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Introduccion

En el afio 1968, W. Proctor Harwey?, clasi-
ficé a los tumores cardiacos en primarios
y secundarios. Dentro de los primarios, in-
cluyd a los benignos, generalmente repre-
sentados por el mixoma, el rabdomioma
y el hemangioma y a los malignos, donde
contamos con los mesoteliomas, coelotelio-
mas Y los sarcomas. Estos ultimos engloban
a los angiosarcomas, liposarcomas, fibro-
sarcomas, neurosarcomas, leiomiosarco-
mas y a los rabdomiosarcomas.

Hasta hace pocos afios el diagndstico de
tumor primario, casi siempre se realizaba
en la mesa de autopsias o en el departa-
mento de hemodindmica, ya que las diez
formas sindréomicas descritas por Good-
win2, de acuerdo con su localizacién, in-
filtracién, repercusién hemodinamica, cuadro
clinico, radiologia y electrocardiograma, se
confundian con diferentes padecimientos
cardiovasculares.

En estos Ultimos afios y gracias a las apor-
taciones del ECO-bidimensional, estudio
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con radio-is6topos, tomografia axial com-
puterizada y resonancia magnética, se lo-
gra con facilidad el diagnéstico en vida del
paciente, lo cual permite su ablacién qui-
rdrgica y en algunos casos, con resultado
exitoso, el trasplante cardiaco®.

Hemos creido interesante la presentacion
de dos casos de tumor primario del cora-
zo6n, el primero de ellos se trataba de un
mixoma de auricula izquierda y el segun-
do, un rabdomiosarcoma de la vélvula pul-
monar.

Casos clinicos

1.%" Caso - J.G.C. Mujer de 28 afios, con
el antecedente familiar de su madre dia-
bética. Tiene 6 hermanos sanos, uno fa-
llecié a los 4 meses, ignorando la causa
y el otro a los 37 afios, por patologia res-
piratoria.

Sin antecedentes personales patoldgicos
de interés, salvo algunos célicos renales
y hemorroides. Hace 5 afos, encontran-
dose en el 7° mes de embarazo, le aparece
disnea de grandes esfuerzos, que evolu-
ciona a disnea de medianos esfuerzos, le
descubren pulso lento. El parto transcu-
rrid sin problemas y le desaparece la dis-
nea. Hace 3 afios, a los 3 meses de un nue-
vo embarazo, reaparece la disnea y cae en
arritmia completa por fibrilacién auricular
rapida. Sufre disnea paroxistica nocturna
con tos y expectoracion hemoptoica. Le
diagnostican estenosis mitral, por lo cual
le remiten a nuestra consulta, donde
oimos en apex, un primer ruido reforzado,
soplo pausistélico, ausencia de chasqui-
do y arrastre diastdlico, sin fenémeno pre-
sistélico.

La auscultacién se modificaba al adoptar
la postura de Pachén. La TA era de 120/75,
se palpaban pulsos periféricos, no habia
visceromegalia.

El RX, en PA, no habia cardiomegalia y en
OAl, la auricula izquierda se veia ligera-
mente dilatada, asi como el arco medio
pulmonar. Los hilios también estaban algo
densos.

En el ECG, sdlo se intensificaban discre-
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Figura 1. El ECO en Modo M, nos muestra los ECOS anormales, con variaciones en su densidad y estratificacion,
situados detras de la gran valva mitral en el transcurso de la diastole, caracteristica de los mixomas de auricula izquierda.

tas alteraciones miocérdicas auriculares. El
ventriculograma y la recuperacién ventri-
cular eran normales.

Como dato llamativo del laboratorio, nos
encontramos con una VSG a la 12 hora
de 60 mm.

La exploracion tiroidea con yodo radio-
activo demostré una simple hiperplasia
funcional con estado tiroideo normofun-
cionante. El ECO-Bidimensional fue el que
demostro la presencia de una masa tumo-
ral, ocupando la auricula izquierda (Fig. 1),
cosa que corroboré la angiocardiografia
(Fig. 2). Con el diagnéstico de mixoma de
auricula izquierda fue intervenida median-
te circulacion extracorpérea, extirpando-
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le un mixoma del tamafio de un huevo. La
paciente quedoé asintomética (Fig. 3).
2.° Caso - I.V.G. Varén de 45 afos. Profe-
sién: Empleado de la Telefénica. Actividad
fisica, sedentaria. Realiz6 el servicio mili-
tar. Fumador de dos paquetes diarios has-
ta hace 4 anos. Tuberculosis pulmonar en
el padre, un hermano fallecio a los 24 afios
por tuberculosis pulmonar. Amigdalecto-
mizado. Apendicectomia a los 12 afios,
por la misma época se le diagnosticé pleu-
resia. A los 20 afios presentd un cuadro
febril no catalogado, que se resolvié en 1
mes.

Hace 4 anos es reintervenido por una
eventracion cronica y progresiva de la he-



Figura 2. La ventriculografia nos permite visualizar la gran masa tumoral, ocupando la auricula izquierda asi como
su protrusién dentro del anillo de la vélvula mitral, lo que nos explica los cambios auscultatorios, muy similares
a los que sufren de valvulopatia mitral de la modalidad de la estenosis o doble lesién mitral, asi como sus variacio-
nes con la posicion que adopta el paciente al auscultarle.

rida operatoria de su apendicectomia. En
el postoperatorio presentd una complica-
cién infecciosa respiratoria.

Hace 3 afios, encontrandose previamen-
te bien, presenta expectoracion hemoptoica
que se repitié en varias ocasiones, siendo
catalogado de tuberculosis pulmonar. Pre-
sentaba moderada astenia y febricula. Fue
sometido a tratamiento triple durante 8
meses, quedando bien. En sucesivos con-
troles, no le encontraron ninguna altera-
cion.

Enfermedad actual
Hace 5 meses, presenta tos seca y aste-

nia con hipertermia que cede parcialmen-
te, para convertirse en fiebre vespertina
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(38°), aquejando asimismo dolores de epi-
gastrio, regién esternal e interescapular.
Fue sometido a terapia antibiética sin me-
joria.

Ingresa en el Servicio de Medicina Inter-
na de nuestro Hospital en febrero de 1973,
donde se saca la siguiente orientacion
diagnéstica:

1. Endocarditis bacteriana (basada en la
palpitacién de un polo de bazo, que pos-
teriormente no confirmé la laparoscopia),
sindrome febril y auscultacién cardiaca pa-
tolégica ya que habia ritmo en 4 tiempos.
Los hemocultivos fueron negativos.

2. Posible sindrome neoplasico, dado la
heterogeneidad del cuadro clinico. El pa-
ciente fue exhaustivamente explorado,
destacando tan solo la VSG acelerada y
persistencia de fiebre.



Figura 3. El ECO del mismo caso registrado después de la ablacion quirdrgica, mostrando la desaparicién del mixo-

ma y la normalidad de la vélvula mitral.

Fue dado de alta para control ambulatorio,
quien nos lo ingresa después de valorar
su evolucién, con la sospecha diagnésti-
ca de cor pulmonale subagudo, por pro-
bable enfermedad tromboembdlica pul-
monar.

El paciente aqueja por entonces astenia,
anorexia y dolores en hemitérax derecho.
A la exploracién de entrada, se constatan
los siguientes datos: Sin disnea de reposo.
Pulsos carotideos palpables. Ingurgitacién
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regular grado Il. Hay hepatomegalia dolo-
rosa con reflujo hepatoyugular positivo. Se
palpa latido epigastrico. Zona cicatricial en
fosa iliaca derecha. Se palpan pedias y ti-
biales posteriores.

En el aparato respiratorio lo Unico llamati-
vo es una zona de hipoventilacién supra-
basal derecha.

Auscultacién cardiaca: Ritmo de galope
por 3Ry 4R. Soplo sistélico tipo eyeccion
en foco pulmonar. 2P reforzado.



Laboratorio

Hematies 5.120.000, Hemoglobina 13,1 g.
V.G. 0,72, Leucocitos 9.400, V.S.G. 1°
hora 78 mm, Proteinas totales 63 g/l, Al-
bdmina 25,9 g/l, Globulina «3,5, «3,9, 314
y 16.

RX. Corazén globuloso con arco medio
prominente.

E.C.G. Trazo 1° Dentro limites normales.
Trazo 2° Sugestivo de dilatacién del ven-
triculo y auricula derecha, como se ve en
los cor pulmonales subagudos.

Con el referido diagnéstico de cor pulmo-
nale subagudo por probable enfermedad
tromboembdlica, continud con terapia an-
ticoagulante con heparina. Se practicé es-
tudio hemodindmico y flebografia.

Estudio hemodinamico

El estudio de las curvas de presion obte-
nidas en el primer cateterismo, nos mues-
tra unos gradientes intravasculares en la
rama izquierda de la arteria pulmonar, que
alcanza valores de hasta 15 mmHg. El ca-
pilar pulmonar tiene medias normales. En
tronco arterial pulmonar, la sistélica esta
elevada a 40 mmHg. A nivel del ventriculo
derecho, la sistélica es de 72 mmHg, exis-
tiendo pues, un gradiente transvalvular en
orden de los 32 mmHg. La diastdlica 2; la
del ventriculo derecho es de 13 mmHg. El
registro en la auricula derecha correspon-
de a la morfologia de una obstruccién al
flujo anterégrado, con onda «a» de 11
mmHg sobre una media de 5 mmHg.
Los registros nos confirman el gradiente
existente entre las ramas de las arterias
pulmonares y el tronco, que alcanza a ser
del orden de 15 mmHg, en la regién dis-
tal y de 35 mmHg en la zona proximal.
Siendo la sistélica del tronco arterial pul-
monar, del orden de hasta 75 mmHg. En
ventriculo derecho hay sistélica de hasta
83 mmHg con diastdlica 2 de 13 mmHg
y diastélica 1 normales.

Los célculos del indice cardiaco e indice
de volumen sistélico del primer examen
estdn basados en un consumo de oxige-

82

no tedrico y dan resultados francamente
bajos. Siendo altos el indice de resisten-
cias pulmonares totales a expensas de sus
componentes, el arterial y el mitral.

El segundo estudio, con consumo de oxi-
geno real, muestra un discreto descenso
de los valores del indice cardiaco y el in-
dice del volumen sistélico.

El estudio de las angios practicadas el pri-
mer dia nos da imagenes compatibles con
tromboembolismo pulmonar, que afectan
al tronco de la arteria pulmonar y su rama
derecha.

La segunda serie practicada 15 dias des-
pués nos muestra una muy desfavorable
evolucién y hace pensar en la existencia
de una masa tumoral, posiblemente trom-
bélica, que partiendo de la cdmara de
salida del ventriculo derecho, progresa
hacia el tronco de la arteria pulmonar y
posteriormente hacia las ramas.

Flebografia

Imagen sospechosa de trombosis a nivel
de la vena femoral superficial izquierda.

Evolucion

En vista de los datos de hemodindmica y
estudio flebogréafico se decide practicar la
ligadura de la vena femoral superficial iz-
quierda. Se practic6 flebotomia transver-
sal, introduciendo una sonda de Fogarty
distal, que no penetré méas de 20 cm. No
salieron trombos ni siquiera comprimien-
do las masas gemelas. Se hizo seccién de
la vena entre las dos ligaduras.
Persistio6 el estado de gravedad asi como
la fiebre, VSG acelerada y las manifesta-
ciones clinicas de claudicacién ventricular
derecha, sufriendo un nuevo episodio pul-
monar muy sugestivo de nuevo acciden-
te emboligeno pulmonar que incrementa
las manifestaciones clinicas ya conocidas
y que en los dias siguientes fueron estabi-
lizdndose para repetir otro cuadro similar,
con un acusado y progresivo bajo gasto
cardiaco, que fue el responsable directa-
mente de la muerte del paciente.



. ot U8

Figura 4. Organos de la cavidad tor4cica en bloque.
Cara anterior del ventriculo derecho abierto y ex-
poniendo una masa de tejido que asentando en la
valva pulmonar se extiende hacia el infundibulo ocu-
péndolo parcialmente, asi como hacia tronco y ra-
mas de la arteria pulmonar y ramificaciones intrapa-
renquimatosas.

Examen necrépsico macroscopico

El corazén pesaba 580 g. A nivel de la raiz
de la valva pulmonar aparece una masa
tumoral, lobulillar, vellosa, blanda de co-
lor amarillento. Hace prominencia hacia el
tronco de la arteria pulmonar y ramas prin-
cipales, asi como hacia la propia cavidad
ventricular derecha (Fig. 4). Existe dilata-
cién del anillo tricuspideo por agranda-
miento ventricular derecho. En el pulmén
se ven adenopatias y edema pulmonar.
Hay congestion pasiva hepética, espléni-
ca y renal.

Examen microscépico

Formacién celular neoplasica en areas fu-
siformes, con células pequefias y ntcleo

arteria pulmonar. Rabdomioblastos con diferenciacién
variable. Formas celulares alargadas y gigantes, dis-
puestas en un extroma algo mixomatoso.

desplazado a la periferia y citoplasma cla-
ro que recuerda los mioblastos embriona-
rios (Fig. 5). Estas, nlcleos muy grandes,
vacuolizados y con abundante citoplasma
eosinofilo y escasas granulaciones con la
hematoxilina fosfotugstica Estroma fibri-
lar eosindfilo que se tifie de verde con el
reactivo Tricromico de Masson. Dicho te-
jido tumoral invade la intima de los vasos
pulmonares, respetando el resto de la pa-
red, excepto en algunas areas en que afec-
ta a la media y alcanza casi la adventicia
y llega a ocluir los pequefos vasos. Las
arteriolas pulmonares se hallan ocluidas
por una proliferacién neoplésica con ca-
racteristicas similares a las descritas para
la pared de la arteria pulmonar. En el inte-
rior de los alveolos se encuentran células
con grandes y monstruosos nucleos. Hay
edema pulmonar y congestiéon con zonas



hemorragicas. En el higado hay dilataciéon
sinusoidal y congestién pasiva de predo-
minio centrolobulillar. El rifién presenta
acusada congestion de los vasos glome-
rulares y extraglomerulares. Diagnéstico
histolégico: Rabdomiosarcoma de la val-
vula pulmonar.

Comentarios

Mientras que los tumores secundarios del
corazon son relativamente frecuentes y de
un orden que oscila entre 5y 20 %, dentro
de las neoplasias metastasicas?, los tumo-
res primarios son raros. Los benignos, la
mayoria de las veces representados por
los mixomas, se dan en un 0,03 % de es-
tudios necrépsicos, mientras que los ma-
lignos, con predominio del rabdomiosar-
coma se dan en un 0,0017 %5.

En una antigua revision efectuada por
nosotros®, y que englobaba 160 casos de
mixomas, sefialamos que estos tumores
benignos se podian presentar en cualquier
edad de la vida, predominando los casos
comprendidos entre los 20 y 50 afios, afec-
tando en un 75 % al sexo femenino. Una
de sus caracteristicas més importantes es
que en un 75 % de los casos se localiza-
ban en la auricula izquierda, hecho que se
atribuye a que por ser la regién del foramen
oval, de las Ultimas porciones del corazén
en completar su desarrollo embriolégico,
contiene restos embrionarios (Gelatina de
Barton), a partir de los cuales se producen
estas tumoraciones. Autores como Blum’,
niegan este origen embioldgico y sefalan
que inicialmente son trombos que han su-
frido una metaplasia mixomatosa.

Estos mixomas, cuyo tamario oscila entre
1y 8 cm, unas veces con morfologia sesil
y otras pediculada, son blandos y estan
recubiertas de endotelio. En su interior se
han encontrado depésitos calcéreos y has-
ta tejido 6seo. Mahaim®, admiti6 tres mo-
dalidades clinicas, segiin se manifestaron
con signos y sintomas de valvulopatia mi-
tral, sin estas peculiaridades o cuando se
asociaban a una valvulopatia mitral reuma-
tica auténtica. Seria en esta Gltima varie-

dad donde mayores dudas se podrian
ofrecer sobre el origen de la tumoracion.
Cuando dan sintomas y signos de valvu-
lopatia, con o sin lesién valvular, suele ser
manifiesta la disnea en sus distintos grados,
de acuerdo con la hipertension arterial pul-
monar y vena capilar que desarrollan, no
siendo infrecuente la expectoracién he-
moptoica como ocurria en nuestro caso.
La auscultacién cardiaca, unas veces es de
estenosis mitral, insuficiencia o doble le-
sién mitral, sin oirse en casos de esteno-
sis el chasquido de apertura ni el soplo
presistélico, siendo muy importante de
cara a la sospecha de la tumoracién los
cambios que experimenta la auscultacién
con las distintas posturas que adopta el
paciente, incluso las que sufre de un dia
para otro. Si el mixoma se localiza en la
auricula derecha, los fenémenos acusticos
tienen lugar en la vélvula tricispide y las
manifestaciones clinicas son las propias de
los taponamientos cardiacos. Si asientan
en las cdmaras ventriculares por no adqui-
rir dimensiones importantes, pueden no
dar sintomatologia.

De las complicaciones que pueden produ-
cirse, las mas frecuentes son las embolias
periféricas. Si se dan en sitios asequibles,
el estudio del émbolo nos podré confirmar
su origen mixomatoso. Se han descrito
casos de muerte inesperada, debido al ta-
ponamiento mitral y si esta oclusion es
temporal, manifestarse por cuadros sinco-
pales.

La radiologia convencional ofrece image-
nes muy variables y que oscila entre una
silueta normal o presenta cardiomegalia
importante. Si asientan en la auricula iz-
quierda la silueta cardiaca asi como el pul-
moén pueden ofrecer signos superponibles
a los que vemos en la valvulopatia mitral.
El electrocardiograma también ofrece trazos
muy variables, a parte de poder presen-
tar diferentes arritmias supraventriculares
con predominio de la extrasistolia y fibri-
lacién auricular. Cuando el ritmo es sinu-
sal, la onda «P» puede ser de tipo «mitraly.
No son raras las alteraciones inespecificas
de la recuperacion ventricular.

El estudio hemodinédmico y concretamente



la angiocardiografia, permitird diagnosti-
car la tumoracién intracardiaca, como ocu-
rrié en nuestro caso. Los datos manomé-
tricos y gasto cardiaco nos servian para
reconocer su repercusion hemodindmica
y sus modificaciones con los cambios pos-
tulares. Sin embargo y como ya sefialaba-
mos antes, ha sido la imagen directa ob-
tenida con las nuevas técnicas, como son
el ECO en modo M y Bidimensional®, To-
mografia axial, Resonancia magnética y
estudio con radio-isétopos, los que han
permitido un rapido y més exacto diagnds-
tico, lo que ha permitido solventar median-
te la ablacién quirdrgica la problematica
del paciente. Por lo que hace referencia
a los tumores primarios malignos, mayor-
mente representados por el Rabdomiosar-
coma, sabemos que predominan en el
sexo masculino y que sus manifestaciones
clinicas se caracterizan por sintomas ines-
pecificos, pero altamente sospechosos de
neoplasia maligna, como son la anorexia,
pérdida de peso, fiebre y diferentes gra-
dos de insuficiencia cardiaca. No son in-
frecuentes las palpitaciones, en especial
al hacerse metastésico.
Radiolégicamente, si no hay metéstasis
pulmonares, cosa frecuente en esta mo-
dalidad de sarcoma, el pulmén puede ser
normal o mostrar grados variables de hi-
pertension veno-capilar, de acuerdo con
el tamafio de la silueta cardiaca, que pue-
de oscilar entre grado | y 1V, con o sin de-
rrame pericardico asociado.

En el electrocardiograma, encontramos
desde trazos normales a diferentes arrit-
mias supraventriculares o ventriculares, asi
como grados variables de trastornos de la
conduccién auriculo-ventricular o intraven-
tricular y de la repolarizacién ventricular. En
el ECO, son frecuentes las ecorrefringencias
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que permiten la localizacién del tumor, asi
como las anomalias en el grosor de las pa-
redes y diferentes grados de dilatacién de
las cavidades.

Son frecuentes las alteraciones hemodina-
micas, cuando hay obstruccién de alguna
vélvula y los derrames pericéardicos.
Aunque es factible la practica de una biop-
sia, para tener el diagndstico histolégico
preciso, segin Putnam'?, sélo lo consi-
guieron en un 10 % de los casos.

Dada la resolucién y amplio campo de vi-
sion que ofrece la Resonancia Magnética,
consideramos que de las técnicas mas re-
cientes es la que mejor informacién nos
ofrﬁce con vistas a un rdpido diagndsti-
co
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