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Palabras clave Resumen

> Angiosarcoma
> Neoplasia
> Taponamiento cardiaco

El angiosarcoma es una patologia extremadamente infrecuente con predominio por el sexo masculino. La
ecocardiografia es el pilar diagnostico. No existe un régimen terapéutico definido y el tratamiento se basa en
la reseccion quirdrgica acompafada de quimioterapia y radioterapia, siendo el prondstico infausto. Nuestro
caso clinico trata de una mujer joven con angiosarcoma cardiaco en la auricula derecha, como en el 90%
de los casos, en el que destaca su debut como taponamiento cardiaco, asi como la buena respuesta inicial
al régimen de tratamiento con quimioterapia y radioterapia en neoadyuvancia, con el que se logré una
supervivencia de 12 meses, superior a la media descrita.

Keywords

Abstract

> Angiosarcoma
= Neoplasia
= Cardiac tamponade

Angiosarcoma is an extremely rare pathology with a male predominance. Echocardiography is the diagnostic
mainstay. There is no defined therapeutic regimen and treatment is based on surgical resection accompanied by
chemotherapy and radiotherapy, with a poor prognosis. Our clinical case deals with a young woman with cardiac
angiosarcoma in the right atrium, as in 90% of cases, in which its debut as cardiac tamponade stands out, as
well as the good initial response to the treatment regimen with chemotherapy and radiotherapy in neoadjuvant

treatment, which achieved a survival of 12 months, higher than the average described.

Puntos destacados

> Este caso destaca principalmente por el debut de la enfermedad como
taponamiento cardiaco, poco descrito en la literatura médica previa, y
por alcanzar una supervivencia superior a la media con un régimen de
quimioterapia y radioterapia en neoadyuvancia.

Introduccion

Las neoplasias cardiacas primarias malignas son tumores muy infrecuentes, y el
angiosarcoma es el subtipo histolégico méas comun'. Suele localizarse en la au-
ricula derecha y con frecuencia afecta a estructuras adyacentes. No hay guias
claras de tratamiento y el prondstico, por lo general, es nefasto.

Presentamos el caso de una mujer joven con angiosarcoma primario en la auri-
cula derecha que debuté como taponamiento cardiaco y que tuvo una buena
respuesta inicial al tratamiento antineoplasico.

Caso clinico

Antecedentes

Paciente de 46 anos, sin antecedentes relevantes, que consulté en diciembre

de 2020 por dolor interescapular, disnea, ortopnea y edemas en miembros in-
feriores de tres dias de evolucion.
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Exploracion fisica

En el examen fisico se encontraba afebril, saturando al 98% con taquipnea de
24 rpm e intolerancia al decubito, TA 120/70 mmHg y frecuencia cardiaca de
95 Ipm. Presentaba ingurgitacién venosa yugular sin colapso inspiratorio, tonos
cardiacos ritmicos y apagados y edemas en ambas piernas.

Pruebas complementarias

Destacaba una discreta elevacion de dimero Dy proBNP con enzimas de dafno
miocardico normales. La radiografia de térax mostraba una silueta cardiaca
aumentada con ligero derrame pleural bilateral. El electrocardiograma mostréd
taquicardia sinusal a 100 Ipm, QRS estrecho, bajo voltaje y alternancia eléctri-
ca. Un VSCAN a pie de cama demostrd derrame pericérdico severo con com-
promiso de cavidades derechas, marcado bamboleo cardiaco y una vena cava
inferior dilatada con ausencia de colapso inspiratorio. El ventriculo izquierdo
era normal con FEVI preservada, sin valvulopatias. Se practicé pericardiocen-
tesis obteniendo 1850 cc de liquido serohemético con franca mejorfa clinica
y hemodindmica.

Ademas, resultaron negativos o normales: hemograma, bioguimica, TSH, autoin-
munidad, serologias, prueba de Mantoux y estudios microbiolégicos y citologi-
cos del liquido pericérdico. Una TC toraco-abdomino-pélvica mostré una masa
intracavitaria en la auricula derecha que se extendia al pericardio con derrame
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pericardico de alta densidad e imagenes nodulares. La RM cardiaca reveld la mis-
ma masa con importante captacion de contraste e imagenes tubulares en su
interior sugiriendo angiosarcoma o linfoma cardiaco. Un PET-TC mostr6, ademas,
captaciones Oseas focales sugerentes de malignidad.

Diagnéstico

Seis muestras de tejido por biopsia percutdnea de la masa resultaron insuficien-
tes para el diagndstico. Una nueva muestra mediante puncion transesofagica
volvié a ser insuficiente. Finalmente, en enero de 2021, una biopsia obtenida
mediante esternotomia confirmé un tumor que histolégicamente presentaba
canales vasculares bien diferenciados intercalados con éreas sélidas poco dife-
renciadas de células epitelioides y fusiformes, patrén tipico del angiosarcoma.

Evolucion

Se inici6 quimioterapia neoadyuvante con doxorrubicina mas ifosfamida en
febrero de 2021. Cinco meses mas tarde, tras el quinto ciclo terapéutico, el
PET-TC mostro desvitalizacion parcial de la masa auricular y desaparicion de las
captaciones extracardiacas. Dada la buena evolucion se planificé la reseccion
quirdrgica del tumor. Desafortunadamente, en octubre de 2021, tras siete ci-
clos quimioterapicos y dos sesiones de radioterapia, la paciente consultéd por
cefaleay parestesias hemicraneales izquierdas realizdindose una TC craneal que
reveld ocupacion del seno esfenoidal izquierdo por una lesion sélida que afec-
taba también a la regién lateral derecha del clivus con expansion y erosiéon de
la cortical 6sea. Una gammagrafia posterior confirmé dichos hallazgos, mos-
trando también captacion en ambos himeros, 9° arco costal izquierdo, pala
iliaca derecha e isquion derecho.

Se sustituyd el tratamiento quimioterapico por induccion con paclitaxel sema-
nal, con intencién de posterior mantenimiento con pazopanib. A la segunda
semana de tratamiento, la paciente desarrollé un cuadro leucoeritrobléstico,
anemia y trombopenia severas, junto con fenémenos hemorragicos, por tanto,
paclitaxel fue suspendido. En enero de 2022, al afno del diagnostico, fallecid
como consecuencia de un shock hemorragico por sangrado digestivo.

Discusion

Las neoplasias cardiacas primarias son extremadamente raras. La incidencia en
autopsia es de 0,0001-0,030 %. EI 25% son tumores malignos y los sarcomas
cardiacos comprenden el 95%. De estos, el angiosarcoma primario es el subti-
po histolégico méas comun y constituye el 30%. Se caracteriza por su naturaleza
agresiva y destructiva.

La edad promedio de inicio es de 30 a 50 afos, con predominio por el sexo
masculino en una proporcion 3:1. Aproximadamente el 90% se localizan en
la auricula derecha y frecuentemente afectan a estructuras vecinas pudiendo
provocar insuficiencia cardiaca y derrame pericardico. Debido a la rareza de la
enfermedad y a los sintomas inespecificos iniciales, no suelen sospecharse de
forma precoz. Los pacientes permanecen asintomaticos hasta que el tumor
alcanza un tamano considerable o presenta diseminacion local o metastasica.

Ademas, las nuevas técnicas de imagen facilitan su diagndstico notablemente,
siendo la ecocardiografia el pilar de la evaluacion por su alta sensibilidad'. Otras
técnicas como la TC se emplean para determinar la anatomia del tumor, las re-
laciones circundantes y la presencia de metdstasis, mientras la RMN se emplea
para caracterizar el tejido blando? Para nuestro caso, esta Ultima resultéd muy Uutil
para orientar el diagnostico, demostrando signos caracterfsticos descritos en es-
tudios previos, como el realce lineal del contraste en apariencia de rayos de sol'.

El derrame pericardico es muy frecuente. En el estudio de Hong, et al’®, el 56%
de los pacientes con angiosarcoma presentaron derrame pericardico y en una

serie de la Clinica Mayo* el 88%. En nuestro caso el debut de la enfermedad
consistié en un taponamiento cardiaco, hecho menos referido en la literatura.
De los dos trabajos citados, en el primero no se especifica el nimero y en el
segundo solo tres pacientes presentaron taponamiento cardiaco.

Respecto al diagndstico diferencial del taponamiento cardiaco, es importan-
te resefar que su etiologia es muy variada. Al margen de la causa idiopdtica,
destacan ademas de las neoplasias, la pericarditis infecciosa principalmente
tuberculosa y viral, y los traumatismos, ya sean accidentales o iatrogénicos por
procedimientos invasivos'~.

En nuestro caso, cabe destacar también las dificultades para alcanzar un diag-
néstico definitivo, siendo necesaria la biopsia por toracotomia abierta, lo cual
ya estd descrito en la literatura médica. En una revision de Rettmar KS, et al.
se consideran técnicas muy deficientes de diagndstico histolédgico la biopsia
percutanea, endomiocardica y guiada por ecografia, asi como el examen del
liquido pericérdico, sugiriendo que para un diagndstico preciso es necesaria la
obtencién de la muestra mediante una exploracion quirdrgica abierta’.

No existe un régimen terapéutico definido. Para tumores localizados el trata-
miento de eleccion es la reseccion quirdrgica completa acompanada de qui-
mioterapia neoadyuvante o adyuvante y radioterapia®. El esquema mas utiliza-
do es la combinacion de ifosfamida y doxorrubicina. Si la enfermedad progresa
puede optarse por trabectidina, pazopanib, gemcitabina o paclitaxel’. A pesar
de ello, la recidiva es frecuente y entre el 47-89% presentan metastasis en el
transcurso de la enfermedad, siendo las localizaciones mas frecuentes pulmon,
hueso, colon y cerebro®. El prondstico es infausto con una supervivencia media
sin cirugia de 3,8 £ 2,5 meses'.

En nuestro caso se optd por un régimen de quimioterapia y radioterapia con
reseccion quirdrgica posterior si la evolucién era favorable. Aunque tuvo una
respuesta inicial esperanzadora, no fue posible realizar la intervencion por
recidiva metastdsica y la paciente fallecié como consecuencia de los efectos
secundarios de la quimioterapia. Con todo, se logré una supervivencia de 12
meses, superior a la media descrita.

Conclusiones

El angiosarcoma cardiaco primario debe considerarse en pacientes con de-
rrame pericardico con o sin taponamiento cardiaco. La ecocardiografia y la
RM resultan muy utiles para orientar el diagndstico. Con frecuencia es nece-
saria una toracotomia para poder obtener material suficiente para el estudio
histologico.
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