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Resumen

Los tumores cardiacos (TC) pueden ser de 2 tipos: primarios
o secundarios, y estar derivados de cualquiera de las capas del
corazoén. Los tumores primarios del corazdn, son raros 30 veces
menos frecuentes que las metastasis al corazdn, y de estos, del 75
al 90% son benignos. De los tumores primarios mas frecuentes
estdan: en la infancia, los rabdomiomas y los fibromas; y el
adultez los mixomas, seguidos de los teratomas, hemangiomas,
tumores derivados de las células de Purkinje observados por lo
general en la adolescencia y en la edad adulta. Los sarcomas son
los tumores malignos primarios mas frecuentes. Los tumores
secundarios son los mas frecuentes de aparicion y por lo general
mayormente malignos, suelen afectar el miocardio y el epicardio,
entre los mas frecuentes se encuentran los neuroblastomas y
los linfomas, o provenientes de metdstasis de otros tumores
malignos o continuidad con estos. Las manifestaciones clinicas
independientemente de su etiologia, suelen ser inespecificas,
relacionadas a la ubicacién del mismo y a la afectacion de
estructuras cardiacas subyacentes. Los sintomas mas frecuentes,
estdin dados por obstrucciones valvulares y/o disritmias,
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principalmente trastornos de pre excitacion, dados por la
aparicion de vias accesorias paralelas al tumor, mas relacionados
a tumores originados de las fibras de Purkinje.

_ Palabras Clave: TUMORES CARDIACOS - FIBROMAS -
CELULAS DE PURKINJE - NEUROBLASTOMA - LINFOMAS -
SARCOMAS, METASTASIS

Abstrac

Cardiac tumors (CT) can be of 2 types: Primary or Secondary,
and be derived from any of the layers of the heart. Primary
tumors of the heart are rare 30 times less frequent than metastases
to the heart, and of these, 75 to 90% are benign. The most common
primary tumors include: In childhood, rhabdomyomas and
fibromas; and the Myxomas in adulthood, followed by teratomas,
hemangiomas, tumors derived from Purkinje cells observed
usually in adolescence and adulthood. Sarcomas are the most
common primary malignant tumors. Secondary tumors are the
most common occurrence and are generally mostly malignant,
they tend to affect the myocardium and epicardium, the most
common are neuroblastomas and lymphomas or metastases from
other malignancies or continuity of these. Clinical manifestations
regardless of the etiology, are usually nonspecific, related to the
location of it and the effect of underlying cardiac structures. The
most frequent symptoms are given by valvular obstructions and
/ or dysrhythmias, pre arousal disorders mainly given by the
appearance of accessory pathways parallel to the tumor, more
related to tumors originating Purkinje fibers.

Key words: CARDIAC TUMORS - NEUROPLASTOMA -
LYMPHOMA - FIBROMA - PURKINJE CELLS - SARCOMA -
NEOPLASM METASTASIS
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Clasificacion histologica

Los TC se pueden clasificar en primarios y secundarios. Los

tumores primarios son aquellos cuya génesis radica en alguna de
las capas histoldgicas de la pared del corazén y su recubrimiento,
su incidencia es de 0,001% al 0,2%, 30 veces menos frecuentes de
encontrar que los secundarios. Los secundarios son resultados
directos, de metastasis de otros tumores malignos avanzados en
el paciente, y suelen con mayor frecuencia pasar desapercibidos,
debido a la trama de manifestaciones clinicas que presenta un
paciente con una patologia oncoldgica metastasica.

Tumores primarios

Tumores benignos primarios: Representan el 75% de los
tumores primarios que afectan el corazon.

El mixoma cardiaco: es el tumor benigno mas frecuentemente
encontrado representando del 30% al 50% en la mayoria de las
series. Los mixomas esporadicos representan el 90% de todos
los mixomas, de donde el 70% de los pacientes son mujeres,
con una edad promedio de 56 afios. El 86% de los mixomas,
se ubican en el atrio izquierdo y son en 90% solitarios®. El
sitio tipico de anidacion es en la fosa oval o su proximidad. EI
complejo de Carney, o Sindrome del Mixoma, es una enfermedad
autosémica dominante, constituida por mixomas multiples
cardiacos y extracardiacos, asociados a una pigmentacion en
manchas en la piel (nevus pigmentado) e hiperreactividad
endocrinoldgica  (tumores  endocrinos  hipofisiarios,
adrenocorticales y testiculares), que aparecen en la tercera
década de vida, afectan ambos lados del corazén y una alta
recurrencia tras la reseccion quirtrgica. Ante el hallazgo de
un paciente con el sindrome, se recomienda realizar una ECO
a todos los familiares en primer grado de consanguinidad del
paciente, especialmente los jévenes.

Los lipomas: ocupan el segundo lugar de frecuencia como
tumor cardiaco benigno, aparecen a cualquier edad, y afectan
a hombres y mujeres por igual, tienen un tamafio variable
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y dependen de su localizaciéon. El 75% de estos tumores se
localizan en el subendocardio o el subepicardio, mientras que
el resto son intramurales, suelen ser silentes y diagnosticarse
durante la necropsia como un hallazgo incidental, y suelen
confundirse con una hipertrofia lipomatosa del tabique
interatrial. Los que se ubican en subendocardio, pueden
provocar sintomas obstructivos en el paciente, mientras que
los subepicardicos pueden dar efecto de masa, con compresion
cardiaca y derrame pericardico.

Los fibroelastomas papilares: su deteccién se ha incrementado
con uso de la ECOcardiografia Transesofagica (ETE), son
pedunculados, semejan las anémonas marinas, y son tnicos
y moviles en un 40% de los casos, se localizan en su mayoria
en la superficie ventricular de la valvula adrtica; la cara atrial
de la valvula mitral es su segundo lugar de frecuencia de
aparicion. Raramente se ven en superficies endocardicas. En
su mayoria no asocian afectacion valvular significativa; sin
embargo, un 30% de estos se asocian a la aparicion de trombos
y embolizacion secundaria. Su manejo es quirtirgico, asociado
a una terapia de anticoagulacion en los casos de embolismos
recurrentes, masas moviles prominentes y oclusiéon ostial
coronaria.

Los rabdomiomas: son los tumores cardiacos benignos mas
frecuente en ninos y lactantes, y se localizan en las paredes
del ventriculo, son multiples y todos los pacientes tienen al
menos una lesién obstructiva intracavitaria, el 80 % de los
pacientes sufren de esclerosis tuberosa.

Los fibromas: son frecuentes en edades pediatricas y casi todos
intramurales. Se pueden asociar al sindrome de Gorlin, que
incluye fibromas cardiacos, carcinomas multiples de células
basales, quistes mandibulares y anomalias esqueléticas.

Los hemangiomas: son muy raros, y estan formados por
colecciones benignas de células endoteliales, se localizan en
el tabique interventricular y el nodo AV, y se manifiestan con
bloqueos cardiacos, muerte stibita 0 hemopericardio.

Tumores malignos primarios: representan el 25% restante
de los tumores primarios que afectan el corazéon. La gran
mayoria de los tumores cardiacos malignos primarios son
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sarcomas. Los tumores localizados en la pared posterior
del atrio izquierdo se deben considerar malignos hasta
demostrar lo contrario. Se caracterizan por presentar un
crecimiento rapido, invasivo, con afectacion de estructuras
paralelas, derrame pericardico hemorragico, dolor precordial
y extensidn a venas pulmonares.

Los angiosarcomas: son los tumores malignos primarios mas
frecuente, su localizacion habitual es en la auricula derecha,
incluyen el sarcoma de Kaposi, aparecen en la edad adulta y
afectan mas a los hombres que a las mujeres en una relacion
2:1. El deterioro clinico es rdpido, y su vascularizacion interna
puede provocar la presencia auscultatoria de un soplo
continuo.

Los rabdomiosarcomas: son mas frecuentes en hombres,
infiltrativos, con afectacion simétrica de las camaras, aunque
pueden desarrollar extensiones polipoideas, que pueden
confundirse con el mixoma. Son de muy mal pronoéstico.

El mesotelioma: se localizan con frecuencia en el pericardio, son
difusos, y se asocian a pericarditis y derrames pericardicos
hemorragicos con frecuencia, ocasionalmente pueden afectar
el nodo AV originando trastornos de conduccién, muerte
subita o taponamiento cardiaco. Son de muy mal prondstico.

Otros: los fibrosarcomas, linfosarcomas, liposarcomas, y
otros sarcomas bien diferenciados representan el resto de los
tumores cardiacos malignos primarios. Son raros, infiltrativos,
con afectacion multiple de camaras y tienden a imitar la
miocardiopatia hipertrofica.

Tumores secundarios

Son los tumores cardiacos maés frecuentes, metastdsicos por
definicion, aparecen en su mayoria en el pericardio y suelen ser
carcinomas. El tumor metastasico mas frecuentemente encontrado
es el cancer pulmonar, seguidos del cancer de mama, linfoma
y leucemia. Suele manifestarse con derrame o taponamiento
pericardico, o la obstruccion de venas pulmonares por extension
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directa. El tumor con mayor propension a metastizar el corazon
es el melanoma, seguido del tumor de células germinales y la
leucemia. Se debe sospechar estalesion en pacientes diagnosticados
con un tumor extracardiaco con presencia de sintomas cardiacos
asociados. Su prondstico es malo.

Presentacion clinica

Los tumores cardiacos suelen presentarse con signos y

sintomas muy inespecificos. Los sintomas del paciente suelen
atribuirse a sintomas sistémicos, fendmenos embdlicos o invasion
cardiaca directa/ efecto de masa.

a.

Sintomas sistémicos

Los mixomas son los tumores cardiacos con mayor
asociacién a manifestaciones sistémicas, tales como la fiebre,
la pérdida de peso, la caquexia, las mialgias, artralgias y el
rash eritematoso. A nivel hematoldgico, algunos tumores se
asocian a anemia, leucocitosis, trombocitosis, alteraciones
de la VES, hipergammabolinemia y elevaciones de la PCR;
hallazgos asociados todos a la produccién sistémica de
citoquinas inflamatorias por el tumor, en independencia
de su tamafio y localizacion dentro del corazén. Por lo
anterior, muchos pacientes al principio de su enfermedad
son subdiagnoésticados, atribuyendo su sintomatologia a
patologias tales como infecciones, colagenopatias o neoplasias
extracardiacas.

Fenomenos embolicos

Este tipo de manifestacion puede constituir el sintoma
inicial de presentacion clinica, asociada a la embolizacién
trombotica o tumoral propiamente dicho. El tipo de émbolo
depende de la localizacion del tumor en el corazén y la
presentacion de shunts intracardiacos. Asi por ejemplo,
los tumores intracardiacos derechos o izquierdos, con
presencia de shunts izquierdo-derechos, suelen asociarse
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a embolizacion recurrente intrapulmonar, que de no
diagnosticarse adecuadamente pueden provocar el desarrollo
de cor pulmonale en el paciente. Los hallazgos embdlicos en
un paciente a temprana edad, sin alteraciones del ritmo de
previo, sin presencia de valvulopatias o endocarditis, deben
hacernos sospechar la presencia de un tumor intracardiaco.
La presencia de tumores en otros Organos, arritmias,
valvulopatias y endocarditis previa en un paciente, complica
su diagnostico, pues resulta dificil diferenciar la procedencia
del trombo. Para estos casos, los métodos de escrutinio
pulmonar capaces de medir la perfusion, suelen aportar
datos que podrian orientar objetivamente el diagnodstico,
como lo son la presencia de defectos unilaterales completos
y la permanencia o persistencia de los defectos pulmonares
provocados por el embolo tumoral. Los émbolos provenientes
del corazon izquierdo se suelen asociar a infartos viscerales,
isquemia de extremidades, sindromes coronarios agudos con
o sin infarto, e isquemias cerebrales transitorias (ICTUS).

Invasion directa / efecto de masa

La sintomatologia depende de la ubicacion y tamafio del tumor
en el corazon. Los tumores intramiocardicos que aparecen a
nivel de la pared libre del ventriculo izquierdo y el tabique
interventricular, suelen asociarse al desarrollo de arritmias,
alteraciones de la conduccidn eléctrica o muerte subita de
origen cardiaco. La disfuncién ventricular puede simular una
miocardiopatia hipertrofica o restrictiva. Raramente existe
la presencia de una ruptura de la pared como signo pivote
del cuadro. Los tumores del atrio izquierdo, especialmente
los pedunculados o moviles, pueden prolapsar a través
de la vélvula mitral, provocando una obstruccién del flujo
sanguineo atrioventricular (AV), cuya clinica serd similar a
la de una valvulopatia mitral estendtica, con la presencia de
disnea, ortopnea, disnea paroxistica nocturna (DPN), edemas
y fatiga, llevando a los pacientes a sufrir en los casos severos
de sincopes o muerte subita.

ACTA ACADEMICA, 55, pp. 149-162: 2014 ISSN 1017-7507 155



Tumores Cardiacos: una patologia subdiagnosticada

Tabla 1. Resumen de datos clinicos asociados a tumores
cardiacos especificos

Manifestacion Clinica Causa Probable P?sml!ld.a 5
Diagnéstica
Disminucién Funcién . Rabdomioma
NP Invasion mural extensa .
Miocardica Fibroma
Egllo cgr(ilacr(t) d;rec.}io Rabdomioma
1nosts {cortocireutto Obstruccion de entrada/ salida de VD | Fibroma
derecha-izquierda por fosa .
Mixoma
oval)
Rabdomioma
Edema pulmonar Fibroma
Bajo gasto Obstruccién de entrada/salida del VI .
P Mixoma
Sincope
Sarcoma
Muerte subita Obstruccion mitral o tricispide Mixoma
Teratoma

Taponamiento cardiaco

Derrame paratumoral, compresion

intrapericardico

Embolismo sistémico o

Suelta de material tumoral o trombos

pulmonar de su superficie Mixoma
Sindrome constitucional
(fiebre, pérdida de peso, (7) Mixoma
artralgias, 1 VES)
o . Rabdomioma
Tumor eléctricamente activo -
. L X Fibroma
Arritmias Compresion del sistema de )
) Tumor de células de
conduccién ..
Purkinje
Soplos aislados Estenosis de la salida del VIo VD Cualquiera

VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo

Al realizar una exploracion clinica sobre los pacientes
portadores de tumores cardiacos, podemos encontrar datos de
congestion venosa pulmonar, pudiendo hallar a la auscultacién
un tono S, y un S, alto con desdoblamiento amplio, similar al
de los trastornos de prexitacion o estenosis mitral, sin embargo
se suelen acompanar de cambios electrocardiograficos como el
acortamiento del PR o la ausencia de un ruido sordo diastolico
que sugieren la posibilidad latente de un tumor como primer
diagndstico.

Si el tumor obstruye la valvula AV, puede auscultarse un
soplo presistdlico creciente, que se produce al inicio de la sistole
ventricular, producto del prolapso del tumor a través del orificio
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valvular, hallazgo evidente en el 50% de los pacientes con
mixoma. El “Plop” tumoral patoneumonico se manifiesta como
un ruido diastolico precoz, después del chasquido de apertura y
antes del 83. Los tumores de camaras derechas cardiacas, suelen
producen congestién venosa sistémica e insuficiencia diastolica,
con la presencia de signo de Kussmaul y ondas a prominentes en
la presiéon venosa yugular. El embolismo tumoral o trombético
pueden acrecentar el grado de insuficiencia cardiaca. Los tumores
de camaras izquierdas, cuando no son intramurales presentan
estados de bajo gasto y sintomas similares de congestion venosa
a los presentados por los de camaras derechas. En la exploracion
los sintomas pueden simular una estenosis aortica, estenosis
subvalvular o una miocardiopatia hipertrofica.

Métodos diagndsticos

Por su presentacion clinica tan variable e inespecifica, se
requieren de métodos diagnosticos avanzados asociados a una
sospecha clinica clara. Dentro de estos podemos sefialar:

a. Electrocardiograma (EKG): es de poca ayuda diagnostica.
Cambios de ritmo stbitos o de voltaje pueden eventualmente
sugerir la sospecha de un tumor cardiaco.

b. Radiografia PA y Lateral de Torax (RX): puede ser ttil en la
deteccién de tumores del epicardio. La sospecha clinica
sobrevendra ante la presencia de cardiomegalia irregulares
y ensanchamientos del mediastino. Ocasionalmente se
pueden observar calcificaciones intracardiacas que pueden
incrementar la sospecha diagnodstica. Se puede apreciar
también la presencia de congestion venosa pulmonar u
oligohemia en casos de trombosis, en pacientes con grandes
tumores cavitarios.

c. ECOcardiografia (ECO): el modo M, la imagen bi, tri y cuatri
dimencional ayudan a establecer el diagndstico en la mayoria
de los pacientes. La ecocardiografia trastoracica (ETT) permite
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la visualizacion inicial de un tumor cardiaco, que debe
confirmarse por medio de una ecocardiografia transesofagica
(ETE), con el fin de aumentar su sensibilidad y especificidad
diagndstica, sobre todo en los casos de presencia de masas a
nivel atrial.

d. Tomografin Axial Computarizada (TAC): proporciona una
definicion clara de la extensiéon tumoral y de las estructuras
adyacentes a la misma.

e. Imagen por Resonancia Magnética (MRI): es particularmente ttil
para diferenciar un trombo de una tumoracién verdadera.
Al igual que el TAC, permite determinar la extension y
compromiso tumoral adyacente, con el beneficio que nos
permite también evaluar la composicion tisular de la masa.

f. Angiografia: no es necesaria en la mayoria de los casos. Debe
limitarse a los casos sospechosos en donde los otros métodos
diagndsticos resultaron insuficientes o en los casos en los que
se desea realizar un estudio para analizar la irrigacién del
tumor o el compromiso de la circulacion cardiaca ante un
abordaje quirtrgico probable. El riesgo del procedimiento
radica en la posibilidad de embolizacién del tumor o el
trombo durante su realizacion. La aproximacion transeptal
tiene contraindicacién relativa en los casos sospechosos de
mixoma en el atrio izquierdo debido al riesgo de embolizacion
y la elevada frecuencia de afectacion de la fosa oval.

El diagnostico diferencial debe centrarse en descartar
primeramente las causa no malignas capaces de producir una
sintomatologia similar a la descrita. Entre las posibilidades
diagndsticas estan: los quistes pericardicos, teratomas, hipertrofia
lipomatosa del tabique interauricular, trombos y sarcoides.
La biopsia cardiaca, es el método mas efectivo para hacer el
diagnostico.
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Pronéstico y tratamiento

La ablacion quirdrgica continua siendo el tratamiento
de elecciéon para el abordaje de tumores benignos, debido al
riesgo latente de complicaciones asociadas al tumor tales como
la obstruccién letal de una valvula o una cavidad cardiaca, la
embolizacion masiva o el desarrollo de arritmias severas. El riesgo
de muerte intraoperatorio es de menos de un 10% de los casos.
Se recomienda el seguimiento anual postquirtrgico, con técnicas
no invasivas. Se ha observado una recurrencia del 12% al 22% en
pacientes con historia familiar, sindromes y tumores multiples en
la presentacion inicial, y un 1% en pacientes con mixomas aislados
esporadicos. No existe evidencia de una mejoria pronostica con
la utilizaciéon de quimioterapia o radioterapia en los casos de
tumoraciones benignas. Se recomienda la reseccion paliativa
de tumores en pacientes con neoplasias malignas y sintomas
obstructivos presentes. Existe poca evidencia respecto al uso y
efectividad del trasplante cardiaco en estos casos.
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