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PRESENTACION
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INTRODUCCION

Los tumores cardiacos primarios constituyen una en-
tidad rara, con una incidencia del 0,2% en autopsias y
solo el 10% a 25% son malignos. Entre éstos, el
angiosarcoma es el mas frecuente. (1, 2) Su presenta-
cion puede simular patologias cardiovasculares diver-
sas por signos y sintomas producidos por el tumor o
por el compromiso de otros 6rganos. (3, 4) El diagnoés-
tico de certeza se alcanza generalmente por el andli-
sis del material quirdrgico, pero es necesaria la sos-
pecha clinica para su deteccion temprana y una deci-
sion terapéutica adecuada. (3, 5)

Se describen dos casos de angiosarcoma cardiaco
derivados a nuestra institucion, cuyas presentaciones
atipicas contribuyeron a no considerar esta patologia
en el diagnostico presuntivo inicial, lo que ocasion6
un retraso diagnostico y terapéutico.

CASO 1

Paciente masculino, 59 afos, con antecedentes de tabaquis-
mo, dislipidemia, enfermedad pulmonar obstructiva croni-
ca e infarto de miocardio. Ingres6 por disnea progresiva y
dolor torécico tipo puntada de costado. Refiri6 ademas un
episodio aislado de hematuria 15 dias antes.

Un estudio de perfusion miocardica SPECT gatillado con
Tc 99m realizado 2 meses antes informaba necrosis inferior
e hipocinesia inferior leve del ventriculo izquierdo (VI) de
volimenes y funcién conservados.

Al ingreso se encontraba hiperdinamico, afebril y se cons-
tat6 matidez tor4cica bilateral hasta campos pulmonares me-
dios. Sin otros hallazgos patoldgicos significativos.

Los tumores cardiacos primarios constituyen una entidad rara. S6lo el 10% a 25% de ellos
son malignos y el angiosarcoma es el mas frecuente. Ocasionan sintomatologia cardiaca y
sistémica variada, por si mismos o por compromiso de otros 6rganos, lo que puede simular
otras patologias y derivar en un retraso del diagndéstico de certeza.

Se describen dos casos de angiosarcoma cardiaco con presentaciones atipicas, por lo que
inicialmente no se consider6 esta patologia como un diagnéstico probable.

Se requiere un alto grado de sospecha clinica, junto con métodos por imagenes de alta reso-
lucion como la resonancia magnética, para la aproximacion diagnostica correcta y el trata-
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VI Ventriculo izquierdo

Los datos de laboratorio indicaron anemia normocitica,
ligera leucocitosis y aumento de la eritrosedimentacion. La
radiografia de térax mostré derrame pleural bilateral con
campos pulmonares superiores libres. El electrocardiogra-
ma evidenci6 taquicardia sinusal con ondas QS en deriva-
ciones inferiores y el ecocardiograma, dilatacion leve del V1
con hipertrofia septal, hipocinesia inferior y funcion sistélica
conservada. Sin derrame pericardico.

Se efectud una toracocentesis evacuadora de liquido de
tipo exudado no complicado con cultivos y examen citolgico
negativos. Tras el descenso del nivel del derrame, por radio-
grafia se pudo objetivar la presencia de iméagenes nodulares
poco definidas en la base pulmonar derecha. Una tomografia
axial computarizada revel6 a ese nivel procesos solidos de
densidad heterogénea y bordes poco netos, acompafiados de
adenomegalias, compatibles con metéstasis (Figura 1). Un
escaneo abdominopelviano no mostroé indicios de neoplasia.
Una fibrobroncoscopia y una puncién pleural guiada por
ecografia no detectaron células tumorales.

Luego de la evacuacion pleural inicial hubo recurrencia
de derrame masivo en dos oportunidades con deterioro
ventilatorio y necesidad de asistencia mecénica respirato-
ria. Por complicacion séptica asociada con el respirador, el
paciente evolucion6 rapidamente con falla multiorganica y
fallecio sin diagnéstico etiolégico.

La autopsia reveld la presencia de lesiéon infiltrante
cardiopericardica pardo rojiza que comprometia el endo-
cardio auricular derecho en forma parcial conformando
nodulos y areas ulceradas y coexistencia de adenopatias
mediastinicas, lesiones necrohemorragicas metastasicas en
ambos pulmones y en la vejiga (Figura 2). En el examen
microscépico se detectaron proliferacion fusocelular atipica
que delimita areas con neoformaciones vasculares poco di-
ferenciadas, células con acentuado pleomorfismo, anisoca-
riosis, hipercromatismo nuclear, con presencia de abundan-
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tes figuras mitdticas. Los marcadores inmunohistoquimicos
vasculares resultaron positivos (vimentina, CD34 y CD31).
Diagndstico: angiosarcoma cardiaco diseminado.

CASO 2

Paciente de sexo femenino, 42 afios, tabaquista.

Ingreso por sindrome febril de un mes de evolucién aso-
ciado con dolor medioesternal variable con los decubitos,
astenia y disnea de esfuerzo.

Al ingreso se encontraba en ortopnea y subfebril. Se le
auscultaba un soplo diastdlico en foco mitral 2/6, sin irra-
diacion ni cambios posturales.

Electrocardiograma: taquicardia sinusal con complejos
de bajo voltaje. Laboratorio de rutina: normal. Ecocardio-

Fig. 1. TAC de térax. Corte tomografico en el que se observa la
metastasis pulmonar de angiosarcoma, con regién central mas
densa y signos de afectacion alveolar vecina sugestivos de san-
grado intraalveolar.

grama transtoracico: auricula izquierda (Al) con imagen
ecorrefringente en la pared posterior que obstruia el tracto
de entrada del VI. Cavidades derechas dilatadas. Derrame
pericardico moderado (Figura 3). La caracterizacion de la
imagen auricular se complementd con ecocardiograma
transesofagico que informd un aspecto heterogéneo y su-
perficie irregular, con protrusiones que prolapsaban en el
V1y daban un flujo turbulento peritumoral. Una tomografia
de térax con contraste mostro la presencia del tumor auri-
cular sin compromiso de otras estructuras.

En un laboratorio de screening tumoral se constato ele-
vacion del marcador CA 125.

Con diagnostico presuntivo de mixoma de la Al se reali-
z6 una intervencion quirudrgica de exéresis tumoral.

El abordaje se realiz6 por toracotomia lateral izquierda.
Se observoé que el derrame pericardico era hemorragico. La
masa en la Al ocupaba casi toda la cavidad sin continuidad
con las paredes auriculares y con insercion en las cuatro
venas pulmonares. Se realiz6 una escision incompleta del
tumor, con persistencia de material en el interior de las ve-
nas pulmonares.

La paciente evolucion6 en el posquirurgico con bajo gas-
to y presion capilar pulmonar elevada que, habiéndose des-
cartado por ecocardiografia taponamiento cardiaco y falla
ventricular, se interpret6 secundaria a la obstruccion en las
venas pulmonares por el tejido tumoral remanente.

Con respuesta inadecuada al tratamiento farmacologico,
evoluciond con insuficiencia renal aguda e insuficiencia he-
pética grave y fallecié a los 10 dias.

El andlisis de la pieza quirargica evidencio que se trata-
ba de un tumor pardo amarillento de consistencia blando-
elastica y areas de hemorragia. El examen microscopico re-
vel6 neoplasia con nidos vasculares anaplasicos y marcado-
res de vasos sanguineos positivos compatibles con angiosar-
coma, anisocitosis pronunciada, imagenes mitéticas y areas
de necrosis, compatibles con una tasa elevada de crecimien-
to tumoral (Figura 4).

DISCUSION

Los casos presentados muestran situaciones en las que
el diagnoéstico de un tumor maligno cardiaco primario
no resulta evidente.

Fig. 2. Anatomia patolégica (macroscopia). A. Imagen anterior del corazén con el pericardio rebatido, engrosado, con alteracion de la
superficie epicardica a causa de la adherencia de formaciones pardo negruzcas. B y C. Cortes del corazén en los que se observan tejido
cicatrizal, hipertrofia del VI e infiltracion tumoral de la pared de la auricula derecha, de ambos ventriculos y del pericardio.
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Los angiosarcomas cardiacos aparecen tipicamen-
te en la auricula derecha de pacientes de entre 30 y 60
afos con una relacion hombre/mujer de 2 a 1. La cli-

Fig. 3. Ecocardiograma transtoracico. Imagen hiperrefingente en
la cavidad de la Al con flujo turbulento a su alrededor que obs-
truye parcialmente el orificio valvular.

Fig. 4. Anatomia patoldgica
(microscopia). A a D. Parén-
quima cardiaco con alteracién
de la histoarquitectura, debi-
do a la proliferacion de célu-
las atipicas que forman estruc-
turas seudovasculares con con-
tenido hematico en su interior.
Se evidencian pleomorfismo,
anisocariosis, hipercromatismo
nuclear y abundantes figuras
mitoticas.

nica es inespecifica y responde a los siguientes meca-

nismos:

— Obstruccion intracardiaca al flujo y/o afectacién
de la funcién valvular.

— Invasion local, que causa arritmias o derrame
pericardico.

— Embolias 0 metastasis sistémicas con signos y sin-
tomas provenientes de 6rganos distantes.

— Produccién de citocinas causantes de sintomas
constitucionales.

Aungue la evolucién del angiosarcoma en general
es adversa, con una sobrevida media de 6 a 12 meses
desde el diagnéstico, una deteccion temprana podria
prolongarla al orientar un tratamiento paliativo. (9,
10)

Como se evidencia en esta comunicacion, los mé-
todos convencionales pueden ser insuficientes para
su deteccion. Hasta un 6% de los tumores cardiacos
no se detectan por ecocardiograma transtoréacico de-
bido a un tamafio muy reducido o a una localizacién
pericérdica, intramiocérdica o de la pared posterior.
Su localizacioén, su ecogenicidad y la relacion con las
estructuras adyacentes orientan sobre la malignidad
del proceso. Asimismo, la presencia de derrame peri-
cardico se asocia con estirpes malignas.

La sensibilidad diagnéstica puede incrementarse
mediante el ecocardiograma transesofagico.

La resonancia magnética nuclear y la tomografia
de alta resolucién aportan mayor precision sobre la
anatomia tumoral y el compromiso de estructuras
adyacentes. Sugieren malignidad el tamafio tumoral,
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la compresion de las cAmaras cardiacas o de los gran-
des vasos, la extension al pericardio o extracardiacay
los signos de necrosis tumoral. (7)

La sospecha clinica, en primer lugar, es determi-
nante para orientar la exploracion diagndstica de tu-
mores toracicos. La presencia de clinica cardiovascular
acompafiada de sintomas constitucionales, de masas
intracavitarias y de derrame pericardico no explica-
ble por otras etiologias, asi como la presencia de me-
tastasis toracicas de un tumor primario desconocido,
obligan a considerar el angiosarcoma como un diag-
nostico probable.

SUMMARY

Cardiac Angiosarcomas
Diagnostic, Prognostic and Therapeutical Implications

Primary heart tumors are a rare entity. Only 10 to 25% of
them are malignant and angiosarcoma is the most frequent.
They cause a variety of cardiac and systemic symptoms per
se, or by compromising other organs, which can simulate
other diseases thus delaying the accurate diagnosis.

We reported two cases of cardiac angiosarcoma with atypi-
cal presentations, thus initially, this disease was not consid-
ered as a probable diagnosis.

A high degree of clinical suspicion, together with high-resolu-
tion imaging methods such as magnetic resonance, are neces-
sary for the right diagnostic approach and adequate treatment.
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