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Resumen

Introduccién: Las neoplasias cardiacas son raras, en andlisis post mortem se describen entre 0.01 a 0.1%; Sin embargo,
las metéstasis al corazon no son tan infrecuentes como podria suponerse. Se ha informado afectacion secundaria del
pericardio, miocardio, grandes vasos o arterias coronarias: 0,7 y 3,5% en autopsias generales y hasta 9,1% en pacientes
con neoplasias malignas conocidas. Objetivo: Conocer los hallazgos sociodemograficos, clinicos y terapéuticos de los
pacientes con tumores hematolinfoides metastasicos al corazon. Materiales y métodos: Se describen las caracteristicas
sociodemogrdficas y clinicas de los pacientes, como resultados clinicos. Se realiza una revision de la historia clinica completa,
laboratorios e imdgenes diagndsticas. Se realizé una revision de la literatura en las principales bases de datos: PubMed,
Scopus, Google Scholar, Web of Science, EMBASE y Scielo en espariol e inglés. Este articulo estd bajo los lineamientos del
CARE 2016. Resultados: Se presentan 4 casos clinicos de neoplasia hematolinfoide en el corazon. Los 4 pacientes acu-
dieron al hospital por disnea progresiva. La histopatologia informé un linfoma linfobldstico precursor de células B, un angio-
sarcoma pleomodrfico de alto grado (histiocitoma fibroso maligno de alto grado), un linfoma no Hodgkin y un angiosarcoma
de alto grado. Todos los casos requirieron cirugia por complicaciones cardiovasculares como taponamiento cardiaco o efecto
de masa en las estructuras involucradas y quimioterapia y todos los pacientes tuvieron un buen resultado clinico.
Conclusiones: Los tumores hematolinfoides del corazén son raros. Sin embargo, es necesario considerar diagndsticos
diferenciales para un diagndstico y tratamiento oportuno ya que pueden ocasionar complicaciones que pueden poner en
riesgo la vida del paciente.
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Abstract

Introduction: Cardiac neoplasms are rare, in a postmortem analysis they are described between 0.01 to 0.1%,; However,
metastases to the heart are not as uncommon as one might assume. Secondary involvement of the pericardium, myocardium,
great vessels, or coronary arteries has been reported: 0.7 and 3.5% in general autopsies and up to 9.1% in patients with
known malignancies. Objective: To know the sociodemographic, clinical and therapeutic findings of patients with hematolym-
phoid tumors metastatic to the heart. Materials and methods: The sociodemographic and clinical characteristics of the
patients are described, and clinical outcomes. A review of the complete medical records, laboratories, and diagnostic images
is performed. A review of the literature was carried out in the main databases: PubMed, Scopus, Google Scholar, Web of
Science, EMBASE, and Scielo in Spanish and English. This article is under the guidelines of the 2016 CARE. Results: 4 clinical
cases of hematolymphoid neoplasia in the heart are presented. All 4 patients attended the hospital due to progressive dyspnea.
Histopathology reported a B-cell precursor lymphoblastic lymphoma, high-grade pleomorphic angiosarcoma — high-grade
malignant fibrous histiocytoma, non-Hodgkin lymphoma, and a high-grade angiosarcoma. All cases required surgery for car-
diovascular complications such as cardiac tamponade or mass effect in the involved structures and chemotherapy and all
patients had a good clinical outcome. Conclusions: Hematolymphoid tumors of the heart are rare. However, it is necessary
to consider differential diagnoses for timely diagnosis and treatment since they can cause complications that can threaten the

patient’s life.
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Introduccion

Las neoplasias cardiacas son poco comunes,
describiéndose en un 0.01 al 0.1% de las necropsias;
sin embargo, las metastasis al corazén no son tan
infrecuentes como se podria pensar. El compromiso
secundario del pericardio, miocardio, grandes vasos o
arterias coronarias se ha descrito en entre 0.7 y 3.5%
de las necropsias generales y hasta el 9.1% de los
pacientes con neoplasias diagnosticadas'. El riesgo
aumenta en proporcion a la carga de enfermedad
metastasica del paciente, ya que el 14.2% de los paci-
entes con multiples metastasis tienen compromiso
cardiaco®®. La incidencia ha aumentado en los ultimos
30 afos, probablemente asociado a examenes de
diagndstico con mayor caracterizacion y un aumento
en la expectativa de vida de la poblacién con cancer®*.
El compromiso cardiaco ha sido descrito en la literatura
tanto en tumores sélidos como hematolinfoides; sin
embargo, este depende de la ubicacién anatémica, la
etapa de la enfermedad, la biologia del tumor, y las
condiciones del huésped®~.

Con respecto a las neoplasias que presentan una
mayor frecuencia de metastasis al corazén, se ha
observado que los tumores primarios del pulmén rep-
resentan entre un 36 y 39% de los casos, seguidos por
el cancer de mama (10-12%) y las neoplasias hema-
toldgicas (10-21%)", lo cual refleja la alta prevalencia
de las metastasis al corazén en la poblacion general y
su nivel de agresividad. Igualmente, se resalta la afin-
idad particular del mesotelioma pulmonar y el mela-
noma. Aunque el corazén es un nicho metastasico

poco comun, casos también se han reportado'®-'“.
Otros tumores con un alto indice de compromiso
cardiaco son los tumores del ovario, estémago, rifiones
y pancreas®'®.

En este contexto, el objetivo de este estudio es resal-
tar la dificultad diagndstica y terapéutica de los tumores
hematolinfoides metastésicos al corazén, ya que no
son tan inusuales, y el abordaje quirdrgico puede ser
complejo. Por lo tanto, la cirugia se debe complemen-
tar con radioterapia o quimioterapia, ya que tienen una
alta mortalidad.

Materiales y método

Caso Clinico 1

Una mujer de 65 afios de edad con antecedentes de
hipotiroidismo, escoliosis lumbar (lumbalgia crénica) y
osteoartritis fue atendida en urgencias por disnea y
dolor toracico con deterioro progresivo del estado fun-
cional de tres horas de evolucion. Al examen fisico
inicial se encontraba taquicardica con latidos cardiacos
ectopicos frecuentes, un soplo sistélico grado | en foco
aortico, no irradiado, sin roce pericardico, y con hipov-
entilacion basal izquierda asociada a submatidez. En
el cuadro hematico se encontrd linfopenia, hiperlactate-
mia asociada a acidosis metabdlica severa, y troponina
hsTnl 0.092 (+) sin elevaciéon de reactantes de fase
aguda. La radiografia de térax reveld un indice cardiaco
aumentado con derrame pleural izquierdo. Un electro-
cardiograma de bajo voltaje y sin progresion de la onda
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R. Un ecocardiograma con derrame pericardico severo
asociado al colapso parcial de las cavidades derechas
y signos hemodinamicos y presiones intrapericardicas
aumentadas, con una imagen de masas que cubren la
cara visceral del pericardio, el mas grande con un
diametro de 50 x 25 mm, altamente sugestivo de una
patologia neoplésica. Se manejo inicialmente con peri-
cardiocentesis descompresiva y monitoreo en la Uni-
dad de Cuidados Intensivos. La paciente evolucion6
positivamente y fue llevada a exploracion del medias-
tino y el pericardio junto con una biopsia de masa
dependiente del miocardio por toracoscopia que se
convirtid a toracotomia lateral mas toracostomia con
drenaje cerrado. En el abordaje quirurgico se encon-
traron multiples lesiones dependientes del miocardio,
pericardio parietal no involucrado, escaso liquido peri-
cardico serosanguinolento, y ausencia de nédulos lin-
faticos aparentes en el mediastino. En la histopatologia
se reportd compromiso de linfoma linfoblastico de célu-
las precursoras B. Se inicié6 manejo sistémico con qui-
mioterapia a cargo de hemato-oncologia con buenos
resultados clinicos.

Caso Clinico 2

Una muijer de 35 afios sin antecedentes importantes
acudié con disnea progresiva, tos con expectoracion
purulenta e ictericia de una semana de evolucion. Al
examen fisico no presentaba soplos ni roces y tenia el
murmullo vesicular conservado. El cuadro hematico
indicaba hiperbilirrubinemia a expensas de la fraccién
directa. La ecografia abdominal mostraba hepato-
megalia y colelitiasis sin dilatacion del conducto biliar.
Se le practicé una tomografia de térax donde se
observé una masa paracardiaca adyacente al ventri-
culo izquierdo (Fig. 1). En el ecocardiograma habia una
fraccion de eyeccion preservada, contractilidad dis-
minuida de la pared libre del ventriculo derecho,
dilatacion severa de la auricula izquierda y las cavi-
dades derechas, sin valvulopatia, y un derrame peri-
cardico moderado asociado a una masa ecogénica
dependiente del pericardio parietal de unas dimen-
siones aproximadas de 9.5 cm x 9.0 cm que ejerce un
efecto de masa y produce compresion sobre la silueta
cardiaca izquierda a nivel del pericardio adyacente a
la auricula izquierda. Fue llevado a esternotomia y
biopsia cardiaca en la que se descubridé un derrame
pericardico fibrinopurulento asociado a una masa
grande, sdlida y lobulada con origen en la pared infe-
rior y el tabique auricular, de aproximadamente 15 cm
de largo y 10 cm de ancho, con aspecto de carne de

pescado al corte. La histopatologia y el perfil inmu-
noldgico descartaron un origen vascular o cardiaco,
considerandose lo mas probable que fuera un sarcoma
pleomérfico indiferenciado de alto grado — un histioci-
toma fibroso maligno de alto grado. Durante el periodo
postoperatorio y su estancia hospitalaria la paciente se
encontré en buenas condiciones generales, por lo cual
solicitd salida voluntaria y no se registra ningun control
0 readmision a la institucion.

Caso Clinico 3

Un hombre de 19 afios de edad sin antecedentes
significativos quien reportd disnea progresiva de 5
meses de evolucién. Fue remitido para estudio de una
neoplasia hematolinfoide y una masa mediastinal aso-
ciada a un sindrome de vena cava superior. El estudio
inicial se realiza con resonancia magnética cardiaca
donde se observa una masa que ocupa el mediastino
anterior y medio con infiltracién tumoral de la vena
cava superior y oclusion de la luz de este vaso con
prolapso a la auricula derecha, cuyos didmetros son
de 5x3 cm, y sin otras alteraciones estructurales o
funcionales (Fig. 1). Ecocardiograma sin derrame peri-
cérdico, con una masa dentro de la auricula derecha
procedente de la vena cava superior de aspecto
ecodenso homogéneo que evidentemente sobresale a
la cavidad de la auricula derecha en un 30%, compro-
metiendo la porcion del tabique relacionada con la
vena cava superior, asi como la aorta ascendente, con
el hallazgo de una masa hipodensa de aspecto
homogéneo que la rodea y se extiende hacia el medi-
astino posterior y ocupa el seno transverso. Se describe
una fraccién de eyeccion preservada sin anomalias
valvulares. El paciente fue llevado a biopsia por tora-
coscopia, encontrando el I6bulo superior derecho sev-
eramente adherido al mediastino, fibrosis severa
alrededor de la vena cava superior y la vena &cigos,
estando esta ultima severamente dilatada. Existe una
distorsion importante de los planos anatémicos, por lo
cual es necesario cambiar a una toracotomia antero-
lateral. Se contintia con el procedimiento y se encuen-
tra una masa intracardiaca a nivel de la auricula
derecha y la vena cava superior, con circulacion colat-
eral severa en la pared toracica y en la pleura parietal
anterior. La histopatologia reporta un linfoma de célu-
las B grandes. El paciente presenta una adecuada
evolucion postoperatoria y se inicia el proceso de
remision con la Entidad Prestadora de Servicios (EPS)
dentro del contexto de una emergencia oncoldgica
dada por un sindrome de vena cava superior.
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Caso Clinico 4

Un hombre de 42 afios de edad sin antecedentes
médicos significativos registrados acude con disnea
progresiva. Al examen fisico presentd frémito y un
roce pericardico en el cuarto espacio intercostal. El
cuadro hematico reporta lactato deshidrogenasa de
1200 mg/dl, creatina quinasa de 200 mg/dl, y
troponina hsTnl de 0.0102 (+). Se le practicé una eco-
cardiografia transesofagica que mostré una masa con
didmetros de 5 cm x 4 cm. Fue remitido para biopsia
toracoscopica, descubriendo una masa dependente
de la auricula derecha completamente intrapericar-
dial, muy adherente al pericardio parietal con multi-
ples adhesiones entre el miocardio y el pericardio,
asociada a multiples lesiones nodulares en el I6bulo
superior e inferior del pulmdn derecho. La pleura pari-
etal sin lesiones tumorales aparentes. Dado el com-
promiso severo por adhesiones y sangrado durante la
liberacion, se decidié cambiar a una toracotomia lat-
eral izquierda para completar el procedimiento, junto
con reseccion de las lesiones pleurales con sutura
mecanica. En este contexto, el paciente tuvo una
adecuada evolucion postoperatoria. El informe de his-
topatologia y el perfil inmunolégico son compatibles
con un angiosarcoma de alto grado en la biopsia de
la auricula derecha, la biopsia del pericardio se
reporta libre de tumores, y la cuneiforme con compro-
miso metastasico dado por un angiosarcoma de alto
grado. El paciente continia en seguimiento con
Oncologia Clinica.

Discusién

La presentacion clinica de las metéstasis hematolin-
foides en el corazon suele ser inespecifica y depende
de su ubicacion y la carga tumoral. La mayoria de los
diagnosticos se hacen por necropsia. Asi mismo, las
manifestaciones son dificiles de distinguir de otras cau-
sas de enfermedad cardiovascular (mas comunes en la
poblacion general) tales como disnea, palpitaciones,
edema de miembros inferiores y dolor toracico®'®. Se
han planteado cuatro rutas de diseminacion metastésica:
a) Hematdgena: que es comun en el melanoma, linfoma
y sarcoma y debuta como metastasis en el miocardio
o endocardio; b) Linfatica: descrita en tumores de ori-
gen epitelial tales como los pulmonares y de mama. Se
expresa en compromiso pericardico y epicdardico; c)
Tranvenosa: usualmente dada por carcinoma de células
renales o carcinoma hepatocelular a través de la vena
cava inferior; y d) Directa: que ocurre en mesoteliomas

o tumores mediastinales, los cuales se extienden direct-
amente sobre el corazon'.

El sitio mas comun de compromiso metastasico de
las estructuras cardiacas es el pericardio, reportan-
dose en un 64 a 69% en estudios que han incluido un
mayor nimero de participantes®*'8. Al comprometer el
pericardio, se puede dar pericarditis y derrame seroso
0 hemorragico. Su expresion clinica depende de la
cantidad y velocidad de acumulacion de sintomas. El
taponamiento cardiaco es un diagndstico clinico que
se presenta con una presion del pulso estrecha, ingur-
gitacion yugular, y ruidos cardiacos sordos. Asimismo,
se puede presentar como pericarditis constrictiva por
compromiso directo o por adhesiones secundarias a la
radioterapia o0 una esternotomia previa®'"',

El compromiso epicardico (25%-34%) y miocardico
(29%-32%) representan el segundo y tercer sitio mas
frecuente de compromiso metastasico (Fig. 2). Pueden
comprometer el sistema de conduccidn cardiaco y cau-
sar arritmias fatales. De igual modo, pueden simular
un sindrome coronario agudo sin comprometer las
arterias coronarias y hasta puede haber un reemplazo
de células normales por el tumor, causando insuficien-
cia cardiaca. Las complicaciones mas infrecuentes
incluyen la ruptura ventricular, el taponamiento y la
muerte slbita®’.

En un reporte de necropsias, el compromiso intra-
cavitario o endocardico representa un 3-5% de los
casos. Estas metastasis pueden tener implicaciones
clinicas severas tales como choque cardiogénico dado
por la obstruccion del tracto de salida del ventriculo
derecho (insuficiencia cardiaca derecha) o izquierdo
(miocardiopatia hipertréfica obstructiva). Igualmente,
pueden ocurrir complicaciones embodlicas tales como
la enfermedad cerebrovascular por metastasis en las
cavidades izquierdas y tromboembolismo pulmonar
cuando estan comprometidas las cavidades dere-
chas?'. Las arterias coronarias pueden verse afectadas
directamente, y esto se puede manifestar como angina
0 infarto agudo del miocardio ya sea dado por un
embolismo inducido por metéstasis, compresion peri-
vascular o invasién directa®'s.

El compromiso de la vena cava superior o inferior
puede preceder el compromiso metastasico cardiaco,
generalmente asociado a los carcinomas hepatocelu-
lares o renales, ya que se pueden extender por via endo-
vascular desde la vena cava a la auricula derecha, y las
repercusiones embdlicas hacia la circulacion sistémica.
Infiltracién tumoral de la vena cava superior puede resul-
tar en sindrome de vena cava superior, que se considera
una emergencia oncoldgica frecuentemente asociada a
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Figura 1. Reto diagnostico y quirtrgico de tumores hematolinfoides metastasicos al corazon. A: se observa una masa
cardiaca gigante en la auricula derecha. B y C: abordaje quirtrgico de un tumor gigante en el ventriculo izquierdo del

corazon.
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Figura 2. Ubicaciones anatémicas de tumores cardiacos primarios y secundarios

Fuente: elaboracion propia.

neoplasias de pulmén, mama, hematolinfoides, de timo
y derivadas de células germinales, y se caracteriza por
sincope o presincope, dilatacion de las venas de la pared
toracica, edema de miembros superiores, edema perior-
bital y cefalea (si la obstruccién de la vena cava es
subaguda)?®.

Para la identificacion y caracterizacion de metastasis
cardiacas, se debe tener una sospecha diagnéstica en

pacientes con un diagndstico de neoplasia y nuevos
sintomas cardiovasculares, particularmente en los que
tienen un diagndstico previo de compromiso a distancia
0 a nivel toracico. Al examen fisico, los ruidos cardiacos
sordos son una sefial de derrame pericardico o un roce
pericardico secundario a pericarditis. Los hallazgos
electrocardiograficos son inespecificos, resaltando
cambios en el segmento ST o nuevas arritmias®'®23,
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El abordaje diagndstico se lleva a cabo a través de
distintas modalidades de imagenes diagndsticas. La
radiografia de toérax puede evidenciar cardiomegalia y
una imagen en forma de cantimplora (la forma de la
silueta cardiaca asociada a un derrame pericar-
dico importante)®%192324 E| ecocardiograma es la
mejor imagen no invasiva para diagnosticar el derrame
pericardico, identificar la presencia de compromiso
metastasico (ubicacion, tamafio y movilidad), y las
implicaciones clinicas tales como una fraccion de eye-
ccion reducida. Sin embargo, cabe anotar que la causa
mas probable de cualquier masa cardiaca es un trombo
0 una vegetacion, y para diferenciarlas se podria
emplear la ayuda de un contraste endovenoso. A su
vez, una mala ventana acustica, como ocurre en casos
de obesidad, y la dificultad que tiene para evaluar las
estructuras extracardiacas limitan su uso®'%%%, La res-
onancia magnética (RM) puede identificar masas intra-
cardiacas no identificadas por la ecocardiografia y su
extension hacia el mediastino, por su excelente carac-
terizacion tisular?.

La tomografia computarizada con realce de con-
traste provee una excelente resolucion espacial para
evaluar el compromiso mediastinal, y las masas intra-
cardiacas se visualizan como defectos de llenado. Asi-
mismo, permite evaluar las arterias coronarias cuando
existe una baja frecuencia cardiaca®®. La tomografia
por emisién de positrones utilizando F18-fluorodesoxi-
glucosa como metabolito permite evidenciar el metab-
olismo de la glucosa y podria ayudar a diferenciar las
masas malignas. Sin embargo, su interpretacion
depende del escenario clinico, ya que puede indicar
un miocardio en hibernacion, sarcoidosis o una vari-
ante normal. El uso de gadolinio como una radio-
sonda puede tener beneficios similares y hasta
diagnosticar un trombo (realce tardio con un tiempo de
inversion-recuperacion prolongado). Otra ventaja
importante radica en su capacidad para identificar
metastasis en otros segmentos del cuerpo?’.

La histopatologia se considera el estandar de oro
para el diagnostico de un compromiso cardiaco secund-
ario. Es indispensable para planear el tratamiento
definitivo o considerar el manejo terapéutico. Se puede
realizar a cielo abierto (toracotomia) o con técnicas
minimamente invasivas: toracoscopia, pericardiocente-
sis (citologia del liquido pericardico, con una alta cor-
relacion a la histopatologia), y una biopsia
endomiocardica (especialmente util para masas del
lado derecho con evidencia de infiltracion u obstruc-
cién)?8. Sin embargo, la eleccién de una biopsia a cielo
abierto o minimamente invasiva depende del tamafio

del tumor, el compromiso cardiaco y la fase de la
enfermedad.

El taponamiento cardiaco se diagnostica clinica-
mente y requiere de pericardiocentesis urgente, y
luego de que mejora, requiere de un manejo més defin-
itivo tal como una ventana pericardica (subxifoidea), o
una sonda percutanea de pericardiostomia mientras se
definen su manejo y ubicacion??. Las arritmias inducidas
por una metastasis generalmente se tratan con medica-
mentos, y dependiendo de su ubicacion, con ablacién
por radiofrecuencia®®. La reseccidn quirdrgica se res-
erva para pacientes con un buen prondstico en quienes
sea anatdmica y técnicamente posible. La obstruccion
cardiaca puede requerir un manejo quirdrgico; sin
embargo, se debe analizar su indicacién ya que puede
tener malos resultados si la funcién ventricular ha sido
irreversiblemente comprometida. La radioterapia y qui-
mioterapia son herramientas Uutiles para el tratamiento
de ciertas masas, y las decisiones terapéuticas deben
ser tomadas por un equipo multidisciplinario®®2'.

Se considera que las metastasis cardiacas son sor-
prendentemente comunes, generalmente silenciosas,
y se deben considerar en pacientes con un diagndstico
de neoplasia y compromiso metastasico que presenten
sintomas cardiovasculares nuevos, especialmente en
pacientes con compromiso toracico y neoplasias pri-
marias como el melanoma. Las secuelas clinicas son
variadas y numerosas, las cuales dependen de la ubi-
cacion anatémica y el alcance del compromiso. El estu-
dio inicial se debe realizar con un ecocardiograma. La
caracterizacién se puede realizar con tomografia, res-
onancia o PET-TC, con el fin de definir la extension
intra- y extra-cardiaca. La toma de decisiones debe
ser guiada por el contexto clinico, el prondstico y el
estado funcional del paciente, teniendo en cuenta las
complicaciones tempranas y tardias. Por otro lado, su
manejo esta sujeto a la presentacion clinica y los obje-
tivos tales como el cuidado paliativo de sintomas y la
prevencién o aplazamiento de la recurrencia de
sintomas?391°,
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