mmor y a veces de la valvula

adyacente.

La técnica y tactica operatoria varia amphiamente segun ¢l tumor a tratar: los tumores
benignos de pericardio y los tumores puramente intraberict'lrdicos (ipoma) pueden
extirparse sin circulacién extracorpérea, los tumores intracavitarics (mixoma, fibrosarcoma
o fibroelastoma papilar), los tumores intramurales (rabdomioma, fibroma, quiste hidatidico
o sarcomas) y en general el resto de los tumores requieren el uso de la circulacion
extracorporea. Los pacientes son intervenidos por estereotomia media y bajo circuiacion
extracorporea se extirpa el tumor al completo y su base de implantacion. En los asentados
en la auricula izquierda se abre esta camara y se extrae el tumor al completo con una

pequeiia pastilla de septo interauricular que contenga la insercion del pediculo de
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implantacién; bastantes cirujanos Hlevan a cabo un abordaje biauricular para extraer el
tumor auricular izquierdo y la zona de septo interauricular interesada. En los mixomas de
otra Jocalizacién se abre la camara cardiaca correspondiente o que proporcione mejor
acceso quirirgico vy se extirpan el tumor v la zona de endocardio donde se inserta. La
mortalidad operatoria es variable y depende de la presencia de enfermedades
concomitantes, cardiopatia asociada o necesidad de cirugia combinada; en general es

baja (0-5%) y puede oscilar entre ¢l 0% y el 12.5%.

Los tumores malignos tienen mucho peor prondstico y la cirugia es casi siempre paliativa
para mejorar la sintomatologia y alargar unos meses la supervivencia. Durante la
intervencion, el cimjane debe evitar la manipulacién excesiva de la neoformacién por el
riesgo de diseminacion y tratar siempre de efectuar una reseccién completa y, si ésta no es
factible, realizar una exérésis lo méas amplia posibie. Si existe afectacion tumoral en las
valvulas cardfacas, en las arterias coronarias o en la pared miocardica (auriculas,
ventriculos, septo interauricular o interventricular) se realiza, ademas de la escision
tumoral, recambio valvular. bypass coronario o reconstruccioén parietal o septal con parche
de pericardio o Dacron. En situaciones especiales de tumor benigno sintomatico irresecable
y tumor maligno sin invasion local o metastasis, el trasplante cardiaco orotopico es la
unica alternativa. Se ha publicado un caso de autotrasplante cardiaco en un tumor no
resecable con métodos de cirugia convencional. El trasplanie cardiopulmonar en bloque
estaria teoricamente indicado en casos muy seleccionados de tumores cardiacos con
afectacion de venas pulmenares u otras estructuras del arbol respiratorio, sierﬁprc que sea

técnicamente realizable y reiina los requisitos clinicos de indicacién de trasplante

El tratamiento quirirgico en los tumores cardiacos malignos permite la extirpacion tumoral
parcial o total y sobre todo la biopsia y tipificacion histologica del tumor. El propésito de
la cirugia es intentar la escision tumoral completa, méaxima reseccién posible,
reconstruccion cardiaca y toma de material suficiente para biopsia. No obstante, el cardcter
infiltrativo. metastasis. agresividad tumoral y recurrencias de la neoplasia, hacen que la
mortalidad operatoria (hospitalaria) sea alta. la supervivencia al afio baja y los resultados
alejados muy desfavorables con contados casos de cirugia curativa. Algunos tumores

malignos requicren un tratamiento multidisciplinario con radioterapia y, sobre todo,
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quimioterapia postoperatoria, esta dltima especialmente indicada en el linfoma cardiaco

primario.

TUMORES CARDIACOS SECUNDARIOS O METASTASICOS

Los tumores cardiacos secundarios o metastisicos son unas 20-40 veces mas frecuentes
que los tumorses cardiacos primitivos benignos v malignos. Su incidencia en autopsias de
pacientes con neoplasia generalizada es variable y oscila enire el 10 y el 20%. Las
metéstasis cardiacas son mds frecuentes en los carcinomas con respecio a los sarcomas,
aparecen generalmente en enfermos de mas de 50 afos y la afectacién por sexos es
aproximadamente igual. Cualquier neoplasia puede ocasionar metastasis en el corazén o en
el pericardio, aunque resulta mas frecuente la invasion tumoral aislada o combinada en el
pericardio. El melanoma tiene gran tendencia a causar metastasis en el corazén v se
considera que el 50% o mas d¢ estos tumores las ocasionan. Los carcinomas, sarcomas,
linfomas, leucemia y otras neoformaciones pueden producir metdstasis cardiaca. las
neoplasias con mayor indice de afectacién camdiaca o pericardica son el carcinoma
broncogénico. carcinoma de mama y los carcinomas de mediastino. Las neoformaciones a
partir del sistema nervioso central son las dinicas que no ocasionan metistasis en el corazén
o ¢n ¢l pericardio. Las vias de discminacion para metastatizar el corazon y pericardio son

las siguientes en arden decreciente:

a) diserninacién por via hematogena. Se produce embolizacion de material tumoral
que melasiatiza en pericardio y corazén; algunos tumores se extienden directamente
al interior de la AD como ciertos carcinomas de rifién, hepatoblastoma, sarcoma de
vena cava inferior y otros.

b} diseminacion linfitica. Se establece una diseminacion retrograda del tumor a partir
de linfaticos del mediastino, bastante habitual en el carcinoma de pulmon, mama v
O1ros carcinomas.

¢) contigiiidad. Hay una invasion neoplasica por extensiéon tumoral directa. como en el

carcinoma de esofago, pulmon. mama y otros del mediastino y torax.

29



Lo mds habitual es que las metastasis sean multiples y diseminados por corazon v
pericardio; la metastasis aislada es excepcional. Los carcinomas provocan metastasis en
forma de nodulos miltiples, pequefios, blanquecinos, de consistencia dura y que
histologicamente son iguales que el tumor primario. Los sarcomas causan melasiasis en

forma de infiltracion difusa.

Para el diagnostico, los ecocardiogramas transtoracico, bidimensional y transesofigico son
el primer paso diagnostica. La TAC y la RMN toricicas son fundamentales para constatar
el tumor secundario y, sobre todo, para analizar otras estructuras del mediastino y del t6rax.
La unica forma de asegurar ¢l diagnostico es la puncion pericardica o biopsia directa de la

tumoracion

En casos de derrame pericardico significative o taponamiento cardiaco se realizan ventana
y drenaje pericirdico. En general, ante un tumor cardiaco secundario no suele plantearse

una cirugia cardiaca radical.
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INCIDENCIA DE TUMORES CARDIACOS EN
EL HOSPITAL JUAREZ DE MEXICO

DELIMITACION DEL PROBLEMA

Establecer la incidencia de tumores cardiacos en adultos en un periodo de 10 afios en ¢l
Hospital Juarez de México

OBJETIVO GENERAL

Establecer la incidencia, distribucion segiin edad, genero. presentacién clinica, e
histologica de esta patologia.
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METODOLOGIA

Se incliyeron todos los pacientes adultos que fueron diagnosticados con tumor
cardiaco mediante estudio ecocardiogrifico transtoricico y/o tranesesofagico en el

Hospital Juirez de México desde marzo de 1994 a julio de 2004.

Se revisaron lodos los expedientes clinicos de los pacientes delectados con tumor
cardiaco mediante estudio ecocardiografico, independientemente de su diagnostico y

sintomatologia.

CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

FECHA ACTIVIDAD
FEBRERO A JUNIO 2004 REVISION BIBLIOGRAFICA
Y REALIZACION DE MARCO TEORICO
JUNIO A AGOSTO 2004 REVISION DE EXPEDIENTES
AGOSTO 2004 ANALISIS DE RESULTADOS Y
CONCLUSIONES




RESULTADOS

Fueren realizados un total

afios.

de 13,024 estudios ecocardiograficos en un total de 10

Encontrando un total de 19 casos con tumor cardiaco por estudio ecocardiografico en

adultos v una indicencia de 0.15% del total de tumores cardiacos (primarios ¥

secundarios),

( benignos y malignos), por estudios ecocardiogrificos realizados.

y una incidencia de 0.091%

para tumeores cardiacos primarios

Con edades que abarcaban desde los 19 hasta los 62 aiios de edad con una media de

40.3 afios; 6 (31.5%) hombres y 13 (68.4%) mujeres.

La edad mas frecuente de presentacion fue de la cuarta a la sexta década de la vida

{tabla 1 y figura 1,2.3)

DISTRIBUCION SEGUN EDAD Y SEXO

EDAD

JHOMBRES %

MUJERES %

116-20

21-30

3140

41-50

51-60

ol —1—1

161-70

—H W WO —

TOTAL

13 68.4

Tabla 1.
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En

la tabla 2. se identifican a los pacientes,

por edad. sexo, diagnostico

ecocardiografico inicial, v diagnostico definitivo localizacién de la tumoracion cardiaca
y tratamiento otorgado.

DATOS DE LOS PACIENTES DETECTADOS CON TUMOR CARDIACO POR
ESTUDIO ECOCARDIOGRAFICO DE 1994 - 2004

S | EDAD iDIAGNQOSTICO POR [DIAGNOSTICO | TRATAMIENTO |LOCALIZACION
ECOCARDIOGRAMA | DEFINITIVO QUIRURGICO
| 3f 132 Masa en auricula leiomiocma Si AD
derecha
2 if {34 Pb mixcoma Mixoma Si Al
3 |mj48 Derrame pericardico {rabdomiosarcomaiNo, Fallecio Vi
previcaia ¢cx
4 1f §51 Mixoma Mixoma Si Al
5 |If g43 masa en AD Metastasis de no AD
Linfoma
6 (If [I23 Masa tumoral ] Mixoma si Al
7 #f 158 Masa tumoral en AD |No determinado i No acepto AD
g f 42 Mixoma Al Mixoma Si Al
9 If (43 Mixoma Mixoma Si Al
Al
104t 121 Mixoma AD No determinade | Otro AD
11]m|21 Mixoma en VD No determinade { Otro vD
12 §f 162 Tumoracién en VD Metastasis por No vD
cancer renal
13 mi52 Fibroelastoma Vi No determinade  {No Vi
14 §f §54 Mixoma Mixoma Si Al
154f 31 Masa tumoral en VI |Metastasis por No Vi
cancer mamario
16 im 31 Pb mixoma de AD Mixoma si AD
17 4f 19 Tumaracién en Al Leiomiosarcoma || Si Al
mas embarazo
13 im} 52 Derrame pericardico {Metistasis ne Infittracion a
tumoracion en linfoma no Cavidades
cavidades derechas hodgkin derechas ‘
19 {m 49 Tumoracitn en {Metastasis de no Infiltracion a |
cavidades derechas |origen no Cavidades
determinado derechas
Tabla 2. Otro: Fueron pacientes que posterior al diagnostico ecocardiografico, no acudieron para manejo
posterior.



La sintomatologia al momento del estudio ecocardiogrifico fue variada, teniendo
mayor frecuencia de presentacion la insuficiencia cardiaca con 63% (12 casos),
seguida en frecuencia de diaforesis 36.8% (7 casos), derrame pericardico 21% (4 casos)

(Tabla 3. Grafica 4)

Los eventos vasculares cerebrales se presentaron en 4 casos (21%) pacientes, en 3
casos fue la manifestacion inicial detectindose posteriormente mixoma auricular, un
caso presento  episodios de isquemia cerebral transitoria durante su hospitalizacién

{metastasis por linfoma) .

Algunos pacientes presentaron cambios electrocardiograficos manifiestos por isquemia
subepicardica, en todos los casos fue en la cara anterior sin relacién con dolor

toracico, y sin tener elevacion enzimatica.

El derrame pericardico sc identifico en 4 pagientes, 2 con inestabilidad hemodinamica que

ameritaron puncion pericardica, observandose hemopericardio (rabdomiosarcoma, linfoma).

SINTOMAS AL MOMENTO DEL ESTUDIO ECOCARDIOGRAFICO

ISINTOMAS CASOS FRECUENCIA %
Sin sintomas 1 5.2
yDisnea / falla cardiaca i2 63.1
{Embolias cerebrales 4 21.0
Hipocratismo 2 10.5
Arritmias 1 5.2
i Diaforesis 7 36.8
Sincope 1 5.2
Dolor toracico 2 10.5

Blogueo cardiaco 0 0
Sindromes coronarios o ekg con cambios 4 21.0
1Derrame pericardico 4 i21.0
i Muerte sibita 0 10
Tabla 3
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La localizacion cardiaca fue mas frecuente en la auricula izquierda con 7 casas (37%),
de estos 6 casos correspondieron a mixomas y 1 a leiomiosarcoma en una mujer

embarazada que recibid tratamiento quirdrgico.

En auricula derecha s¢ presento un leiomioma. que recibio tratamiento quirurgico. 1
caso con metastasis de linfoma, ¥y ¢en dos casos no se determino el tipo de tumor ya
que un paciente no acepto el trmamiente quirirgico ¥ en oiro caso ya no acudioé

posterior al diagnostico ecocardiografico.

En ventriculo izquierdo se presento un case con fibroelastoma en el tracto de salida del
ventriculo izquierdo  que no amerito tratamiento quirdrgico por no presentar sintomas,
unicamente se da seguimiemo. Un caso de tumor primaric maligno por
rabdomtosarcoma, en el cual se identifico derrame pericardico conm  inestabilidad
hemodinamica, por pericardiocentesis se encontrd hemopericardio, se programo para
pericardiectomia sin embargo fallecié antes del procedimiento quinirgico, en el estudio
anatomopatoldgico se identifico tumoracion en ventriculo izquierdo que correspondi6é a

rabdomiosarcoma; ¢l ultimo caso correspondid a metastasis de cancer de mama.

Ventriculo derecho con 4 tumores encontrados, que correspondieron a 3 (15.7%)
malignos por metastasis de cancer renal, otro de metastasis de linfoma,y 1 enel que
no fue determinado el sitio por encontrarse totaimente diseminado. ( tabla 4. grafica 5y

6)

LOCALIZACION CARDIACA

Benignos Malignos * Na determinado Total %
Auricula Izquierda {6 - 1 7 37
Auricula Derecha 2 ] 2 5 21
Ventriculo lzquierdo §1 2 3 15.7
i Ventriculo Derecho 3 1 4 21
i Total 9 7 3 19

Tabla 4. No determinado: Pacientes que presentaban tumor primario y que no recibieron
tratamiento quirdrgico.
* Se incluyen primarios v secundarios




DISCUSION

Este es un estudio retrospectivo, transversal, ne experimental, en el que fueron incluidos
todos los pacientes adultos con diagnostico de tumor cardiaco por estudio
ecocardiogrdfico transtoracico y/o transesofigico, encontrando una incidencia de
tumores cardiacos general {(primarios y secundarios) de 0.15%, y de 0.091% para
tumores primarios ( benignos y malignos), estando acorde con lo reportado en la
literatura ( 0.0017 a 0.28%).

Sin embargo el estudio tiene algunas limitantes por tratarse de una muestra pequefia
de estudio, 13,024 estudios ecocardiograficos realizados, s una muestra que no es
representativa de Ia poblacion de nuestro pais, segundo, porque los multiples estudios
reportados en la literatura son basados sobre la incidencia en autopsias no seleccionadas
¥y no en estudios ecocardiograficos.

Sin embargo consideramos  realizar dicho estudio basindonos en este método
diagnostico por ser el mas sensible parala deteccion de rumores cardiacos, y por ser el
método  que mas informacién nos aporta en la patologia cardiaca, aunado a que son
pocos los estudios de autopsia realizados en este hospital.

La proporcién de tumores cardiacos primarios fue de |1 pacientes (57.8%), benignos 42% (8
pacientes) v malignos 10.5% { 2 pacientes) guarda relacion con respecto a lo reportado en la
literatura, por ser los tumores cardiacos benignos mas frecuentes que los malignos, sin
embargo los resultados fueron bajos en relacion a los resultados publicados ( 75%-80% para
tumores benignos y 25% para tumores primarios malignos).

Los tumores cardiacos secundarios son 20 a 40 veces mas frecuente que los tumores cardiacos
primarios, segun las maltiples series, ocupando en los resultados de este estudio Gnicamente el
26.3%. Esto probablemente se debe a que son pocos los pacienes con carcinoma o sarcoma que
son sometidos a estudio ecocardiografico aunque éste se encuentre indicado. Ecocardiograma
se debe realizar a todo paciente con carcinoma o sarcoma por dos motivos, el primero es por la
frecuencia de metastasis a corazon y segundo porque antes de la realizacion de quimioterapia o

radioterapia, se debe de valorar a fraccion de expulsion.



De los tumores cardiacos primarios benignos, el mixoma ocupo el  36.8% (mas del 50%
reportado en la literatura), siendo este el tumor cardiaco mas frecuente. Y dentro de los tumores

cardiacos primarios malignos leiomiosarcoma 5% y rabdomiosarcoma 5%.

Las manifestaciones clinicas con mayor frecuencia fueron insuficiencia cardiaca (63.1%)
diaforesis (36.8%) y los episodios  embdlicos ( eventos vasculares cerebrales) en 21%
coincidiendo con la literatura. Guardando relacion con la cimara cardiaca afectada.

La camara cardiaca mas frecuentemente afectada es la auricula tzquierda, coincidiendo con el
tumor benigno mas frecuente (mixoma), y con relacion a los tomores malignos el ventriculo
derecho presento el mayor porcentaje de tumores, coincidiendo con lo reportado en la literatura.
Hubo 3 casos (15.7%) en los que no se determmino el tipo de tumor ni su histologia. un caso
fue fibroelastoma papilar, que no amerito tratamiento quinirgico por no dar sintomatologia
clinica, otro caso porque el paciente rechazo la cirugia, y él ditimo por no acudir posterior al

diagnostico ecocardiografico.

Este estudio representa lo encontrade en el transcurso de 10 afios en el Hospital Judrez de
México, coincidiendo en su mayoria con lo reportado en la literatura, sin embargo seria ideal
realizar un registro con los resuitados de otros centros hospitalarios para que la muestra de

pacientes fuera representativa para nuesiro pais.
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