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Los tumores primarios de corazén son una entidad muy infrecuente, con una incidencia del 0.00-0.02% en
series de autopsia. Aproximadamente un 15% de estos tumores son malignos, siendo éstos extremadamente
raros (menos del 0.1%) y en su mayorfa sarcomas. El diagndstico se realiza habitualmente con técnicas de
imagen como ecocardiograma, tomografia computarizada o resonancia magnética. El tratamiento de prime-
ra linea es la reseccion quirdrgica completa del sarcoma y el prondstico es pobre en casi todos los casos. Se
presenta el caso de un paciente masculino de 67 afios de edad que comienza con cuadro de tos productiva,
hemoptisis, disnea y sindrome constitucional. Con diagnéstico post mértem de sarcoma indiferenciado pri-
mario de corazon.
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Primary heart tumors are a very infrequent entity, with an incidence of 0.0017 to 0.02% in autopsy series. Ap-
proximately 15% of these tumors are malignant, being these extremely rare (less than 0.1%) and mostly sar-
comas. The diagnosis is usually made with imaging techniques such as echocardiography or CT or MRI. The
first-line treatment is complete surgical resection of the sarcoma and the prognosis is poor in almost all cases.
We present the case of a 67-year-old male patient that started with a productive cough, hemoptysis, dyspnea
and constitutional syndrome. With postmortem diagnosis of primary undifferentiated heart sarcoma.

muy raros y aun no se reconoce ningun método como estandar de oro diag-

Varén de 67 afos de edad con diagnéstico de sarcoma indiferenciado

primario de corazon.

ndéstico®®. No se cuenta con un protocolo establecido de tratamiento, pues
estas neoplasias son muy infrecuentes®.

El diagnostico patoldgico y radiolégico de esta malignidad suele ser un reto.

Tienen un mal prondstico que se encuentra agravado por la ausencia
de un protocolo establecido de tratamiento.

Presentamos un caso de un sarcoma indiferenciado primario de corazén con

Introduccion

un cuadro clinico caracterizado por tos productiva, hemoptisis, disnea y sin-
drome constitucional.

Historia clinica y exploracion fisica

Los sarcomas cardiacos primarios son una entidad patoldgica rara y consti-
tuyen aproximadamente el 1% de todos los sarcomas de tejidos blandos'.
Clinicamente, se presentan como falla cardiaca congestiva e invaden el pe-
ricardio directamente o por depdsito de nddulos en el pericardio visceral®?.
En algunos casos, se diagnostican las metéstasis en érganos lejanos y sélo
se encuentra la lesién primaria incidentalmente®®. El diagnéstico patoldgico
y radioldgico de esta malignidad suele ser un reto, ya que estos tumores son

@l Grupo (TO
-. Editorial

Masculino de 67 anos de edad sin antecedentes heredofamiliares de impor-
tancia, con antecedente de hipertension arterial sistémica y etilismo crénico.
Con inicio de cuadro clinico de 3 semanas de evolucion caracterizado por pre-
sencia de tos con expectoracion blanquecina y estrias de sangre sin predomi-
nio de horario, disnea de medianos a pequenios esfuerzos, ortopnea, astenia,
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adinamia, anorexia y pérdida de peso no intencionada de 20 kg en los ultimos
9 meses.

A su ingreso a la unidad de Urgencias presentd signos vitales, tension ar-
terial (TA) 50/35 mmHg, frecuencia cardiaca (FC) 110 latidos por minuto,
frecuencia respiratoria 24 respiraciones por minuto y saturacién de oxigeno
(SatO,) del 82%; por lo que se inicié manejo hidrico y oxigeno suplementa-
rio a 3 I/min con posterior mejoria de la TA (110/70 mmHg) y SatO, (95%).
A la exploracion fisica, el paciente se encontré deshidratado, caquéctico,
con palidez generalizada y dificultad respiratoria, neurolégicamente con
funciones mentales superiores conservadas, isocoria, reflejo fotomotor pre-
sente y normal, cuello sin ingurgitacion yugular, ausencia de adenopatias,
térax con adecuada amplexion y amplexacion, estertores crepitantes subes-
capulares bilaterales de predominio izquierdo. Ruidos cardiacos ritmicos
con adecuada intensidad, con desdoblamiento del segundo ruido, abdo-
men sin visceromegalias, peristalsis normal, sin dolor a la palpacion, extre-
midades con presencia de edema moderado de ambos miembros pélvicos
a nivel subrotuliano..

Pruebas complementarias

Se solicitaron paraclinicos, dentro de los cuales destacaron: bilirrubina total
5.15 mg/d! (0.1-1.0), bilirrubina directa 3.1 mg/dl (0.2-0.8) y deshidrogenasa
lactica 245 U/I (125-240); resto de paraclinicos sin alteraciones.

Dentro de los estudios de imagen, se realizaron ultrasonido de higado y vias
biliares con rastreo a corazén, con hallazgo de imdgenes nodulares que mo-
dificaban la arquitectura de las cavidades cardfacas, derrame pleural bilateral
y presencia de liquido libre intraabdominal, por lo que se solicitd tomografia
computarizada de térax y abdomen, donde se evidencié presencia de mul-
tiples lesiones nodulares a nivel mediastinal y pericardicas que sugerfan, por
morfologfa, lesiones metastasicas de primario desconocido, ademas de hallaz-
gos observados en la columna vertebral en relacién con lesiones de aspecto
litico (Figura 1).

Evolucion y diagnéstico
El paciente presentd datos de choque cardiogénico con presencia de

falla ventilatoria que precisé intubacién orotraqueal y apoyo vasopresor
e inotrépico (norepinefrina + dobutamina). Ante la mala evolucion clinica,

requirié aumento de pardmetros ventilatorios y dosis de norepinefrina, con
datos de falla orgdnica multiple, con posterior descenso abrupto de la FC.
Los familiares solicitaron libre evolucion, y el paciente fallecié minutos des-
pués.

El reporte de post mortem por parte del Servicio de Anatomfa Patoldgica fue

(Figura 2):

« Corazdn con multiples lesiones nodulares en ambos ventriculos, hetero-
géneas, café claro que alterna con éreas violaceas y zonas quisticas hemo-
rragicas.

+ Pulmon izquierdo y derecho, asi como higado, con mdltiples nédulos me-
tastasicos.

- Neoplasia mesenquimatosa con patrones de crecimiento sélido, alveolar
y glandular, con necrosis geografica extensa, células pequefas, con nucleo
basofilo, vesiculares y escaso citoplasma eosinéfilo, que infiltra endocardio
asi como miocardio.

+ Inmunohistoquimica vimentina (+) y (-) para Cro-A, CD99, WT1, AML,
MyoD1, PS100, CD56, CD45, CD34, CD31 y D240. Microscopia electré-
nica, sin hallazgos especificos, FISH del gen EWS sin presentar rearreglo
(Figura 3).

- Diagnéstico final de choque cardiogénico secundario a sarcoma indiferen-
ciado primario de corazon.

Discusion y conclusiones

Los sarcomas cardiacos primarios son una entidad rara que explica alre-
dedor del 20% de los tumores cardfacos malignos. Usualmente, permane-
cen asintomaticos hasta que producen efecto de masa, al obstruir el flujo
sanguineo disminuyendo el gasto cardfaco, existe invasion local, embolizacion
o manifestaciones sistémicas. Estos sintomas no son especificos y semejan
otras enfermedades cardiovasculares. Los sintomas constitucionales, como
fiebre y pérdida de peso, usualmente se asocian con sintomas cardiacos; otros
sintomas incluyen tos, hemoptisis, mareo, sincope hasta muerte subita, como
fue el caso de nuestro paciente.

El ecocardiograma bidimensional es actualmente el estudio mas usado
para detectar tumores cardiacos, sin embargo, ante la inmediata mala
evolucion clinica de nuestro paciente y el desfavorable desenlace, no se
realizé. La tomografia computarizada y la resonancia magnética demues-
tran con gran precision la masa tumoral y la extension a pericardio o vasos

Figura 1. Tomografia computarizada de térax y abdomen con presencia de multiples lesiones nodulares a nivel mediastinal y pericardio
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Figura 2. A: corte de corazén, con tumor heterogéneo que se origina del pericardio e infiltra miocardio; con areas solidas y quisticas con hemorragia.

B: nddulos tumorales infiltrando miocardio
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Figura 3. A: neoplasia caracterizada por necrosis geografica extensa. B: neoplasia maligna mesenquimatosa que diseca a los miocardiocitos. C: células pequefas,
redondas y basofilas. D: células con citoplasma y escaso eosinéfilo, con nicleo grande, pleomdrfico, con cromatina grumosa y nucleolo evidente. E: células
neopldsicas dentro de alvéolos y disecando el parénquima pulmonar. F: anticuerpo vimentina con positividad intensa y difusa en células neoplésicas

de gran calibre. En términos de diagnostico diferencial, a veces puede ser
dificil distinguir el sarcoma bien diferenciado del lipoma, basandose Unica-
mente en las técnicas de imagen actuales, ya que, ademas, ambos tienen
un patréon de apariencia nodular. Sin embargo, el sarcoma, a diferencia del
lipoma, generalmente no estd encapsulado y tiene un comportamiento
infiltrativo. Otros hallazgos més orientados hacia el sarcoma comprenden
apariencia no homogénea a pesar de la presencia de una porcion grasa
intralesional, dimensiones mas grandes y componente de tejido blando
mas prominente.

La reseccion quirdrgica completa continta siendo el tratamiento primario de
eleccion. En caso de dificil accesibilidad anatomica, la reseccién con autotras-
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plante ofrece mejores resultados. No obstante, los resultados son paliativos, ya
que se observa recurrencia y metastasis en la mayoria de los casos. A pesar del
tratamiento, el prondstico continda siendo desfavorable.
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