Revista Cubana de Cardiologia y Vvol. 16. N°© 4. 2010

D <3 Cirugia Cardiovascular .
. p ISSN: 1561-2937
¢ N~ Organo Oficial de la Sociedad Cubana de Cardiologia Publicada por ECIMED

Presentacion de Casos

Linfoma cardiaco primario: Presentacion
de un caso

Primary cardiac lymphoma. Presenting a case.

Dr. Jorge Edmundo Lépez Pérez'; Dr. Serguei Torres Miranda''; Dr. Héctor Conde
Cerdeira''"'; Dr. Myder Hernandez Navas ''; Dra. Judith Castro Ballester''; Dr. Ro-
nald Aroche Aportela'"

I Especialista de I grado en Medicina General Integral y Cardiologia. Hospital Universitario Clinico Quirtrgico “Co-
mandante Manuel Fajardo.” La Habana, Cuba.

II Especialista de I grado en Medicina General Integral y Cardiologia. Profesor Instructor. Hospital Universitario
Clinico Quirargico “Enrique Cabrera” La Habana, Cuba.

III Especialista de II grado en Cardiologia. Profesor Asistente. Centro de Investigaciones Médico Quirurgicas. La
Habana, Cuba.

RESUMEN

El linfoma cardiaco primario (LCP) es un tumor extremadamente infrecuente, de dificil dia-
gnodstico y a menudo tardio. Presenta mal prondstico y tiene escasas posibilidades terapéu-
ticas. Presentamos un caso de linfoma no Hodgkin cardiaco primario en un paciente de 63
afnos, que debuté con falta de aire de empeoramiento progresivo. Se practicaron estudios
con ecocardiografia y resonancia magnética nuclear que detectaron una tumoracion intra-
cardiaca invadiendo las cavidades derechas. Debido a la infiltracion del tumor no fue posible
realizar ningan proceder en la cirugia cardiaca. Se realizé embolizacidon del tumor por via
percutanea. El diagndstico se realizd a partir del estudio histoldgico post mortem. El linfoma
cardiaco debe ser incluido como los posibles diagndsticos en pacientes con masas cardiacas,
aunque sea una entidad infrecuente. El diagndstico precoz vy la terapia apropiada podrian
resultar favorables para la supervivencia.

Palabras clave: Linfoma cardiaco primario, tumor cardiaco, diagnostico, prondstico, trata-
miento.

ABSTRACT

Primary cardiac lymphoma (PCL) is an extremely rare tumor with a difficult and often late di-
agnosis. The prognosis is poor with a few therapeutically possibilities. We present a primary
cardiac non-Hodgkin’s lymphoma in a patient of 63 year old, who suffered progressive dysp-
nea. Some examinations were carried out such as an echocardiography and a nuclear mag-
netic resonance imaging showing a tumor invading the right heart chambers. Due to the infil-
tration of the tumor it was not possible to carry out any proceed in the heart surgery. He also
underwent percutaneous embolization of the tumor. The histological diagnosis was performed
after post-mortem examination. Primary cardiac lymphoma should be included in the differ
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rential diagnosis of a right atrial mass, even though is a rare disease. The early diagnostic
procedure and appropriate therapy can result in a long survival time.
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INTRODUCCION

El linfoma cardiaco primario (LCP) es un tu-
mor extremadamente infrecuente. Presenta
una rapida progresion que dificulta su dia-
gndstico temprano y empeora notablemente
el prondstico de los pacientes. El diagnédstico
de certeza se obtiene mediante estudio his-
toldgico, aunque resultan de gran importan-
cia las técnicas de imagen.!

Se presenta un caso de linfoma cardiaco
primario, al que no se le pudo realizar la re-
seccion quirdrgica del tumor y se le hizo una
embolizacidon percutanea. El paciente pre-
sentd una evolucién desfavorable hasta su
fallecimiento. El diagnostico se obtuvo a par-
tir del estudio histoldgico post mortem.

Presentacion del caso clinico

Paciente masculino de 63 anos, hipertenso.
Ingresé por presentar disnea intensa en
reposo, que habia comenzado hacia 6 meses
y fue aumentando progresivamente. Presen-
taba taquicardia regular, ingurgitacion yugu-
lar y reflujo hepato-yugular, soplo diastdlico
III/VI con epicentro en foco tricuspideo, no
irradiado ni modificable y hepatomegalia
dolorosa que rebasaba tres centimetros el
reborde costal. La analitica mostraba una
ligera anemia de 10,4 g/dL y una eritrosedi-
mentacién de 88 mm/h. El electrocardiogra-
ma evidenciaba taquicardia sinusal y la ra-
diografia de térax una cardiomegalia a ex-
pensas del crecimiento de la auricula dere-
cha. El ecocardiograma transtoracico eviden-
cié una masa tumoral que abarcaba toda la
auricula derecha (AD), de bordes irregulares
y base ancha hacia la pared lateral que obs-
truia el llenado del ventriculo derecho (VD)
(figura 1), engrosamiento del pericardio vis-
ceral con derrame moderado e imagenes
ecogénicas moviles en su interior. La reso-
nancia magnética nuclear cardiovascular (fi

gura 2), confirmd la existencia de dicha ma-
sa, que obstruia el flujo procedentes de las
cavas, con llenado del VD insuficiente y de-
rrame pericardico.

Ecocardiografia. Vista apical cuatro
camaras.
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Figura 2. Resonancia magnética nuclear car-
diaca. Corte transversal

Ante el planteamiento de un tumor cardiaco
de etiologia no precisada, con alto riesgo de
embolizacion, muerte subita y sobre todo por
el estado clinico del paciente, se decide la
reseccién quirdrgica del tumor. La coronario-
grafia preoperatoria puso de manifiesto una
enfermedad coronaria multivaso (el tronco
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coronario izquierdo con lesién calcificada de
40% en 1/3 distal; la arteria descendente
anterior con lesiones multiples y calcificadas
siendo la mayor de 70% en 1/3 proximal; la
arteria circunfleja con lesion de 100% en 1/3
distal y la arteria coronaria derecha con le-
sion difusa de 60% en 1/3 medio) y ademas,
se aprecido una red vascular a partir de la
coronaria derecha que alimentaba al proceso
tumoral en la pared de la AD y VD (figura 3
A).

En el acto quirdrgico se encontré una gran
infiltracién neopldsica que comprometia el
pericardio, la AD y VD. Técnicamente no fue
posible realizar ningun proceder sobre el
corazéon. Se tomo biopsia de un ganglio me-
diastinal anterior y de fragmentos de peri-
cardio, cuya muestra no fue Gtil para el dia-
gndstico.

En el post operatorio se mantuvo inestable
hemodinamicamente y se realiz6 emboliza-
cion del tumor por via percutanea con previo
consentimiento informado. Se embolizd la
arteria nutricia del tumor, con Tisuacryl® y
se logréd la oclusion de la misma con pérdida
parcial de la vascularizacion del tumor (figu-
ras 3A, 3B y 3QC).

El paciente en la evolucién post embolizacién
tumoral se mantuvo hemodinamicamente
estable en las primeras 24 horas. A partir de
este momento comenzd con tendencia a la
hipotension y a los 5 dias presentd un cuadro
de disnea subita, hipotension, toma del sen-
sorio y cianosis distal; se mantuvo durante
24 horas mas en choque cardiogénico hasta
fallecer, y se supuso un cuadro de emboliza-
cion tumoral pulmonar.

Anatomia patoldgica (figura 4A y 4B) conclu-
ye linfoma cardiaco primario no Hodgkin de
células grandes, patron difuso de crecimien-
to, de alto grado de malignidad, inmuno-
fenotipicamente tipo B extranodal y CD-20
positivo. Ademas, se detectd extensién al
pulmén derecho por fendmenos de emboliza-
cion tumoral.

Discusion
Los tumores cardiacos, en su mayoria, son

de origen secundario o metastasico; los mas
frecuentes son los procedentes de carcino-

STe[[-Rc)- Wl Previo embolizacion.

Durante la emboliza-
cion.

Figura 3B.

Figura 3C. Resultado posterior a

la embolizacion.
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mas de pulmén y mama, seguidos por las
neoplasias hematoldgicas y melanomas. Los
tumores primarios del corazén son infrecuen-
tes y en las tres cuartas partes de los casos
son benignos, de ellos, el mas diagnosticado
es el mixoma. La mayoria de los tumores
malignos son los sarcomas, donde el mas
frecuente es el angiosarcoma.?

El linfoma cardiaco primario (LCP) se define
como el linfoma no Hodgkin que afecta al
corazén y el pericardio o que su mayor parte
se localiza en el corazén.® Es un tumor ex-
traordinariamente infrecuente, representan-
do menos del 2 % de los tumores cardiacos
primarios y menos del 1% de los linfomas
extraganglionares.* Se ubican generalmente
en las cdmaras cardiacas derechas, muchas
veces en la auricula derecha (AD) y desde
ahi invaden otras estructuras cardiacas,
afectando siempre al pericardio, aunque a
menudo puede estar en cavidades izquier-
das, vena cava inferior y yugular. Poseen
tendencia a producir metastasis a distancia
especialmente en pulmén, rifidn, higado,
gldndulas suprarrenales y hueso.’ En este
caso se precis6 un tumor que se localizaba
fundamentalmente en AD, invadia VD y peri-
cardio desde su diagnodstico y se detectd
metdstasis pulmonares en la autopsia.

Son mas habituales en la sexta década de la
vida y el sexo masculino estd generalmente
mas afectado; se presenta usualmente en
pacientes inmunodeprimidos, como los infec-
tados por el VIH o los pacientes sometidos a
trasplantes.® Estas caracteristicas coinciden,
excepto que se probo la imnunocompetencia
del paciente antes de la cirugia, a través de
la analitica sanguinea.

Desde el punto de vista clinico pueden oca-
sionar una sintomatologia variada que va
desde signos obstructivos hasta la muerte.
Es frecuente la presencia de disnea, dolor
toracico, palpitaciones, arritmias, tapona-
miento cardiaco, sindrome constitucional
inespecifico, pérdida progresiva de la funcién
cardiaca y sincope.

Ademas, pueden ocurrir fendomenos de em-
bolizacion tumoral periférica o pulmonar,
trombosis y accidentes cerebro vasculares. El
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S[SI-W Izl Tincion con hematoxilina y eosi-
na. Infiltracion linfocitaria.

infarto agudo del miocardio y el sindrome de
la vena cava superior también han sido re-
portados.® En este caso predominé la disnea
de empeoramiento progresivo con tendencia
a la hipotension arterial e hipertensién veno-
sa, causada por la obstruccién que provoca-
ba el tumor de la sangre procedente de las
venas cavas.

En el ECG no existen signos especificos dia-
gnésticos del tumor; se pueden encontrar
arritmias, bajo voltaje, ondas T negativas,
signos de hipertrofia de cavidades y hasta se
puede observar elevaciéon del segmento ST
cuando hay infiltracion miocardica significati-
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va. Igualmente la radiografia de térax revela
signos inespecificos como cardiomegalia y
derrame pleural. Sin embargo, el ecocardio-
grama tanto bidimensional y sobre todo el
transesofagico identifican adecuadamente las
masas intracardiacas. La TAC y la RMN tora-
cicas proporcionan no solo la imagen del tu-
mor sino también informacién del grado de
extensidn o invasion hacia el mediastino. En
casos de tumores intramurales mal definidos
por ecocardiograma se puede efectuar una
gammagrafia cardiaca con tecnecio-99.’

El diagndstico de certeza se realiza mediante
una biopsia cardiaca obtenida por toracotom-
ia o citologia obtenida por pericardiocentesis
guiada por ecocardiografia; aunque actual-
mente la prueba diagndstica mas rentable es
la biopsia por via intravenosa, no obstante
esta prueba solo consigue el diagndstico en
la mitad de los casos. En este caso, preferi-
mos realizarle biopsia por toracotomia debi-
do al estado del paciente. Histolégicamente
la mayoria de los linfomas cardiacos prima-
rios publicados son linfomas no Hodgkin tipo
B, positivos a CD 20’ semejante al resultado
que obtuvimos.

En cuanto al tratamiento de estos tumores,
no hay evidencia de aumento de la supervi-
vencia con la cirugia y la poliquimioterapia es
la mejor opcion terapéutica, aunque el
prondstico continlia siendo sombrio a causa
de su localizacién, rapido crecimiento y dia-
gndstico tardio. La supervivencia es de me-
nos de 1 mes luego de la aparicién de los
sintomas en pacientes sin tratamiento, mien-
tras que los pacientes tratados con quimio
y/0 la radioterapia pueden sobrevivir hasta
un afio.®

De manera paliativa, se realizé la emboliza-
cion de la arteria que irrigaba el tumor con el
objetivo de desvascularizar y promover la
necrosis del mismo. De esta forma, se lo-
graria una disminucion de su tamafio y asi
mejoraria la sintomatologia y hemodindmica
del paciente. En este procedimiento se logré
una pérdida parcial de la red vascular an-
giograficamente documentada, debido a que
el tumor no solamente estaba irrigado por la
arteria a la cual se le realizé la embolizacion
y los resultados no mostraron mejoria clini-
ca. Los agentes embdlicos actualmente mas
empleados para este procedimiento son el

cianoacrilato de n-butilo y el cianoacrilato de
n-octilo. Ambos han sido probados en mu-
chos usos meédicos, pero formalmente soélo
se han aprobado como adhesivo tisular y
para la emboloterapia.’ En este paciente uti-
lizamos el Tisuacryl® que es un compuesto
con la base de 2-cianoacrilato de n-butilo,
desarrollado en nuestro pais y que ha sido
probado para distintos usos en medicina, y
se han encontrado resultados favorables en
muchos de ellos.°

Por la infrecuencia del tumor y la baja inci-
dencia de presentacién en un paciente inmu-
nocompetente, realizamos el diagndstico
post morten; por lo que el linfoma cardiaco
debe ser incluido como los posibles dia-
gndsticos en pacientes con masas cardiacas,
aunque sea una entidad infrecuente. El dia-
gnodstico precoz correcto y la terapia apro-
piada podrian resultar favorables para la su-
pervivencia.
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