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Dentro de las patologias menos conocidas y con tratamientos no claros, se encuentran los tumo-
res cardiacos. Hasta hace una década, la mayoria de diagnésticos de tumores cardiacos se realizaba
post mortem y en la literatura so6lo se encontraban informes de casos aislados, explicando de esta
forma la falta de interés en la investigacion de esta patologia por parte de los especialistas en cardiologia
o cirugia cardiovascular. Con el desarrollo de la ecocardiografia y de la cirugia cardiovascular, se
vienen diagnosticando mas casos de tumores cardiacos primarios o metastaticos, atreviéndose
muchos grupos a la intervencion quirdrgica paliativa o curativa y con ello aumentando los reportes en
la literatura mundial y la experiencia, notando de esta forma que la patologia tumoral cardiaca no es
tan rara como se creia anteriormente.

Se presenta una revision de la literatura hasta el momento, reportando la frecuencia y las interven-
ciones sugeridas, los casos de patologia cardiaca conocidos por los autores con las caracteristicas
ecocardiograficas, patoldgicas e histologicas de los casos representativos, sin mayor nivel de eviden-
cia por la incidencia del problema y los pocos casos reportados por centros.

Cardiac tumors happen to be among the less known pathologies without clear treatment standards.
Even one decade ago most of the cardiac tumor diagnosis were made post mortem, and only reports
of isolated cases could be found in the literature, showing the lack of interest in the investigation of
these pathologies by cardiology and cardiovascular surgery specialists. With the development of
echocardiography and of cardiovascular surgery, more cases of primary and metastatic cardiac tumors
have been diagnosed. Many cases have been treated by palliative or curative surgical interventions,
thus increasing the reports in the world literature and the experience in this field, and pointing out the
real incidence of these pathologies, not being as bizarre as it had been considered.

A revision of the literature will be made, in which the frequency and the suggested interventions will
be reported, as well as the cases of cardiac pathology in two cardiovascular centers of the country
known by the author. The echocardiographic, pathologic and histological characteristics of the
representative cases will be presented, without a greater evidence level, due to the problem’s incidence
and the few cases reported by these centers

(Rev. Col. Cardiol. 2003; 10: 472-485)

Introduccion primarios. En la revisién de Strausy Merliss (1), laincidencia

Los tumores cardiacos son de baja incidencia. Se
dividen en primarios y secundarios o metastdticos; estos
Oltimos son 20 a 40 veces mds frecuentes que los
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delostumores primariosfue de 0.0017 - 0.28%. Lymburner
(2) encontré sélo cuatro casos en 8.500 autopsias, lo que
ofrece una incidencia de 0.05%. Actualmente, se encuen-
tran mds publicaciones que reportan casos de tumores
cardiacos gracias a la ecocardiografia como herramienta
diagnésticay a que en muchos grupos médico-quirGrgicos
de cardiologia se estdn acumulando casos dignos de
publicacién (3, 4). Una de las limitaciones que se fienen
para tener datos aproximados a los reales sobre la
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incidencia de la patologia tumoral cardiaca, es el desco-
nocimiento por parte de los médicos de la clasificacién, el
tratamiento y el prondstico llevando a no reportar los
casos y lo que es mds preocupante, a no ofrecer trata-
miento alguno a estos pacientes asumiendo el concepto
de alta mortalidad con tratamiento o sin él, sabiendo que
a muchos de los tumores se les hace el diagnéstico luego
de la cirugia de reseccion.

Clasificacion

Segun McAllistery Fenoglio (6 ) lostumores cardiacos
primarios se dividen en 75% benignos y 25% malignos.
De los tumores benignos el mixoma ocupa el 50%, y en
mas del 75% estos tumores benignos se encuentran en
cavidades izquierdas (8). Los tumores malignos predo-
minantemente se encuentran ocupando las cavidades
derechas al igual que los tumores secundarios o
metastdsicos que se encuentran en 60% ocupando las
cavidades derechas (7) (Figura 1).
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Figura 1. Clasificacién de los tumores cardiacos (5).

Manifestaciones clinicas

La sintomatologia de los tumores cardiacos ( TC ) es
multiple; cualquier sintomatologia cardiovascular pue-
de ser una manifestacién clinica de un TC. La mayoria
de los tumores son asinftomdticos hasta cuando por su
extensiéon comprometen el funcionamiento hemodind-
mico o eléctrico del corazén.
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Tabla 1.
TUMORES PRIMARIOS DEL CORAZONY DEL PERICARDIO (3)

Tumores primarios benignos
Mixoma
Rabdomioma
Fibroma
Fibroelastoma papilar
Lipoma
Hemangioma
Mesotelioma del nodo A-V
Teratoma
Quiste broncogénico
Quiste pericardico
Tumores endocrinos
Tumor tiroideo
Paraganglioma
Otros: hamartoma, leiomioma, linfangioma, neurofibroma,
swannoma, granuloma de células plasméticas
Tumores primarios malignos
Sarcomas
Angiosarcoma
Rabdomiosarcoma
Fibrosarcoma
Osteosarcoma
Sarcoma neurogénico
Leiomiosarcoma
Liposarcoma
Sarcoma sinovial
Mesotelioma
Linfoma maligno
Timoma maligno
Teratoma maligno

Miocardiopatia

De los tumores benignos que infiltran el ventriculo se
encuentra el rabdomioma y el fibroma. Pueden provo-
car insuficiencia cardiaca y dolor de térax, y por infiltra-
cién del sistema de conduccion pueden llegar a presen-
tar arritmias auriculares y ventriculares o bloqueos car-
diacos que pueden llevar a la muerte stbita.

Afectacién pericardica

El derrame pericérdico de tipo hemdtico es de las
principales manifestaciones de los TC, como el mesotelio-
ma pericardico al igual que los tumores malignos. El
derrame pericardico hemorrdgico es caracteristico de los
angiosarcomas y de los sarcomas en general pudiendo
llegar a manifestarse como taponamiento cardiaco (9).

Tromboembolismo sistémico

Es caracteristico de los tumores ubicados en cavida-
des del corazén izquierdo, especialmente el mixoma que
en su mayoria se presenta en la auricula izquierda. Las
embolias son fragmentos de tumor o de trombo
sobreagregados, que llegan a producir metdstasis tumoral
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o destruccién de las paredes arteriales por formacion de
pseudoaneurismas. Los fragmentos de tumores o trombos
pueden ser causa de obstrucciones coronarias causantes
de infarto extenso y muerte sGbita por arritmias de origen
isquémico.

Tromboembolismo pulmonar

Los tumores de cavidades derechas, especialmente
de auricula derecha, pueden presentar embolias
pulmonares e hipertensiéon pulmonar (10).

Obstruccion valvular e intracavitaria

Los tumores que se localizan en cavidades izquierdas
especialmente en la auricula, como los mixomas, y que se
encuentran pediculados, pueden protuirhacia el ventriculo
en didstole ocasionando obstruccién al flujo transmitral
provocando sincope o muerte sUbita. Lo mismo puede
suceder con las masas en auricula derecha. Los tumores
en auricula izquierda también pueden producir obstruc-
ciéon del drenaje venoso pulmonar presentando sintomas
de congestién pulmonar, ortopnea, disnea paroxistica
nocturna, edema agudo de pulmén siendo de esta forma
diagndstico diferencial de la estenosis mitral. Los tumores
inframurales como rabdomioma, fibroma o tumores
malignos pueden causar obstruccién del tracto de salida
del ventriculo derecho ocasionando insuficiencia cardia-
ca derecha, congestién hepdtica, edema maleolar y
ascitis; o bien obstruccién deltracto de salida del ventriculo
izquierdo presentando insuficiencia cardiaca izquierda,
sincope y dolor torécico (5).

Trastornos del ritmo y de la conduccion

Los tumores malignos que infiliran pueden llegar a
comprometer el tejido de conduccién causando arritmias
auriculares, como fibrilacién auricular, aleteo o
taquicardia supraventricular, y en el caso del rabdomio-
ma se asocian con taquicardia supraventricular. Los
tumores que infiltran el ventriculo pueden ser causantes
de arritmias ventriculares, taquicardia ventricular y
fibrilacion. Pueden también ser causantes de bloqueos
auriculoventriculares llevando a muerte sdbita.

Sindrome constitucional

Todos los tumores cardiacos pueden estar acompa-
fiados de sinfomas constitucionales, anorexia, pérdida
de peso, fiebre, leucocitosis, anemia, caquexia, artralgias,
hipergammaglobulinemia, policitemia, frombocitopenia
y sindrome de Raynaud.
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Neoplasias benignas

Mixomas

El mixoma es el tumor cardiaco primario mas frecuen-
temente encontrado en el adulto, aunque se han repor-
tado casos en infantes y hasta en neonatos. Este es una
masa endocdrdica que puede comprometer cualquier
cavidad cardiaca. Aunque la mayoria de los mixomas
son localizados en la auricula izquierda anclados en la
fosa oval del septum interauricular, pueden también
estar comprometiendo las superficies valvulares y la
pared de las cdmaras cardiacas. Aproximadamente, el
75% de los mixomas son encontrados en la auricula
izquierda, el 20 % en la auricula derecha y raros son los
casos encontrados en los ventriculos, especialmente en el

derecho (12).

Hay dos grupos de mixomas segin su presentacién. El
primer grupo son los mixomas simples, aproximadamen-
te el 94 % con un riesgo de segundo mixoma desarrollado
después de su extirpacion entre el 1% y el 3% (13) El
segundo grupo ocupa el 7% de los mixomas. Estos
tumores tienen una distribucién atipica, pueden ser malti-
ples (45 %), de localizacién atipica-diferente a la auricula
izquierda- (38%), recurrentes después de cirugia (12%-
22%) y asociados a condiciones inusuales (20%) incluyen-
do el complejo Carney (11, 13 ). Estos pacientes son
usualmente jévenes, con promedio de edad de 28 afios.
La histologia de los dos grupos es indistinguible (11).

El mixoma afecta a pacientes en la edad adulta, con
una relacion de hombre:mujer de 1:1.7 a 1:4 (14).
Tienen diferente presentacién clinica, dependiendo de
la localizacién, la morfologia, si son Unicos o multiples
y de tendencia a embolizar (11).

Las formas familiares tienen la caracteristica de pre-
sentarse en pacientes j6venes, ser multiples y poder
recurrir fras la extirpacion quirdrgica.

Los fenémenos embdlicos son la segunda manifesta-
cién mas comdn de los mixomas cardiacos; la primera
son los sintomas obstructivos, reportdndose aproxima-

damente en el 30% al 40% de los casos (8, 14).

Histologia

Los mixomas se caracterizan por un estroma mixoide
en el cual frotan células de mixoma o células lipidicas
que se caracterizan por un nicleo ovalado, nucléolo
central poco prominente y citoplasma eosinofilico abun-
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dante con bordes pobremente definidos. Las células del
mixoma forman también estructuras complejas
perivasculares o en forma de anillo. Se observan, ade-
mds otros cambios secundarios como fibrosis, calcifica-
cién e inflamacién crénica mononuclear y presencia de
hemosideréfagos (11, 12 ) (Figuras 2 y 3).

Figura 2. Mixoma cardiaco. Histologia 10 X.

Figura 3. Mixoma cardiaco. Histologia. 40 X.

Patologia

Los mixomas cardiacos son masas adheridas al
endocardio que no infiltran el tejido contiguo.
Morfolégicamente la superficie es lobular y firme, o
fiable e irregular. Los tumores irregulares son los que
pueden tener trombos en su superficie que llegan a
embolizar. Aunque la mayoria de los mixomas posee
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una base amplia adherida al endocardio o pueden ser
pediculados, un cuarto son sésiles. Eltamafio oscila entre

0.6cmy 12 cm (12) (Figura 4).

Figura 4. Mixoma cardiaco. Muestra patolégica. Fundacién Cardio-
Infantil, Bogotd.

Ecocardiografia

La ecocardiografia transtordcica tiene alta sensibili-
dad vy especificidad para el diagnéstico de mixoma
cardiaco, pero el ecocardiograma transesofdgico ofre-
ce mayor informacién sobre el tamafio, lugar y tipo de
implantacién, superficie y riesgo emboligeno. El mixoma
se ve como una masa esférica adherida al endocardio,
no infiltrativa, con ocasionales lesiones hipoecoicas y
lesiones con ecogenicidad granulosa. Generalmente,
las lesiones en la auriculaizquierda se prolapsan a través
de la valvula mitral hacia el ventriculo en didstole (3, 5)
(Figuras 5y 6).

Los mixomas pueden ser encontrados en cualquier
cdmara cardiaca; frecuentemente se encuentran en la
auricula izquierda, luego con frecuencia se pueden
encontraren auricula derecha, ventriculo izquierdo y por
Ultimo en ventriculo derecho.

Tratamiento y prondstico

Porseruntumorsininfiltraciéonylocalizado, tiene cura
sometiendo al paciente a reseccién quirtrgica. La ciru-
gia se considera segura y con una mortalidad muy baja.
El prondstico a largo plazo es bueno y con bajo riesgo
derecurrencia. La recurrencia es debida al desarrollo de
un foco no identificado mds que a una reseccién incom-
pleta. La forma atipica del mixoma puede tener
recurrencia, por lo que se indica el seguimiento
ecocardiogrdfico en estos pacientes con el fin de efec-
tuar diagnéstico temprano y tratamiento (8, 13-16) .
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Figura 5. Mixoma auricular izquierdo. Ecocardiograma TE. Sistole.
Fundacién Cardio-Infantil, Bogotd.

Figura 6. Mixoma auricular izquierdo. Ecocardiograma TE. Didstole.
Fundacién Cardio-Infantil, Bogotd.

Fibroeslastoma papilar

El fibroelastoma papilar es un tumor benigno de
origen endocdrdico, que se encuentra predominante-
mente en la superficie valvular, aunque también se
reportan casos en el septum interventricular o interauricular.
Representa el segundo tumor benigno cardiaco mds
comun (6, 12). Afecta a hombres igual que a mujeres a
una edad promedio de 60 afos, siendo diagnosticado
generalmente de forma incidental en autopsias, estudios
ecocardiogrdficos o en cirugia cardiovascular (17). Las
manifestaciones clinicas se deben principalmente a efec-
tos obstructivos del ostium coronario o por eventos
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embélicos (18, 19). El tratamiento se hace por medio de
cirugia, resecando totalmente el tumor o cambiando la
vélvula.

Histologia

El fibroelastoma papilar es un papiloma avascular
con una simple capa de células endoteliales, con un
centro de tejido conectivo fibroso y células de musculo
liso dentro de las proyecciones papilares. Las proyeccio-
nes papilares pueden ser ocupadas por trombos (6).

Patologia

Son masas gelatinosas con multiples ramas estrechas
papilares. Son solitarias lesiones de hasta 1 cm de
didmetro, ancladas al endocardio de forma pediculada
y principalmente en la valvula adértica o mitral (4).

Ecocardiografia

La mayoria de los fibroelastomas papilares son
diagnosticados por estudios ecocardiogrdficos, eviden-
ciando lesiones de hasta 1.5 cm , pediculadasy méviles.
La disfuncién valvular no es con frecuencia la manifesta-
cién del tumor.

Rabdomioma

El rabdomioma representa el 90% de los tumores en
la infancia y descubierto antes del afio de edad. Se
asocia con esclerosis tuberosa, hasta en el 50% de los
casos. La prevalencia disminuye al avanzar lo edad,
debido a que se describe una esponténea regresién. La
mayorfa de los pacientes son asintomdticos y se diag-
nostican por estudios ecocardiogréficos prenatales.

Segun McAllister, Fenoglio y Ferrans, se trata de un
hamartoma fetal derivado de mioblastos miocdrdicos
embrionarios. Generalmente, se encuentra en el espesor
del mUsculo y puede afectar ventriculos, auriculas y
septum, pero nunca afecta las valvulas cardiacas. En el
50% las lesiones tumorales se expanden hacia la cavi-
dad cardiaca y en el 90% son multiples (6).

Histologia

Los rabdomiomas son células grandes vacuoladas
con abundante citoplasma claro, que fifien positivamente
con la coloracion de PAS, y células en arafia caracteriza-
das por un nicleo central y citoplasma que se extiende de
forma radiada desde el centro de la célula (6) (Figura 7).
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Patologia

Los rabdomiomas son firmes, blancos y bien circuns-
critos; lobulados, nodulares que aparecen en cualquier
localizacién del corazén, pero son mds frecuentes en los
ventriculos, llegando aformar lesiones inframurales que pue-
den medir hasta 10 cm, en un promedio de 3 6 4 cm ().

Ecocardiografia

En el ecocardiograma se evidencia como una sélida
masa hiperecoica, usualmente localizada en el miocardio
ventricular en el septum, protruyendo hacia la cavidad y
deformando el ventriculo. Donde los tumores son pe-
quefos y mdltiples, se evidencia un engrosamiento
difuso de las paredes.

Tratamiento

Si los rabdomiomas son asintométicos y sin compro-
miso hemodindmico, no deben ser operados ya que
pueden desaparecer espontdneamente. Los casos
sinftomdticos con compromiso hemodindmico obstructivo
infracavitario, tienen que ser operados con CEC extir-
pando parcial o totalmente la masa tumoral.

Fibroma

El fibroma cardiaco es una neoplasia congénita que
se diagnostica en la infancia, en menores de un afo,
siendo derivado de los fibroblastos. El fibroma repre-
senta el segundo tumor mds frecuente en la infancia pero
es el mas comUnmente resecado, llegando a medir
hasta 12 ¢cm y siendo generalmente Unico afectando el
espesor de las auriculas y los ventriculos siendo mds
frecuente el septum interventriculary el ventriculo izquier-
do. El 15% de los fibromas se diagnostica en la adoles-
cencia o en la edad adulta. Hay un incrementado riesgo
de fibroma en los pacientes con sindrome de Gorlin
(nevus de células basales) que son caracterizados por
multiples carcinomas de células basales localizados en
piel, quistes mandibulares y espina bifida. Menos del
14% de estos pacientes tienen fibroma cardiaco (23).

Las manifestaciones mds comunes son dadas por la
infiltracién comprometiendo el sistema de conduccién y
produciendo bloqueos cardiacos y arritmias, siendo la
principal causa de muerte. El embolismo no se presenta
en los fibromas cardiacos.

Histologia

Los fibromas encontrados en la infancia son tumores
ricos en fibroblastos, con poco colégeno, aunque en la
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edad adulta éste Gltimo es el que predomina. Numero-
sas fibras eldsticas son identificadas con tinciones espe-
ciales encontrdndolas en 50% de los casos. Focos de
calcificaciény degeneracién quistica son vistos en el 50%
de los casos. Pequefos grupos de linfocitos y células
inflamatorias mononucleares pueden estar presentes
alrededor de los vasos y en la unién con el miocardio
normal. Es una lesién infiltrativa no capsulada que
desplaza y atrapa el miocardio adyacente (6, 23).

Patologia

Los fibromas son redondos, bien circunscritos, locali-
zados dentro del miocardio ventricular, protruyendo
hacia la cavidad, siendo frecuentemente simples y lle-
gando a medir de 2 a 10 cm. Al corte del fibroma se
evidencia un tejido firme o eldstico, sin quistes, hemorra-
gias o necrosis. Las calcificaciones son comunes y pue-
den ser multiples (23).

Ecocardiografia

El ecocardiograma evidencia una masa ecogénica
que puede exhibir heterogeneidad ecogénica. Las cal-
cificaciones centrales o multifocales pueden ser eviden-
tes. El miocardio afectado es hipoquinético.

Tratamiento

Los fibromas sinfomdticos deben intervenirse
quirdrgicamente bajo CEC, con riesgo en general con-
siderable. Se realiza extirpacién total o parcial del tumor
y sustitucion de la parte resecada con parche de tejido
sintético. En casos irresecables y sinfomdticos se debe
considerar el trasplante cardiaco. La recurrencia post-
operatoria del tumor es rara (24).

Hemangioma

Es una proliferacién benigna de células endoteliales
que forman una especie de canales llenos de sangre. El
hemangioma cardiaco es un tumor raro que se presenta
entre el 5%y el10% de los tumores cardiacos benignos;
puede estar presente a cualquier edad y sin predileccién
por género. Dependiendo del lugar de localizacién
presenta la sinfomatologia, aunque frecuentemente son
asintfomdticosy el diagnéstico se hace de formainciden-
tal. El hemangioma cardiaco puede presentarse en el
sindrome Kasabach- Merritt , que es caracterizado por
muUltiples hemangiomas sistémicos asociados con recu-
rrente trombocitopenia y coagulopatia (25).
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Figura 7. Rabdomioma.

Histologia

Los hemangiomas cardiacos son clasificados como
tumores cavernosos, capilares o arteriovenosos. Los
hemangiomas endocdérdicos son usualmente capilares o
mixtos (capilares y cavernosos). Tienen un estroma
mixoide con un escaso fondo inflamatorio. Los
hemangiomas inframurales son diversos pudiendo ser
capilares, cavernosos o arteriovenosos y conteniendo

otros elementos tisulares como grasa y ocasionalmente
tejido fibroso (6) (Figura 8).

Patologia

El hemangioma se puede presentar en cualquier
cédmara, pudiendo ser predominantemente intframural o
endocdrdico. Los hemangiomas intframurales son po-
bremente circunscritos, masas esponjosas que presentan
hemorragias o congestién. Los hemangiomas
endocdrdicos son bien circunscritos, mixoides y lesiones

blandas.
Ecocardiografia

El hemangioma es una lesién hiperecoica que puede
ser mejor visualizada con medios de contraste.

Tratamiento

El hemangioma cardiaco puede ser exitosamente
extirpado y el tratamiento quirtrgico es de escogencia
para los pacientes sinfomdticos o en quienes el diag-
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Figura 8. Hemangioma.

nostico estd en duda. El resultado a largo tiempo con
tratamiento quirrgico es favorable. La regresion es-
pontdnea del hemangioma ha sido descrita, y por lo
tanto la cirugia no siempre estd indicada, particular-
mente en lesiones no resecables, pero asinftomdtico o
con alto riesgo quirtrgico (26).

Paraganglioma

Son neoplasias extremadamente raras que surgen de
intrinsecas células paraganglionares cardiacas
(cromafines) que son predominantemente localizadas
en las auriculas. La mayoria de las lesiones son reporta-
dasen pacientes adultos, entre los 18y los 85 afios (27).
Casitodos los tumores son productores de catecolaminas,
por lo que la mayoria de los pacientes son hipertensos,
presentan cefalea frecuente y flushing. Los hallazgos
paraclinicos se caracterizan por aumento de norepinefrina
urinaria, dcido vanilvandélico y metanefrinas totales o
nivel elevado de epinefrina o norepinefrina plasmdtica.
El 20 % de los paragangliomas cardiacos se asocia con
paragangliomas en otras localizaciones (cuerpo
carotideo, glédndula adrenal, ganglios para-aérticos) y
aproximadamente el 5% tienen metastasis éseas.

Histologia

Los feocromocitomas son tumores que se derivan del
sistema adrenal y los paragangliomas provienen del
sistema extra-adrenal.

Los paragangliomas pueden ser cromafin positivos
(simpdticos) o cromafin negativos (parasimpdticos); es-
tos Gltimos no secretan catecolaminas y son denomina-
dos también quemodectomas. La localizacién cardiaca
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es extremadamente rara. Puede presentarse a cualquier
edad y no hay predileccién por género.

Enelfeocromocitoma, las células tumorales se dispo-
nen de manera caracteristica en forma de nido rodeado
de un estroma fibrovascular que puede contener amiloi-
de. Estas células pueden tener un tamafio variable, con
un nicleo redondeado u oval que contiene un nucléolo
prominente. Los paragangliomas tienen en particular un
crecimiento lento y el 10% pueden infiltrar localmente,
presentar metdstasis o sufrirdegeneracién maligna (6, 2)
(Figuras 2, 10y 11).

ARDIACO(10%Y

Figura 9. Paraganglioma cardiaco. Aumento 40 X. Fundacién Cardio-
Infantil, Bogotd.
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Figura 11. Paraganglioma. Fundacién Cardio-Infantil, Bogoté.

Patologia

Los paragangliomas cardiacos son grandes y pobre-
mente circunscritos. Pueden llegar a medir entre 2 y14
cm. La mayoria de lesiones son localizadas en la
superficie epicdrdica de la base del corazédn, en el techo
de la auricula izquierda, con menos frecuencia se loca-
lizan en el septum interauricular, y rara vezen el ventriculo.

Ecocardiografia

En la ecocardiografia se puede observar una masa
ecodensa localizada en cualquier parte de las cavida-
des cardiacas, como es el caso en las figuras 12y 13,
localizado en el dpex.

Figura 10. Paraganglioma cardiaco. Aumento 40 X. Fundacién
Cardio-Infantil, Bogotd.

Figura 12. Paraganglioma cardiaco. Ecocardiograma TT. Cuatro
cdmaras. Fundacién Cardio-Infantil, Bogotéd.
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Figura 13. Paraganglioma cardiaco. Ecocardiograma TT. Eje Largo
paraesternal. Fundacién Cardio-Infantil, Bogotd.

Tratamiento

El manejo es quirlrgico, efectuando la extirpacién
completa de la tumoracién bajo CEC.

Neoplasias malignas

Los tumores primarios cardiacos malignos, ocupan el
25% de todos los tumores primarios cardiacos. Segun
McAllister y Fenoglio (6) se clasifican en sarcomas,
mesoteliomas, linfomas, teratoma maligno y timoma.

Los mds frecuentes son los sarcomas, que se dividen
en angiosarcomas, rabdomiosarcomas, fibrosarcomas,
osteosarcomas, sarcoma neurogénico, leiomiosarcomas,
liposarcomas y sarcoma sinovial.

De estos sarcomas los mds frecuentes en orden
decreciente son: angiosarcoma, rabdomiosarcoma y
fibrosarcoma seguidos del mesotelioma y el linfoma.

Los tumores malignos primarios frecuentemente se
ubican en las cdmaras cardiacas derechas, en la auricula
derecha, y desde aqui invaden ofras estructuras cardia-
cas como veniriculo derecho o auricula izquierda,
ventriculo izquierdo o arteria pulmonar o pericardio. El
angiosarcoma tiene tendencia a infiltrar el ventriculo
derecho. Son tumores de forma variable pero sobreto-
do polipoide, infiltrativos o intracavitarios. Son mds
frecuentes en la tercera a la quinta década, y en el
género masculino. Tienen un crecimiento rdpido con
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carécterinfiltrativo e invasivo de estructuras mediastinicas
y tordcicas. Presenta tendencia a producir metdéstasis a
distancia especialmente a pulmén, rindn, higado, glén-
dula suprarrenal y hueso (28).

Desde el punto de vista clinico, la sintomatologia
depende del sitio de implantacién y de su infiltracién, al
igual que de su efecto obstructivo al flujo. Es frecuente la
presencia de dolortordcico, disnea, palpitaciones, sinco-
pe, arritmias auriculares o ventriculares, ademds los blo-
queos auriculo-ventriculares. Pueden llegar a presentar
infiltracién de pericardio con pericarditis constrictiva y
derrame pericdrdico, llegando ataponamiento cardiaco.

Son frecuentes las manifestacién embdlicas del tumor
cardiaco maligno aligual que sinfomas constitucionales
inespecificos bastante caracteristicos de las neoplasias
malignas.

El diagnéstico y tipificacion del tipo de tumor sélo se
puede confirmar mediante la biopsia externa de la masa
tumoral después de su extraccién, aunque existen
pardmetros ecocardiogréficos, en la TAC y la RNM.

Elecocardiograma, especialmente el transesofdgico,
tiene gran importancia en el diagnéstico prequirtrgico,
diferencidndolos de los posiblemente benignos al igual
que definiendo su extensién e infiltracién. La TAC y la
RNM torécica proporcionan no solamente la infiltracién
cardiaca sino también la infiliracién extracardiaca y las
metdstasis a pulmén y mediastino. Ante la sospecha
diagnéstica fundada en la ecocardiografia, se indica
siempre la realizacion de la TAC o la RNM al igual que
gammagrafia para definir metdstasis a distancia. En
casos de tumores cardiacos intframurales mal definidos
por ecocardiografia, se indica gammagrafia cardiaca
con tecnecio 99 (4).

Sarcoma

Son neoplasias mesenquimales malignas, siendo la
neoplasia primaria cardiaca maligna mds frecuente y el
segundo tumor cardiaco primario mds comdn. Todos los
tipos de sarcomas afectan el corazén, pero en su orden
de frecuencia se encuentran el angiosarcoma (37%), el
sarcoma indiferenciado (28%), el histiocitoma fibroso
maligno (11%-24%), el leiomiosarcoma (8%-9%), y el
osteosarcoma (3%-9%) (6). La localizacién mds frecuen-
te del angiosarcoma es la auricula derecha, y los ofros
tipos estén presentes en la auriculaizquierda, siendo éste
un importante factor de diferencia. El angiosarcoma se
puede presentar a cualquier edad, especialmente entre
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los 20 y los 50 afos, habitualmente en hombres, con
infiltracién a ventriculo derecho y auricula izquierda en el
momento del diagnéstico. Histolégicamente son
heterogéneos, y estdn compuestos de proliferaciones
anormales de células malignas que forman espacios o
canalesvasculares (Figura 4). Las manifestaciones clinicas
mds frecuentes son el derrame pericérdico con tapona-
miento, fenémenos embdlicos, dolor tordcico, sincope,
arritmias, edema periférico y muerte sUbita. Los sarcomas
mds frecuentes dan metastasis a pulmén, hueso, higado,
bazo, cerebro, pleura, gldndulas suprarrenales, tiroides y
piel. El diagnéstico del angiosarcoma es basado en la
biopsia de la metdstasis (12).

La localizacion y el grado de invasion de estas
lesiones hacen menos probable la confusién clinica con
los mixomas.

Bl

Figura 14. Angiosarcoma que muestra irregulares canales vasculares
con células endoteliales atipicas

Los sarcomas que afectan la auricula izquierda son el
histiocitoma fibroso, el osteosarcoma y el leiomiosarcoma

(Figura 15).

Los factores patolégicos de los sarcomas son varia-
dos; pueden ser grandes masas invasivas en el tiempo
del diagndstico. El angiosarcoma generalmente es gran-
de, hemorrdgico y multilobular.

Diagnéstico

El ecocardiograma transesofdgico es el indicado
para realizar un adecuado diagnéstico ya que aporta
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Figura 16. Sarcoma rabdomiosarcoma. Fundacién Cardio-Infantil, Bogoté.

informacién sobre la localizacion y la infiltracién acerca
deltipo de cirugia ala cual puede someterse el paciente
(31) (Figuras 16, 17, 18, 20).

Por medio de la resonancia nuclear magnética es
posible identificar metdstasis a pulmén y a medistino y
con ello definir la posibilidad de resecciéon quirdrgica
total o parcial del tumor (Figura 19).

Tratamiento

El tratamiento indicado en los tumores malignos
primarios de corazén es la cirugio de reseccién, sirviendo
también para la tipificacién histolégica o del tumory la
definicion del pronéstico.
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Figura 17. Rabdomiosarcoma. Ecocardiograma TE. Fundacién Cardio-
Infantil, Bogotd.

Figura 18. Rabdomiosarcoma. Ecocardiograma TE. Fundacién Cardio-
Infantil, Bogoté.

La cirugia de reseccién se hace por técnicas habitua-
les de esternotomia y bajo circulacién extracorpérea.
Con lacirugia se busca resecar completamente el tumor,
con reconstruccién cardiacay enlo posible eliminarlo en
su totalidad, por lo cual la mortalidad operatoria y post
operatoria es alta, con sobrevida baja a corto plazo.
Cuando se estratifica la infiltracion del tumor con méto-
dos no invasivos, es posible someter al paciente a
trasplante cardiaco. Muy pocos son los tumores que

Vol. 10 No. 8
ISSN0120-5633

tienen respuesta adecuada a la quimioterapia o a la
radioterapia; sélo el linfoma cardiaco primario tiene
respuesta satisfactoria a estos tratamientos.

La experiencia quirdrgica con lostumores malignos es
muy limitada (30), sin encontrar reportes con adecuado
nUmero y seguimiento.

Reece y colaboradores, reportaron cinco tumores
cardiacos malignos sometidos a cirugia, con una mor-

Figura 20. Sarcoma indiferenciado. Ecocardiograma TE. Fundacién
Cardio-Infantil, Bogoté.
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Figura 22. Sarcoma indiferenciado. Fundacién Cardio-Infantil, Bogotd.

talidad total antes de los 8 meses. Deiny colaboradores.
reportaron 8 casos de los cuales 7 murieron antes del
afoy uno sobrevivié, con metdstasis hasta los 15 meses.

Reporte de casos

En nuestro medio son pocos los articulos publicados
sobre la experiencia que se tiene acerca de este tema. En
la Fundacién Cardio-Infantil, desde 1995 hasta el afo
2002, se han diagnosticado 34 tumores cardiacos, 24
con confirmacién patolégica por reseccién quirtrgica y
10 con diagnéstico ecocardiogréfico que por diferentes
razones no fueron intervenidos en la institucién.

De la totalidad de los tumores confirmados por
patologia 14 fueron auriculares y 10 ventriculares, 13
fueron mixomas (54%), uno en ventriculo derecho. De
los 11 tumores restantes confirmados por patologias 3
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fueron rabdomiomas ventriculares en menores de un
afo, fibroma ventricular, 2 rabdomiosarcomas ventricu-
lares (Figuras 17,18y 19), tumorventricularanaplésico,
sarcoma epitelioide (Figura 15) y sarcoma indiferencia-
do que comprometia las dos auriculas (Figuras 20, 21y
22). En resumen, se encontraron 5 casos de tumores
malignos (20%) y 19 casos de tumores benignos (80%).
Los tumores benignos en su totalidad fueron pediculados
y localizados; los tumores malignos fueron infiltrativos

(Tabla 2).

Tabla 2

Caso Edad Sexo Tumor Localizacion
1 60 F Mixoma Auricular

2 F Mixoma Auricular

3 72 F Mixoma Auricular

4 52 F Mixoma Auricular

5 49 F Mixoma Auricular

6 44 F Mixoma Auricular

7 34 F Mixoma Auricular

8 10 M Mixoma Auricular

9 56 F Sarcoma |. Auricular

10 66 M Mixoma Auricular

11 58 F Mixoma Auricular

12 57 F Mixoma Auricular

13 64 F Mixoma Auricular

14 64 M Sarcoma E. Auricular

15 55 F Rabdomiosarcoma Ventricular
16 14 M Hipertrofia lipomatosa  Ventricular
17 1 mes M Rabdomiosarcoma Ventricular
18 3 M Fibroma Ventricular
19 47 F Mixoma Ventricular
20 78 F Anapldsico Ventricular
21 2 M Rabdomioma Ventricular
22 4 mes M Rabdomioma Ventricular
23 5 mes M Rabdomioma Ventricular
24 50 F Paraganglioma Ventricular

En el hospital Santa Sofia de la Ciudad de Manizales,
teniendo un programa nuevo de cirugia cardiovascular
con 100 pacientes, se ha reportado un caso de tumor
auricularidentificado como un sarcoma ubicado en auricula
izquierda, infiltrando vdlvula mitral y septum interauricular
(Figuras 23 y 24), y un caso de una paciente de 71 afos
con dolor torécico con masa auricular derecha lobulada,
encapsulada, pediculada, que fue definida histolégica-
mente como un mixoma (Figuras 24 y 25).

Hay un grupo de tumores, no especificado en el
presente articulo, que corresponde a los metastdsicos
que son 20 veces més frecuentes que los primarios. En la
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Figura 23. Sarcoma en auricula izquierda. Hospital Santa Sofia,

Manizales.

Figura 24. Sarcoma de auricula izquierda infiltrando la vélvula mitral.

Hospital Santa Soffa. Manizales.

Figura 25. Tumor auricular derecho. Hospital Santa Sofia, Manizales.
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Figura 26. Tumor de auricula derecha. Ecocardiograma TE. Hospital
Santa Sofia, Manizales.

Figura 27. Melanoma metastésico en ventriculo derecho. Fundacién
Cardio-Infantil, Bogoté.

Fundaciéon Cardio-Infantil hay un reporte de un caso de
melanoma metastdsico a ventriculo derecho (Figura 27).
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