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DATOS CLINICOS

Dr. de la Torre: Presentamos el caso de un
paciente varén de 68 anos de edad que comien-
za a ser estudiado en agosto de 1997 (en otro
centro hospitalario) por presentar disnea de
esfuerzo de caracter progresivo desde hacia 2
meses con ortopnea y episodios de disnea paro-
xistica nocturna. No tenia antecedentes destaca-
bles salvo hipoglucemias esporadicas, no era
hipertenso, no habia sido fumador y su ingesta
endlica era de 30 gr/dia de alcohol.

El paciente no referia dolor toracico ni otra
clase de sintomas. No habia tenido fiebre en nin-
gun momento, pero si mostraba edemas tibio-
maleolares. Con estos datos fue diagnosticado
de insuficiencia cardiaca y tratado con diuréticos.
Mas tarde, después de ser dado de alta, comien-
za a presentar episodios de dolor retroesternal,
que aparecian diariamente durante el reposo
nocturno, acompanados de nauseas y vomitos
biliosos, que cedian en unos 10 minutos. Asocia-
do a todo ello, el paciente manifestaba un sin-
drome constitucional, con pérdida de unos 20 kg
de peso en los ultimos meses. Se realizé de for-
ma ambulatoria un ecocardiograma transtoracico
que mostré un ventriculo izquierdo hipertrofico,
dilatado, con funcion sistolica ligeramente depri-
mida y una masa intracardiaca adherida a la
pared lateral de la auricula derecha. Ante estos
hallazgos el paciente fue ingresado para estudio.

En la exploracién fisica destacaba un soplo
cardiaco diastdlico con clic protodiastélico en

borde paraesternal izquierdo bajo, una hepato-
megalia lisa ligeramente dolorosa y edemas
maleolares. En la analitica, una ligera anemia
normocitica y VSG de 71. Los marcadores tumo-
rales (CEA, alfa-fetoproteina, TPS, beta-HCG,
PSA, CA 125, CA 15.3) eran negativos y existia
hematuria microscopica. El electrocardiograma
evidenciaba un ritmo nodal y bloqueo de rama
derecha con un QT largo. La radiografia de térax
permitia apreciar una cardiomegalia discreta. En
el ecocardiograma transtoracico se ponia de
manifiesto la existencia de una masa intracardia-
ca redondeada y heteroecogénica de unos 4 cms
de tamaho adherida a la pared lateral de auricu-
la derecha y a la valva mural tricuspidea (fig. 1).
La masa condicionaba obstruccion al llenado
ventricular derecho. El ecocardiograma transe-
sofagico confirmaba estos hallazgos, pero, ade-
mas, mostraba infiltracién del tabique interauri-
cular, la orejuela izquierda y la pared lateral de la
auricula izquierda.

Se realiz6 Angio-TAC toracico y TAC abdomi-
nal que mostro la presencia de formaciones soli-
das intracardiacas de caracteristicas tumorales a
nivel de la regidén auriculo-ventricular derecha,
septo interauricular y auricula izquierda (fig. 2).
También se observaba una pequefia tumoracion
vegetante y poco infiltrativa en el segmento pos-
terior-izquierdo de la vejiga urinaria (fig. 3). Otras
pruebas realizadas fueron un mielograma, que
fue normal, una gammagrafia ésea, que no
detectd metastasis 6seas y una cistoscopia, que
confirmaba un tumor vesical superficial.
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Fig. 1: Imagen del ecocardiograma transtordcico en pro-
yeccién de 4 camaras. Se observa masa redondeada
(linea de puntos) a nivel de la pared lateral de la auricu-
la derecha que obstruye parcialmente la apertura valvu-
lar tricuspidea. AD: auricula derecha. Al: auricula izquier-
da.. VD: ventriculo derecho. VI: ventriculo izquierdo.

En el curso del ingreso el paciente presentd
una hematuria franca que se autolimité. El dia 18
de su estancia en el hospital sufrio parada cardia-
ca por fibrilacién ventricular. Se efectué reanima-
cion cardio-pulmonar prolongada, pero el pacien-
te quedd en situacién de coma, de la que no se

Fig. 2: Imagen del TAC tordcico. Se observan masas
intracardiacas (lineas de puntos) a nivel de pared auricu-
lar derecha e izquierda asi como en el septo interauricu-
lar. Adenopatia (flecha). AD: auricula derecha. Al: auri-
cula izquierda. VD: ventriculo derecho. VI: ventriculo
izquierdo. Ao: Aorta.

-

Fig. 3: Imagen del TAC abdominal. Se observa en pared
postero-lateral de vejiga urinaria una tumoracion vege-
tante.

recuperd, falleciendo 10 horas después. Se con-
cedié estudio post-mortem.

En resumen, se trata de un paciente varon de
68 anos sin antecedentes patoldgicos destaca-
bles que comenzé a presentar clinica de insufi-
ciencia cardiaca, dolor toracico y sindrome cons-
titucional y en el que se descubre una masa
intracardiaca extensamente infiltrativa asentada
en auricula derecha, septo interauricular y auri-
cula izquierda. Simultdneamente presentd
hematuria y se diagnostico un pequefio tumor
vesical de bajo estadio. El paciente sufri6é parada
cardiaca durante el ingreso, falleciendo a los 8
meses de haber iniciado la sintomatologia. Con
los datos existentes en el momento de su falleci-
miento no se pudo establecer un diagndstico
definitivo.

DISCUSION

Dr. de Vega: ;Presentaba el paciente algun
problema de inmunocompetencia y se practico
estudio de VIH?

Dr. de la Torre: No presentaba inmunodefi-
ciencia, y el estudio para infeccion por VIH fue
negativo.

Dr. Sainz: ¢ Existia algun antecedente familiar
de patologia cardiaca?

Dr. de la Torre: No, al menos asi consta en los
datos de la historia clinica del paciente.
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Dr. Sanchez: iSe aprecid en el TAC algun
tipo de infiltrado o imagen andmala a nivel
mediastinico o pulmonar?

Dr. de la Torre: No. Los unicos hallazgos fue-
ron los relativos a la masa intracardiaca y a la
tumoracion vesical. Aparte de esto sdlo existia
alguna adenopatia mediastinica aislada. Tampo-
co se observaban signos de embolizacion pul-
monar previa o de masas en la cava inferior.

Dr. Vazquez: ;Cémo era el pericardio en el
TAC?

Dr. de la Torre: El pericardio no estaba engro-
sado en ningun segmento. Unicamente se detec-
té un minimo derrame pericardico.

Dr. Martin: ¢Se incluy6 la evaluacién de la
préstata en la exploracién?

Dr. de la Torre: Si, y no aporté anomalias.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL CLINICO

Dr. de la Torre: En el diagnéstico diferencial de
las masas intracardiacas hay que contemplar
siempre cuatro posibles entidades: variantes de la
normalidad, trombos, vegetaciones y neoplasias.

Entre las variantes de la normalidad se
encuentran la red de Chiari, valvulas de Eusta-
quio, falsos tendones, bandas moderadoras,
aneurismas del septo interauricular y excrecen-
cias de Lambl. Su localizacién y las caracteristi-
cas ecocardiograficas las hacen facilmente iden-
tificables y desde luego no corresponden con lo
observado en el caso actual.

Los trombos son una posibilidad, pero el
paciente no presentaba factores de riesgo para
trombosis ni clinica de embolias o trombosis veno-
sa. Por otra parte, la imagen ecografica de los
trombos es diferente, apareciendo mas como
masas moviles, no infiltrativas, de la pared, y asen-
tando a nivel de orejuela izquierda o en la transi-
cién de vena cava inferior a auricula derecha.

En cuanto a las vegetaciones de endocarditis,
éstas se localizan a nivel valvular y en un con-
texto clinico infeccioso, por lo que también las
excluimos.

Por tanto, nos quedan las neoplasias intracar-
diacas. El paciente presento en su evolucién sin-
tomas que son todos compatibles con la clinica
tumoral cardiaca: insuficiencia cardiaca (por

obstruccion valvular y disfuncién miocardica),
dolor toracico no anginoso, bloqueo de la con-
duccidn (estaba en ritmo nodal), sindrome cons-
titucional y finalmente muerte subita. En cuanto a
los hallazgos iconograficos, como veremos, son
también compatibles con estas entidades. Entra-
mos asi en el diagnédstico diferencial de las tumo-
raciones cardiacas. Para afrontarlo es necesario
conocer la incidencia de las diferentes patologias
neoplasicas y para ello nada mejor que recurrir a
series autopsicas clasicas y al registro nacional
de tumores cardiacos que ha publicado la Socie-
dad Espafiola de Cardiologia. Los tumores car-
diacos pueden ser primarios o secundarios
(metastasicos), siendo estos ultimos 20 a 40
veces mas frecuentes que los primarios. La inci-
dencia de los tumores cardiacos primarios es
baja, situandose en 0,0017-0,28%. Los tumores
primarios mas frecuentes son los benignos, que
constituyen el 75%, y, de éstos, mas de la mitad
son mixomas. Los malignos conforman el 25%
restante y la mayor parte corresponde a sarco-
mas. En cuanto al registro espafiol (memoria
1996-1997), el 89% fueron benignos y dentro de
éstos destacé con mucho el mixoma (65%). Los
malignos representaron el 11%, siendo el mas
frecuente el angiosarcoma (4,8%) seguido por el
linfoma (2%). Hay que precisar que en este
registro sélo se contemplan los tumores prima-
rios, no se incluyen las metastasis, que, como ya
dijimos, son mucho mas frecuentes (20 a 40
veces) que los tumores primarios.

Las metéastasis asientan preferentemente en
pericardio y suelen ser multiples. Cualquier tipo
de neoplasia, excepto las del SNC, puede
metastatizar en el corazdn, sobre todo los carci-
nomas de pulmén y mama, el melanoma y el lin-
foma. Algunos tumores se extienden directamen-
te a la auricula derecha como los renales o hepa-
ticos, via cava inferior, o algunos pulmonares,
via venas pulmonares, a la auricula izquierda.
En nuestro paciente existia un tumor vesical
pequefio y minimamente infiltrativo que seria
excepcional que hubiese producido tal grado de
afectacion cardiaca. La bateria de marcadores
tumorales resultdé negativa y la exploracién téra-
co-abdominal con TAC no evidencié mas hallaz-
gos que los referidos, por lo que la eventual posi-
bilidad de otro tumor oculto queda muy reducida.

—341 -



de la Torre Hernandez JM, Mayayo Artal E, Fernandez Fernandez F

REV ESP PATOL

Otra posibilidad de afectacion cardiaca de carac-
ter neoplasico no primario la constituye el tumor
carcinoide. No obstante, nuestro paciente no
presentaba signo, sintoma o hallazgo alguno que
sugiriese la posibilidad de un tumor en el apara-
to digestivo, localizacion mas habitual del mismo.
La afectacion cardiaca tampoco se corresponde,
ya que se localiza predominantemente en las
valvulas tricuspide o pulmonar condicionando
estenosis de las mismas.

Por lo tanto, lo mas probable es que se trata-
ra de un tumor primario. Ya hemos comentado
que los benignos son mas frecuentes y, de éstos,
el mas comun con diferencia es el mixoma. El
mixoma asienta habitualmente en el septo auri-
cular (90%) mediante un tallo, extendiéndose
como masa movil pediculada o sesil hacia la
auricula izquierda (75%) y en menor grado hacia
la derecha (20%). Se presenta tipicamente en
mujeres de edad media, pero puede presentarse
a cualquier edad, pudiendo existir formas fami-
liares (7%). Clinicamente suele dar lugar a obs-
truccion valvular (usualmente mitral), embolis-
mos y sindrome constitucional. Las caracteristi-
cas de la masa en nuestro paciente y su curso
clinico, especialmente las primeras, hacen muy
improbable el mixoma. En cuanto a otros tumo-
res benignos, el rabdomioma es un tumor tipica-
mente pediatrico y el fibroelastoma afecta a las
valvulas aortica y mitral. El lipoma es muy infre-
cuente y de curso clinico benigno, siendo preci-
so distinguirlo de la relativamente mas frecuente
hipertrofia lipomatosa del septo interauricular,
tipica de mujeres obesas de edad avanzada.
Ninguna de estas entidades parece correspon-
der al caso que nos ocupa.

El diagndstico diferencial, pues, se tiene que
desplazar hacia los tumores malignos, ya que el
curso clinico fatal del paciente apoyaria su diag-
nostico. EI mas frecuente es el sarcoma y dentro
de estos el angiosarcoma, existiendo subtipos
mas raros como el rabdomiosarcoma, fibrosarco-
ma, liposarcoma, etc. Refiriéndonos al mas fre-
cuente, el angiosarcoma, es éste un tumor que
afecta mas a varones especialmente en edad
media, y su localizacién habitual es la auricula
derecha (80%) desde la cual pueden invadir el
resto de estructuras cardiacas, se caracterizan
por un crecimiento infiltrativo rapido, que condu-

ce a la muerte del paciente en breve plazo de
tiempo. Los mesoteliomas y el linfoma constitu-
yen los tumores primarios malignos mas fre-
cuentes tras los sarcomas. El primero es pericar-
dico y no se extiende a endocardio y cavidades,
por lo que estaria excluido en el diagndstico. El
linfoma es muy infrecuente, puede afectar a
cualquier estructura cardiaca con caracter no
localizado en forma de multiples nédulos, suelen
ser extraganglionares de tipo B y afectan espe-
cialmente a pacientes inmunodeprimidos, como
los infectados por el VIH o pacientes trasplanta-
dos. Por tanto, aunque podria corresponder a
nuestro caso, nuestro paciente no presentaba
los factores predisponentes descritos.

Como conclusion, la evolucidon clinica del
paciente y las caracteristicas de la masa hacen
como mas probable el diagndstico de un tumor
primario maligno y por estadistica el sarcoma
seria el primer candidato, no pudiendo excluirse
otros tipos patoldgicos, ya que el diagndstico
basado en la clinica y las exploraciones de ima-
genes es altamente inespecifico en estos casos.

DATOS MORFOLOGICOS

Dr. Mayayo: Se realiz6 la autopsia a un vardn
con fenotipo picnico, obeso, a pesar de la pérdi-
da ponderal de 20 kilogramos en los dos ultimos
meses. Se limitd a cavidades toracica y abdomi-
nal, sin apertura de cavidad craneal, por predis-
posicion negativa de la familia. A la apertura de
cavidades, los 6érganos mostraban una posicién
habitual aunque algo agrandados. El mediastino
se hallaba muy aumentado, sin derrames pleura-
les o adherencias pulmonares. La patologia fun-
damental se observd a nivel de corazoén, donde
se podia apreciar una gran cardiomegalia, ya
descrita en las pruebas de imagen ante-mortem.
El peso era de 1.600 gramos, a expensas de una
extensa masa tumoral de ubicacién preferente-
mente en la mitad superior (fig. 4), con un gran
engrosamiento del tabique interauricular de has-
ta 3 cm (fig. 5), siendo de color blanco-grisaceo,
con pequenos focos de hemorragia, y que englo-
baba la salida de los grandes vasos. También
protruia en la cavidad auricular derecha, donde
se observaron siete masas nodulares, la mayor
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Fig. 4: Cavidad auricular derecha donde se observa una
masa tumoral de 4 cm, situada por encima del anillo val-
vular, y otras masas fungoides, lobuladas, mas hemati-
cas.

Y
v

Fig. 5: Engrosamiento notable del septo interauricular
por infiltracion tumoral, que protruye hacia la cavidad
auricular.

de ellas de 4 cm y localizada cercana de la val-
vula tricuspide. Habia otras mas pequenas en la
otra cavidad auricular. Las paredes ventriculares
escasamente se hallaban afectadas, solamente
en su zona mas alta y cercana a auriculas, dan-
do una infiltracion parcial del miocardio subya-
cente (fig. 6). Se hallaron, ademas, pequefos
ganglios en el pericardio y cercanos a los gran-
des vasos, que tenian color oscuro.

En el resto de 6rganos, los pulmones tenian
discreta congestién de zona basal y sus pesos
eran de 370 gramos el derecho y 400 gramos el
izquierdo. El higado, grande, pesaba 3.200 gra-
mos y su aspecto era congestivo, sin focos de
necrosis o nodulaciones. El bazo estaba aumen-
tado de tamafo y congestivo, con 560 gramos de
peso. Ambos rifiones estaban asimismo aumen-
tados, pesaban 320 y 360 gramos y su aspecto

Fig. 6: Afectacion predominantemente auricular y muy
escasa participacion de los ventriculos.
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era también congestivo. A nivel de la vejiga uri-
naria, en la zona de trigono, habia una zona de
erosion con bordes mamelonados y zonas con-
gestivas, probablemente en relacion a la sonda.
No se observaron ganglios aumentados de tama-
flo en ningun lugar de las cavidades estudiadas,
ni en zonas cervicales, axilares o inguinales.

El estudio histologico mostré una proliferacion
linfoide difusa de células grandes con tamano
heterogéneo, cromatina vesicular, nucleolos uni-
cos o multiples y citoplasma eosindfilo, algunos
de ellos plamocitoides (fig. 7). La actividad mito-
tica era elevada, que se contrasté con un alto
indice de proliferacion, mas del 70% de células
positivas con el marcador Ki-67.

El estudio inmunohistoquimico mostré un
inmunofenotipo B (fig. 8), siendo positivo a CD-
45, CD-20, CD-75, CD-38 y bcl-2, asi como a
IgM lambda. Fueron negativos para CD-3, CD-5,
CD-10, CD-34, CD-43, aunque habia algunas

- " -
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Fig. 8: Inmunotincién positiva para CD 20 (Pan B).

células T reactivas. Los estudios de VEB con
inmunohistoquimica (LMP-1) y con hibridacion in
situ (EBERSs) fueron negativos. Estos se realiza-
ron por la observacion de focos de fibrosis e
inflamatorios crénicos, tanto en la superficie peri-
cardica como en el miocardio.

Otros hallazgos fueron congestion visceral en
higado, bazo, pulmones vy rifiones, asi como un
carcinoma transicional, grado |, de vejiga urinaria.

La causa de muerte hay que ponerla en rela-
cion a su insuficiencia cardiaca por la gran masa
tumoral descrita.

Los diagnésticos emitidos fueron:

— LINFOMA primitivo cardiaco, difuso, de
células grandes, con inmunofenotipo B, de afec-
tacion preferentemente en zona superior de
corazén, septo interauricular y auricula derecha.
No afectacion de ganglios pericardicos.

— Cardiomegalia, 1.600 gramos.

— Congestion visceral generalizada, higado,
bazo, rifiones y pulmones.

— Carcinoma urotelial grado I.

— Periesplenitis fibrosa.

DISCUSION Y COMENTARIOS FINALES

Dr. Mayayo: Como sefal6 el Dr. de la Torre en
la discusion clinica, la afectacién cardiaca por
metastasis tumoral es relativamente frecuente,
sobre todo a nivel de pericardio, como se puede
comprobar en los estudios autdpsicos. El origen
mas frecuente es pulmén, mama, aparato diges-
tivo, leucemias y linfomas. Si nos cefimos a los
primarios, éstos son raros y su incidencia es muy
baja, de entre 0,001% al 0,28% y de ellos un 75%
son benignos, siendo su maximo exponente los
mixomas. De los malignos, el mas frecuente es el
angiosarcoma y los linfomas son infrecuentes,
hallandose algo mas representados en pacientes
inmunocomprometidos. En el Registro Nacional
de tumores cardiacos hay recogidos seis casos,
aunque recientemente han aparecido algunos
otros casos y entre ellos se encontrarian éste y
otro similar que tuvimos hace unos 15 afios.

Dr. Fidel Fdez: Nosotros hemos tenido la
oportunidad de estudiar un caso recientemente,
con aspectos muy similares al presentado en
esta sesion.
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Dr. Val-Bernal: ; Se podria pensar en un posi-
ble angiosarcoma, de los que presentan patrén
difuso?

Dr. Mayayo: El angiosarcoma es el tumor
maligno mas frecuente del corazdn, representa
entre un 35 y un 40%. Suele corresponder
macroscépicamente con una masa lobulada de
color violaceo y de ubicacion preferentemente en
la auricula derecha. La forma difusa podria ser
mas parecida al caso presentado, pero los
hallazgos histoldgicos y, sobre todo, los inmu-
nohistoquimicos, son definitivos y decisorios. La
positividad para CD-34, vimentina y Ulex euro-
peo, entre otros, hacen muy diferentes ambos
tumores, siendo el linfoma positivo para marca-
dores linfoides, de tipo B, como han sido nues-
tros dos casos y la mayoria de los casos de la
literatura consultada.

Dr. Baro: ;Existe posibilidad de diagnéstico
premortem?

Dr. Mayayo: La presencia de una masa cardia-
ca que afecta preferentemente a la auricula
derecha, con engrosamiento del septo, nos debe
hacer pensar, en primer lugar, en linfoma, ya que
la mayoria de casos publicados se manifiesta en
las pruebas de imagen de esta manera. Induda-
blemente el diagndstico lo tiene que hacer el
patélogo, o bien mediante un estudio citoldgico,
que si se obtiene via transesofagica tiene una
rentabilidad del 70%, mientras que si se realiza
PAAF directa o bien biopsia transtoracica su
efectividad es del 100%. Si, por el estado del
paciente, no se llegan a realizar esta metodolo-
gia diagndstica, se podria instaurar tratamiento
con poliquimioterapia segun protocolo CHOP,
que se esta mostrando efectiva y resolutiva para
este tipo de tumores.

Dr. Fidel Fdez: Hay linfomas, sobre todo
extraganglionares, cuya causa se atribuye a
agentes infecciosos, virales o bacterianos.
Hemos podido escuchar que se han realizado
estudios de busqueda de VEB. ;A qué se debid
este estudio?

Dr. Mayayo: En éste y otro caso estudiados
por nosotros hemos podido observar que hay
focos de miocarditis cronica, con presencia de
elementos linfoides no tumorales. Ante estos
hallazgos y con la posibilidad de que, como en
otros procesos similares, la causa desencade-

nante del tumor pudiera ser infecciosa, —hemos
de recordar que el Helicobacter pylori es causa
de los linfomas gastricos, la Borrelia burgdorferi
es causa de linfomas cutaneos o el VEB produce
linfoma de Hodgkin, etc.—, se procedid a la bus-
qgueda de algun agente infeccioso ya fuera bacte-
riano, parasitario o viral. Se realizaron técnicas de
histoquimica como PAS, Giemsa, Grocott, Fite,
etc., que fueron negativas, y algunas técnicas de
inmunohistoquimica parta virus EB, como EBERs
y LMP-1, que también fueron negativas. Pero se
sigue profundizando en este aspecto y, como
consecuencia, se ha creado el Grupo de estudio
del Linfoma Primario Cardiaco, al que invitamos a
todos a aportar sus casos y participar en él.
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