L

View metadata, citation and similar papers at core.ac.uk brought to you byf?: CORE

provided by Uniandes Episteme (E-Journal - Universidad Regional Auténoma de Los Andes)

Espin De La Torre, Pablo Antonio; Proafio Narvaez, Doris Monserrath

SARCOMA PLEOMORFICO INDIFERENCIADO DE ALTO GRADO DE
AURICULA IZQUIERDA: REPORTE DE UN CASO

HIGH GRADE INDIFFERENTIATED PLEOMORPHIC SARCOMA OF
LEFT HEADPHONE: CASE REPORT

Espin De La Torre, Pablo Antonio '; Proafio Narvaez, Doris Monserrath "

I. drpabloespindelatorre@gmail.com, Hospital General Ambato, Ambato, Ecuador
II. monse29pro@gmail.com, Hospital General Ambato, Ambato, Ecuador
RESUMEN

La prevalencia de tumores cardiacos primarios en la autopsia varia de 0.001% a 0.3%. En
todos los grupos de edad, las neoplasias primarias benignas son mas comunes que las masas
malignas. Los tumores cardiacos malignos primarios son predominantemente de naturaleza
sarcomas, pueden presentarse con una variedad de sintomas. La presentacion clinica
depende principalmente del tamafo del tumor. El diagndstico de tumores cardiacos se basa
en gran medida en el uso de multiples técnicas de imagen, incluida la tomografia
computarizada (TC) cardiaca, la resonancia magnética cardiovascular (RMC) y la
ecocardiografia. El estudio histopatologico continda siendo la manera mas certera para la
deteccion de las células de origen. La reseccion quirdrgica completa sigue siendo el objetivo
de la terapia. Se debe iniciar quimioterapia neoadyuvante una vez que se logra un
diagnéstico definitivo. El sarcoma cardiaco es un tumor letal con una mediana de
supervivencia de 25 meses. Se presenta el caso de una paciente de 66 afios de edad que
ingresa por presentar cuadro compatible con neumonia atipica, tratandose como tal, al no
evidenciarse mejoria se solicitaron complementarios concluyéndose sarcoma pleomorfico
indiferenciado de alto grado, se realiza exceresis de masa, sin embargo paciente fallece
aproximadamente a las 3 meses por complicaciones cardiopulmonares. La escasa frecuencia
de presentacion de sarcomas primarios de corazén, asi como el reto diagnostico que implican

hace que sea importante conocer su situacion actual y manejo.
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ABSTRACT

The prevalence of primary cardiac tumors at autopsy ranges from 0.001% to 0.3%. In all age
groups, benign primary malignancies are more common than malignant masses. Primary
malignant heart tumors are predominantly sarcomas in nature, they can present with a variety
of symptoms. The clinical presentation depends mainly on the size of the tumor. The diagnosis
of cardiac tumors is largely based on the use of multiple imaging techniques, including cardiac
computed tomography (CT), cardiovascular magnetic resonance imaging (MRI) and
echocardiography. The histopathological study continues to be the most accurate way to
detect the cells of origin. Complete surgical resection remains the goal of therapy. Neoadjuvant
chemotherapy should be initiated once a definitive diagnosis is achieved. Cardiac sarcoma is
a lethal tumor with a median survival of 25 months. We present the case of a 66-year-old
patient who enters due to presenting a picture compatible with atypical pneumonia, being
treated as such, as no improvement was found, complementary ones were requested
concluding high-grade undifferentiated pleomorphic sarcoma, mass exceresis is performed
however the patient dies at approximately 3 months for cardiopulmonary complications. The
low frequency of presentation of primary heart sarcomas, as well as the diagnostic challenge

involved, makes it important to know their current situation and management.
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PRESENTACION DE CASO

Mujer de 66 afios de edad, sin antecedentes clinicos de importancia, hospitalizada por un
cuadro de dos semanas de evolucién de disnea de aparicién subita de medianos a pequefios
esfuerzos que progres6 a ortopnea , acompafiada de tos productiva, malestar general,
hiporexia, astenia, adinamia, ademas refiere pérdida de peso de 3 kg en 2 meses. presento
una tensién arterial de 150/ 60 mmhg, frecuencia cardiaca 80 Ipm, frecuencia respiratoria:
21 rpm saturacién de oxigeno de : 88 % con aporte de 2 litros de oxigeno por canula
nasal temperatura: 36 grados axilar, imc: 17,5 paciente caquéxica, en térax se evidencié
uso de musculatura accesoria, expansibilidad toracica disminuida, matidez en base derecha,
estertores crepitantes en ambos campos pulmonares de predominio derecho; corazén ruidos
cardiacos arritmicos, soplo sistodiastélico de intensidad ii/ vi en foco mitral. Presentd
biometria hematica normal, PCR 6 , azoados normales , alcalosis respiratoria compensada,
cal25: 94,68 , radiografia de térax : borramiento de angulo costo diafragmatico bilateral de
predominio derecho ademas de infiltrado intersticial basal bilateral, tomografia simple de torax
evidencia derrame pleural bilateral, cultivo de esputo: klebsiella oxytoca productora de blee,

el cuadro fue catalogado como una neumonia atipica , iniciAndose tratamiento a base de



VI Congreso Cientifico Internacional “Impacto de las investigaciones universitarias” UNIANDES 2019

cefalosporinas de 3 generacion asociadaa macrélidos, posteriormente se modificé esquema

terapéutico en base a resultado de antibiograma.

Figura 1. Radiografia de torax muestra borramiento de dngulo costodiafragmatico

bilateral de predominio derecho ademas de infiltrado intersticial basal bilateral

Figura 2. Tomografl'a simple de torax evidencia derrame pleural bilateral
"m&mﬁm«w T*“"“
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Figura 3. Electrocardiograma muestra presencia de extrasistoles ventriculares
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Figura 4. Ecocardiograma transtoracico evidencia funcion ventricular izquierda con
deterioro leve, disfuncion diastélica tipo Il, valvula mitral esclero calcificada doble
lesion a predominio de estenosis moderada e insuficiencia leve, imagen refringente a

nivel de valva septal. Auricula izquierda diametro aumentado de forma leve

Dist 3 2Bcrm
Dist 276cm
Dist 430cm

Figura 5. Ecocardiogramatransesofagico muestratumoracion hiperecogénica adherida
a planos profundos orejuelaizquierda valvula mitral aparato subvalvular y continuidad
mitroadrtica, se observo filamenteo movil adherido al aparato subvalvular compatible

con un trombo en formacion.

Dentro del manejo integral de la paciente se realiz6 un electrocardiograma que evidencié
presencia de extrasistoles ventriculares, ecocardiograma transtoracico: funcién ventricular
izquierda con deterioro leve, disfuncion diastdlica tipo Il , valvula mitral esclero calcificada
doble lesion a predominio de estenosis moderada e insuficiencia leve, imagen refringente a
nivel de valva septal, auricula izquierda diametro aumentado de forma leve, posteriormente
se realizé ecocardiograma transesofagico que reporté tumoraciéon hiperecogénica adherida a
planos profundos orejuela izquierda valvula mitral aparato subvalvular y continuidad
mitroadrtica, se observo filamenteo mévil adherido al aparato subvalvular compatible con un

trombo en formacion.
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Se inicidé anticoagulacion oral la que se mantuvo durante 6 semanas, estudio histopatoldgico
concluyé sarcoma pleomorfico indiferenciado de alto grado, inmunohistoquimica reportd
VIMENTINA: positiva, BCL2: negativo, CD34: Negativo, DESMINA: negativo, AML: negativo,
ALC: positivo en poblacién acompafiante, MIOGENINA: negativo, S100: negativo, posterior
a su diagnostico se realizd exceresis de masa tumoral, por estadio tumoral se realizaron
cuidados paliativos, a los 3 meses paciente fallece.

DISCUSION

El primer reconocimiento de un tumor cardiaco se atribuye a Colén en 1559. 3

El diagnéstico clinico de un tumor primario, un sarcoma, se registré por primera vez en 1934.3
En 1934, Beck elimin6é en parte un teratoma intrapericardico, y en 1951 Maurer extirpd con
éxito un lipoma intrapericardico. 3 Kay extirp6 un mixoma ventricular izquierdo en 1959. La
primera extirpacion exitosa de un mixoma ventricular derecho se informé en 1960. 3

El diagndstico de tumores cardiacos se informé desde el siglo XVI. 1 La prevalencia de tumores
cardiacos primarios en la autopsia varia de 0.001% a 0.3%. ? La frecuencia estimada de
tumores primarios del corazén varia de 0.0017% a 0.33%.!

En todos los grupos de edad, las neoplasias primarias benignas son mas comunes que las
masas malignas. Se sabe que alrededor del 72% de los tumores cardiacos primarios son
benignos y el 28% son malignos, segun series de autopsias grandes. 2 Los tumores cardiacos
se clasifican en tumores benignos primarios o malignos que surgen del corazon o en tumores
metastasicas secundarios que invaden el corazén. Los tumores cardiacos primarios ocurren
con una baja incidencia. Se estima que los tumores secundarios son cien veces mas comunes
que las lesiones cardiacas primarias. 2

El tumor cardiaco mas comun es el mixoma. Los tumores benignos restantes incluyeron
lipoma, fibroma, linfangioma, rabdomioma, leiomioma, hemangioma, neurofiboroma y
ganglioma. Los tumores malignos primarios consistieron en mesenquimoma, angiosarcoma,
leiomiosarcoma, mixosarcoma, fibromixosarcoma y mesotelioma. 2

Los tumores cardiacos malignos primarios son predominantemente de naturaleza sarcomas.!
Los sarcomas pueden surgir desde el corazén o el epicardio ventricular, cualquiera de las
camaras cardiacas puede estar involucrada. ? Los sarcomas auriculares izquierdos tienden a
ser mas solidos y menos infiltrativos que los sarcomas del lado derecho; en consecuencia,
tienden a hacer metastasis mas tarde. °

El angiosarcoma es un tumor maligno primario relativamente poco frecuente. Sin embargo, es
el tumor maligno mas frecuente del corazén, con un 75% en el corazén derecho,
especialmente en la auricula derecha. ' Los tumores malignos del corazén pueden
presentarse con una variedad de sintomas y se sabe que son excelentes imitadores. ! La
presentacién clinica depende principalmente del tamafio del tumor y su ubicacién anatémica,

mas que de su tipo histoldgico. !
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Sintomas constitucionales o sistémicos: pérdida de peso, malestar general, fatiga, anemia,
artralgia, fiebre, policitemia, leucocitosis, trombocitosis. Sintomas cardiacos obstructivos:
insuficiencia cardiaca congestiva, edema pulmonar, dolor toracico, mareos, sincope, muerte
sUbita cardiaca.! Otros sintomas cardiacos: taquiarritmias auriculares / ventriculares,
anomalias de conduccion, derrame pericardico, taponamiento cardiaco, disnea, ortopnea, tos,
hemoptisis. Sintomas de embolizacion sistémica: accidente cerebrovascular, ataque
isquémico transitorio, infarto de miocardio, embolia de la arteria retiniana, embolia de las
arterias de las extremidades inferiores o superiores, embolia pulmonar. Manifestaciones
debidas a metastasis: los sarcomas cardiacos hacen metastasis con mayor frecuencia en los
pulmones, el cerebro y los huesos, causando los sintomas respectivos. *

El derrame pericardico es comun y normalmente esté presente en todos los tumores cardiaco.
Debido a su rareza, el diagnéstico y el tratamiento aun representan un serio desafio para el
médico tratante.! Hay una tendencia a involucrar el pericardio.*

El diagnostico de tumores cardiacos se basa en gran medida en el uso de multiples técnicas
de imagen, incluida la tomografia computarizada (TC) cardiaca, la resonancia magnética
cardiovascular (RMC) y la ecocardiografia. ® Cuando se detecta una masa intracardiaca en la
ecocardiografia, el diagndstico diferencial incluye trombos, vegetaciones, tumores benignos y
malignos. ©

Los medios de contraste ecografico se utilizan actualmente en oncologia para mejorar la
ecogenicidad de las masas neoplasicas y su vascularizacion.® La radiografia de térax es de
poca utilidad para la deteccién de los sarcomas cardiacos, ya que sélo se observan cambios
secundarios a la repercusién hemodinamica del tumor, en cambio el ecocardiograma
bidimensional es actualmente el estudio mas usado para detectar tumores cardiacos.” La
resonancia magnética demuestra con gran precision la masa tumoral y la extension a
pericardio o vasos de gran calibre. Por lo tanto, cuando se sospecha en un tumor maligno por
ecocardiograma, la TAC y RMN pueden ayudar a delimitar la extension local del tumor. *

El diagnéstico histopatolégico por medio de la toma de tejido directamente del tumor continGa
siendo la manera mas certera para la deteccién de las células de origen. 8La reseccion
quirurgica completa sigue siendo el objetivo de la terapia. El enfoque actual ha sido comenzar
la quimioterapia neoadyuvante una vez que se logra un diagndstico definitivo de sarcoma en
los tejidos. °

Los pacientes con enfermedad metastasica con respuesta completa o casi completa y una
respuesta tumoral local sustancial se consideran candidatos para cirugia. Los pacientes sin
respuesta metastasica y local sustancial no se consideran candidatos quirirgicos, y se
considera quimioterapia como atencion definitiva. ° La reseccién completa del tumor depende
de la relevancia hemodindmica, estando solo indicada cuando se presenta obstruccion de los

tractos de salida o severa disfuncion valvular.t°
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La atencion multidisciplinaria, la cirugia incorporada, la radiacion y la terapia sistémica,
cuando corresponde, constituye el tratamiento ideal. * El sarcoma cardiaco primario del
corazén izquierdo se beneficia de la cirugia inicial. La literatura también sugiere un beneficio
adicional del trasplante de corazon o autotrasplante para el sarcoma cardiaco primario de
corazon izquierdo.*?

Hablando de metastasis las resecciones repetidas son el principal método de rescate, y la
radioterapia es apropiada si las intervenciones quirdrgicas no son posibles. * Sin reseccion
quirdrgica, la tasa de supervivencia a los 9 a 12 meses es solo del 10%. ° En el sarcoma
cardiaco, a diferencia de muchos tumores malignos, el tipo de célula histoldgica no parece
afectar las opciones de tratamiento o el prondstico de manera significativa. ° Los sintomas de
presentacion, las opciones de tratamiento y, de hecho, el prondstico estan controlados en gran
medida por la ubicacién anatémica del tumor. °

Los sarcomas del corazdn derecho podrian beneficiarse de la quimioterapia neoadyuvante
cuando la reseccion completa no parece posible por adelantado. La radioterapia parece

factible y beneficiosa en casos con reseccién incompleta o sin cirugia.

La mediana de supervivencia general sigue siendo pésima y se ha informado que varia de 6
meses a unos pocos afos. ¥ El pronéstico del sarcoma cardiaco primario es sombrio.® El

sarcoma cardiaco es un tumor letal con una mediana de supervivencia de 25 meses. 3

CONCLUSIONES

La escasa frecuencia de presentacién de sarcomas primarios de corazén representa un
verdadero desafio diagndéstico. Se considera que ante un caso como el descrito se debe
aumentar el nivel de sospecha, cobra vital importancia el diagnostico precoz para un
adecuado abordaje, siendo herramientas diagnosticas con especial valor la ecocardiografia
transesofagica principalmente a la hora de realizar diagnéstico diferencial y la resonancia
magnética que demuestra con gran precisién la masa tumoral y la extension a pericardio o
vasos de gran calibre.

La TAC y RMN pueden ayudar a delimitar la extensién local del tumor, sin embargo el
diagnéstico histopatolégico por medio de la toma de tejido directamente del tumor continla
siendo la manera mas certera para la deteccion de las células de origen. La reseccion

quirurgica completa sigue siendo el objetivo de la terapéutica.

El enfoque actual se basa en iniciar la quimioterapia neoadyuvante una vez establecido un
diagnéstico definitivo. El prondstico en la actualidad continua siendo sombrio se observa una

mediana de supervivencia de 25 meses a partir del diagndstico.
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El caso en estudio representa un sarcoma pleomorfico indiferenciado de atrio izquierdo en el

cual inicialmente no se obtuvo un diagndstico preciso por la clinica que manifestd, pese al

tratamiento quirdrgico la paciente fallece por complicaciones cardiopulmonares.
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