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RESUMEN

En los dltimos afios existe un creciente interés por la incursion en el estudié de las tumoraciones del co-
razén. El objetivo que se persigue con este material es realizar una compilacién de temas relacionados con
las generalidades y particularidades clinicas de las tumores cardiacos primarios. Para este propdsito se
realiza una exhaustiva revision bibliografica sobre el tema presentandose en esta primera parte una puesta
al dia que transita desde los antecedentes histéricos pasando por la epidemiologia y la clasificacién actuali-
zada hasta las manifestaciones clinicas expuestas desde un enfoque semiolégico complementado por las
diferencias fundamentales que caractreizan a los procesos primarios tanto benignos como malignos del
corazon.
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SUMMARY

In recent years there is a growing interest in the raid in the tumors studied the co-reason. The objective
pursued with this material is to make a compilation of issues related to the general and clinical characteristics
of primary cardiac tumors. For this purpose a comprehensive literature review on the subject appearing in
the first part of an update that goes from the historical background through epidemiology and current as the
exposed clinical manifestations from a semiotic approach to classification is complemented by the
fundamental differences characterizing to both benign and malignant primary processes of the heart.
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INTRODUCCION

En los ultimos afios existe un creciente interés por
la incursién en el estudio de las tumoraciones del
corazon, hace algun tiempo el Dr. Charles K.
Friedberg relacioné esta tendencia con cuatro
factores fundamentales: La incertidumbre acerca
de la naturaleza y patogenia de los tumores del
coraz6n y el pericardio, la aparicion de signos
clinicos que pueden simular cardiopatias corrien-
tes, la posibilidad de diagnosticar un tumor car-
diaco (TC) durante el tiempo de vida del paciente
y la inminente necesidad de extirpar algunas tu-
moraciones en virtud de poder lograr la curacién
del paciente.

Se cuenta dentro de los antecedentes histéricos
con la emblemética afirmacion pronunciada por
Senac, eminente pat6logo quien supuso que “...el
corazon es un 6rgano demasiado noble para ser
atacado por un tumor primario...”, posterior a esto
una de las referencias mas antiguas de un TC
gue recoge la literatura data de la primera mitad
del siglo XVI cuando Boneti reportara el hallazgo
en estudios cadavéricos de la primera masa tu-
moral intracardiaca®. Lymburner en el 1934 publi-
ca la primera serie importante sobre TC donde
recopilaba un total de 226 casos relacionados en
su totalidad con el resultados de las necropsias.
No es hasta la segunda mitad del siglo XX en que
se llevara a efecto la primera reseccion exitosa de
un TC empleando circulacion extracorpérea
(C.E.C) por Crafoord en 1954; desde entonces
hasta la contemporaneidad el abordaje integrador
de los tumores primarios del corazén contindan
siendo un desafio para las cardiociencias.®

El objetivo que se persigue con este material es
realizar una compilacién de temas relacionados
con las generalidades y particularidades clinicas
de las tumoraciones cardiacas primarias con el

animo de que se convierta en una herramienta de

consulta para la comunidad médica. Dentro de
nuestro material nos concentramos solamente en
la tumoraciones relacionadas con el corazén, los
procesos tumorales relacionados con el pericardio
seran objeto de otro trabajo.

EPIDEMIOLOGIA

El diagndstico premortem de un TC hasta hace
unas décadas era practicamente imposible, la
gran mayoria de referencias se basaban en ob-
servaciones provenientes de las autopsias y el
interés que esta entidad era puramente académi-
co. Ellison y Nadas reportaron en una de las se-
ries mas amplias 1 caso por cada 10.000 autop-

sias.*®

Con el advenimiento de los multiples
avances tecnoldgicos del pasado siglo en el mun-
do de las cardiociencias existe un creciente
namero de reportes de TC primarios diagnostica-
dos y tratados oportunamente en el tiempo.

Los TC primarios son poco frecuentes como regla
general en todos los grupos etareos, con una
prevalencia descrita del 0,001 al 0,03% en series
autopsicas. La afectacion secundaria del corazén
por tumores extracardiacos es de 20 a 40 veces
mas frecuente que los tumores cardiacos prima-
rios, pero estos escapan del propdsito de este
material.®’

Se describe que aproximadamete el 75% de to-
dos los TC primarios son neoplasias benignas; los
mixomas cardiacos suponen al menos la mitad de
ellos. Sin embargo, la denominacién oncoldgica
de benignidad infraestima el efecto potencialmen-
te devastador que puede suponer para el pacien-
te cualquier TC primario benigno. El TC benigno
més frecuente en el adulto es el mixoma y en la
edad pediatrica el rabdomioma seguido del
mixoma y el fioroma. Del 25% restante de TC
primarios que se considera que son neoplasias
malignas, la mayoria son sarcomas; los linfomas

resultan ser los siguientes en frecuencia.”®
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CLASIFICACION

Mdltiples son las clasificaciones que describe la
literatura especializada, Cipriano Abad en su arti-
culo titulado Tumores cardiacos (). Generalida-
des. Tumores primitivos benignos publicado en
la Revista Espafiola de Cardiologia propone una
clasificacién con algunas modificaciones siguien-
do a las referenciadas por McAllister y Fenoglio y
a las de Colucci y Braunwald, la cual nos parece

muy operativa y mostramos a continuacion 2

Tumores primarios benignos

Mixoma

Rabdomioma

Fibroma

Fibroelastoma papilar Lipoma
Mesotelioma del nodo A-V
Teratoma

Hemangioma

Quiste broncogénico

Quiste hidatidico

Quiste pericardico

Tumores endocrinos:

¢ Paraganglioma

e Tumor tiroideo

o Otros:

e Linfangioma.

¢ Neurofibroma.

e Hamartoma.

e Leiomioma.

e Swannoma.

e Granuloma de células plasmaticas.

O O O OO OO O0OO0o0OO0oOOo

Tumores primarios malignos

o Sarcomas

¢ Angiosarcoma

e Rabdomiosarcoma
e Fibrosarcoma

¢ Osteosarcoma

e Sarcoma neurogeénico
e Liposarcoma

e Sarcoma sinovial

e Leiomiosarcoma
Mesotelioma
Linfoma maligno
Timoma maligno
Teratoma maligno

O O O O

COMPORTAMIENTO CLINICO

Las tumores cardiacas primarias son reconocidas
en tratados clasicos como grandes simuladores
de muchas enfermedades cardiovasculares y
sistémicas. Lo anterior tiene su fundamentacion
en un grupo de factores multifactoriales estre-
chamente relacionados con la topografia de la
masa tumoral, sus dimensiones, el grado de mo-
vilidad, su consistencia, grado de diferenciacion
celular, estadio tumoral y la variedad histol6gica
entre otros particulares. Desde el punto de vista
semioldgico los TC pueden producir una amplia
diversidad de sintomas y signos como parte de
las manifestaciones clinicas, estas pueden ser
divididas desde el punto de vista practico en cua-
tro grupos generales: Manifestaciones sistémicas,
sintomatologia cardiovascular, fenbmenos embo-
licos y manifestaciones secundarias a enferme-
dades metastasicas.’

I. Manifestaciones sistémicas.

Multiples manifestaciones sintométicas de carac-
ter sistémicas pueden ser producidas por los TC
independientemente de su grado de malignidad
esto hace que se dificulte en alguna medida el
diagnostico oportuno. Estas manifestaciones
sistémicas guardan una estrecha relacién con los
productos de secrecién liberados por el tumor o
por la necrosis tumoral. Un ejemplo representati-
vo de este comportamiento tenemos que entre los
tumores cardiacos primarios benignos, los mixo-
mas cardiacos son los que producen sintomas
sistémicos mas llamativos, y se piensa que estén
mediados por la elevacion de la concentracion
plasméatica de interleucina 6 (IL-6) que con fre-

cuencia se encuentra en estos pacientes.5’8

Los enfermos con TC generalmente presentan

sintomatologia general como fiebre, escalofrios,

195



P Revista Cubana de

®C\Zg@ Cardiologia y Cirugia Cardiovascular

Organo Oficial de la Sociedad Cubana de Cardiologia

Volumen 20, No 3 (2014).
ISSN: 1561-2937
Publicada por ECIMED

malestar general, astenia y disminucién de peso
corporal. Adicionalmente estos sintomas imitan a
los de varias enfermedades del tejido conjuntivo y
vasculitis, como mialgias, artralgias, debilidad

muscular y fenémeno de Raynaud.’

En relacién con los resultados de los examenes
de laboratorio estos suelen mostrar leucocitosis,
policitemia, anemia, trombocitosis, trombocitope-
nia, hipergammaglobulinemia y aumento de la
velocidad de sedimentacién globular.®® No se
detallan mas elementos relacionados con los
medios diagnésticos debido a que los mismos
seran tratados a profundidad en otro material

relacionado con este particular.
Il. Sintomatologia cardiovascular.

Las manifestaciones cardiacas propiamente di-
chas de los TC primarios tienen su base relacio-
nada con la interferencia mecanica directa que se
establece con el funcionamiento miocardico o
valvular, interferencia con la conduccién electrofi-
siolégica, interrupcion del flujo sanguineo corona-
rio o acumulacién de liquido pericardico. La ex-
presion de las diversas manifestaciones cardia-
cas depende fundamentalmente de la topografia
del tumor (pericardico, intraparietal o intracavita-
rio), de la cavidad afectada, del tamafio del tumor

y de su naturaleza infiltrativa.”

Los TC primarios intraparietales o miocardicos
de pequefias dimensiones suelen generar poca
sintomatologia o presentan un comportamiento
asintomatico. Sin embargo, los tumores intrapa-
rietales de mayor tamafio suelen interferir con la
disposicion en las que discurren las estructuras
nerviosas del sistema éxito conductor del corazén
o igualmente pudieran comprimir las mismas,
produciendo una amplia variedad de arritmias,
como bloqueo cardiaco de diferentes grados.

Vale sefialar ademéas que los TC intramurales

grandes también pueden infiltrar las paredes de
las cavidades cardiacas y de esta manera obstruir
el tracto de salida ventricular o contribuir a gene-
rar diversos grados de insuficiencias valvulares
relacionados por la deformidad que su presencia

genere en las diferentes camaras cardiacas.’

En relacion a la localizacion intracavitaria de los
TC primarios resulta significativo que estos tien-
den a ser més sintométicos. Como dato topografi-
co de interés se tiene que los tumores intracavita-
rios pedunculados y moviles puede ser significati-
vamente problematicos debido a su potencial
capacidad para interferir con el funcionamiento

valvular y miocéardico.’

En el caso de los tumores auriculares izquier-
dos, las lesiones intracavitarias de tipo peduncu-
ladas y mdviles pueden interferir con la valvula
mitral y producir hallazgos clinicos tipicos de insu-
ficiencia mitral dados por astenia, ortopnea, dis-
nea paroxistica nocturna, tos, hemoptisis, dolor

toracico y edema periférico.Figura No.1

Estructura

7

Limites /fegic » Tumoral
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Figura No.1.Reseccion de tumoracion intracardiaca a nivel de la
Auricula Izquierda (Al). Base de implantacion pediculada a nivel de
cara posterior de la Al. Ocupaba casi la totalidad de la camara y se

pronunciaba a nivel de la valvula mitral comprometiéndola.
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Esta sintomatologia antes descrita puede tener un
inicio brusco o pueden ser intermitentes y guar-
dando relacién con los cambios de posicién. Des-
de el punto de vista semiol6gico el examen fisico
suele mostrar signos de congestion pulmonar que
se manifiesten auscultatoriamente con S3 y S1
intenso y muy desdoblado, un soplo holosistélico
mas llamativo en la punta irradiado hacia la axila,
un soplo diastdlico por el flujo sanguineo turbulen-
to a través del orificio mitral, y un «plop» tumoral,
elemento este Ultimo de gran significacién cuando
se encuentra presente. Se piensa que este
«plop» tumoral se debe a que el tumor golpea la
pared endocérdica o a la detencion subita de los
movimientos del tumor. Se produce después del

chasquido de apertura, aunque antes que Ss.’

e En cuanto a la localizacién auricular derecha,
las manifestaciones cardiacas mas frecuentes
de los tumores intracavitarios localizados a es-
te nivel son astenia, edema periférico, ascitis,
hepatoesplenomegalia y elevacién de la pre-
sién venosa yugular con onda a prominente. El
diagnostico con frecuencia es tardio, con un
intervalo que promedia desde la presentacion
hasta el diagnéstico correcto de 2.5 a 3 afios
aproximadamente. Los pacientes con frecuen-
cia consultan refiriendo sintomatologia compa-
tible con insuficiencia cardiaca derecha rapi-
damente progresiva y también con soplos
cardiacos de nueva aparicién por interferencia
mecénica con la valvula tricaspide. En alguna
oportunidades los casos se presentan con
manisfestaciones compatibles con un sindro-
me de la vena cava superior producido por un
tumor auricular derecho grande. La semiologia
puede traducirse por edema periférico, hepa-

toesplenomegalia, ascitis, elevacion de la pre-

sibn venosa yugular con una onda a promi-
nente auscultatoriamente existira un soplo
diastélico temprano o un soplo holosistélico
con variacion respiratoria o posicional signifi-

cativa. Figura No.2

Tumoracio™™+
Intrauricular Derecha

Figura No.2. Reseccion de tumoracion intracardiaca a nivel de la
Auricula Derecha (AD). Base de implantacion pediculada a nivel de
la Vena Cava Superior. Ocupaba casi la totalidad de la AD y se

pronunciaba a nivel de la Valvula Tricispide comprometiéndola.

e Los tumores ventriculares derechos con un
componente intracavitario significativo suelen
interferir con el llenado o con el flujo de salida
del ventriculo derecho, por lo que pueden pro-
ducir insuficiencia cardiaca derecha generan-
do manifestaciones dadas por disnea, edema
periférico, ascitis y hepatoesplenomegalia. La
auscultacién precordial puede mostrar un so-
plo de eyeccion sistdlico en el borde esternal
izquierdo, Ss y P2 diferido. Puede haber tam-
bién elevacion de la presion venosa yugular y
signo de Kussmaul. Estos hallazgos pueden
variar mucho dependiendo de la posicion del

paciente.
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e Los TC primarios ubicados a nivel ventricular
izquierdo que presenten un componente intra-
cavitario de importancia pueden igualmente obs-
truir el tracto de salida ventricular izquierdo y
producir una sintomatologia caracterizada por
insuficiencia cardiaca izquierda y sincope, asi
como dolor toracico atipico debido generalmente
a una obstruccion del sistema arterial coronario
por infiltracién tumoral. Semiolégicamente tene-
mos que pueden evidenciarse elementos que
sugieran edema pulmonar, presion arterial baja y
soplos sistélicos que simulan los hallazgos de la
estenosis adrtica o subadrtica. Las manifestacio-
nes auscultatorias y la tensién arterial periférica
pueden tener una amplia variaciéon relacionada
con los cambios posicionales. En el caso de los
TC primarios malignos, como los angiosarcomas
y los linfomas cardiacos primarios, puede haber
derrames pericardicos hemorragicos malignos.
Puede producirse también taponamiento cardia-
co potencialmente mortal y rotura cardiaca que

causa muerte stbita.”™

IIl. Fendbmenos embodlicos.

Los TC primarios pueden producir embolia sistémica
o pulmonar por la liberacion de émbolos tumorales o
por formacién de tromboémbolos en la superficie del
mismo. La alta probabilidad que tienen los TC de
producir fendmenos embdlicos parece estar relacio-
nada en gran medida con la topografia predominan-
te (intraparietal o intracavitario), el tipo de tumor y la
friabilidad de la superficie intraluminal. Los mixomas
cardiacos dentro de los TC primarios benigno son
los que se asocian con mas frecuencia a hallazgos
embdlicos, especialmente cuando el tumor tiene

superficie vellosa.™

los TC

primarios malignos no resultan infrecuentes porque

Los eventos embodlicos relacionados con

muchos tumores malignos tienen una superficie

luminal friable, trombosada y con elementos necréti-

COs.

Desde el punto de vista sintoméatico los TC primarios
pueden producir fenémenos embolicos a distancia,
lo que causa isquemia o infarto, e incluso formacion
tardia de aneurismas en los 6rganos o las partes del

cuerpo afectadas.™

Las embolias tumorales y las tromboembolias aso-
ciadas al tumor se pueden producir en casi cual-
quier organo o tejido. Los territorios mayormente
afectados en orden de frecuencia son la bifurcacion
iliaca, las extremidades inferiores, los troncos su-
praadrticos y las arterias coronarias. Esto esta de-
terminado por las particularidades anatémicas de

estas regiones.

e Manifestaciones neurolégicas: El encéfalo es
la localizacion mas frecuente de las embolias
sistémicas producidas por los tumores cardiacos
primarios, y en mas del 40% de las ocasiones se
observa afectacion de ambos hemisferios y de
multiples regiones.13 El embolismo cerebral la
mayoria de las veces produce un accidente is-
guémico transitorio o un accidente cerebrovascu-
lar isquémico, aunque también puede causar
hemorragia intracraneal. En relacién con la re-
gién encefalica afectada los pacientes pueden
tener diversos trastornos tanto de naturaleza psi-
quiatrica como de tipo neurolégico cuya expre-
sion varia desde vértigo leve hasta convulsiones
e incluso coma. La formacion tardia de aneuris-
mas, probablemente en la localizacién de una
embolia tumoral cerebral previa, es otra compli-

cacion temida de la enfermedad.”*®

e Manisfestaciones cardiovasculares: El embo-
lismo del sistema arterial coronario da lugar a
hallazgos clinicos de infarto de miocardio y pue-

de ocultar aiin mas la alteracion subyacente. Por
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lo tanto, es importante la exploracién cuidadosa

para poder llegar a un diagndstico oportuno.

e Manisfestaciones de la circulacién pulmonar:
La embolizaciéon a nivel pulmonar habitualmente
esta producida por un tumor en el hemicardio de-
recho, aunque los émbolos procedentes de un
tumor del hemicardio izquierdo proximal a la lo-
calizacion de un cortocircuito intracardiaco de iz-
quierda a derecha también pueden producir em-
bolia pulmonar en algunos casos en no pocos
casos. Debemos sospechar la posibilidad de un
tumor cardiaco primario en pacientes que consul-
ten con hallazgos de embolia pulmonar cuando
no se pueda identificar ningtn origen de la embo-

lia después de la evaluacién convencional.”

IV. Manifestaciones secundarias a enfermeda-

des metastasicas.

Las manifestaciones secundarias a los procesos
metastasicos son caracteristicos de los tumores
cardiacos primarios malignos. La casi totalidad de
los TC primarios malignos se detectan en una etapa
avanzada donde generalmente existe diseminacion
sistémica. En no pocos casos la forma de presenta-
cion de estos procesos la constituyen las manifesta-
ciones clinicas secundarias a la enfermedad me-
tastasica. Las localizaciones més frecuentes descri-
tas en la mayoria de los TC primarios, como los
angiosarcomas Yy los rabdomiosarcomas, se ubican
por orden de frecuencia a nivel pulmonar, encefalico
y 6seo. Existen reportes que adicionalmente descri-
ben manifestaciones dadas por invasion hepatica,
esplénica, a nivel de las glandulas suprarrenales y
la piel con diferentes grados de infiltracién de las

cadenas ganglionares.7’17

Diferencias entre TC primarias malignas y be-

nignas.

Los TC primitivos malignos tienen algunas particula-
ridades que los distinguen de los benignos, las cua-
les resultan de enorme interés manejar en el orden
practico, esto permitird establecer inferencias que
faciliten el abordaje de los enfermos de una forma
mucho mas temprana.*®

e Edad: Se presentan con mas frecuencia en la
tercera, cuarta o quinta décadas de la vida.

e Sexo: El sexo masculino esta generalmente mas
afectado.

e Topografia: Los TC primarios malignos gene-
ralmente asientan en las cdmaras cardiacas de-
rechas, muchas veces en la auricula derecha y
desde aqui invaden otras estructuras cardiacas
como el ventriculo derecho, auricula izquierda,
ventriculo izquierdo, arteria pulmonar, pericardio
o tabique auricular o ventricular.

o Diferenciacién celular: Se caracterizan por
presentar un crecimiento rapido con caracter infil-
trativo o invasivo de estructuras mediastinicas y
torécicas.

e Aspecto y consistencia: Son tumores de confi-
guracion y forma variable pero sobre todo poli-
poide, infiltrativa o intracavitaria a diferencia del
aspecto macroscopico que presentan los TC
primarios benignos que generalmente suelen ser
lisos, regulares, bien definidos. Figura No.3

Figura No.3. Aspecto macroscopico de un espécimen tumoral

extraido de la Auricula Derecha que permite inferir proceso maligno.
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Potencial metastasico: Poseen los TC prima-
rios malignos gran tendencia a producir metasta-
sis a distancia especialmente en pulmoén, rifién,

higado, glandulas suprarrenales y hueso.

Particularidades clinicas: Los TC primarios
malignos ocasionan generalmente una sintoma-
tologia muy florida dependiente de multiples fac-
tores tales como la topografia, grado de creci-
miento y desarrollo del tumor. Tienen protago-
nismo manifestaciones caracterizadas por la pre-
sencia de dolor torécico, disnea, palpitaciones,
sincope, arritmias auriculares o ventriculares y
blogueo auriculoventricular. También pueden
presentarse con insuficiencia cardiaca, fenéme-
nos de embolizacién tumoral periférica o pulmo-
nar y sindrome constitucional inespecifico que es
bastante caracteristico en las neoplasias malig-
nas. Puede complementarse lo anterior con peri-
carditis constrictiva por infiltracion tumoral igual-
mente resulta muy caracteristico la existencia de
derrame pericardico hematico o taponamiento

cardiaco.

Elementos diagnésticos: El andlisis y estratifi-
cacion del tipo de tumor sélo adquiere veracidad
mediante la evaluacion por biopsia extensa de la
masa tumoral complementada por estudios in-
munohistoquimicos; no obstante, existen un gru-
po de datos clinicos con gran valor diagnéstico
gue son aportados por estudios de alta especifi-
cidad tales como la ecocardiografia, la tomograf-
fa y la resonancia magnética nuclear. No entra-
mos a detallar esta seccion puesto que sera ob-
jeto de otro trabajo especialmente dedicado a los
medios diagnosticos y sus aportes al estudio de

los TC primarios.

CONSIDERACIONES

En virtud a la diversidad de elementos que rodean a
los TC, hemos podido ver que existe una gran can-
tidad de informacion relacionada con el tema; de
manera que un intento por ordenar en dos series
todo el volumen de datos es una aspiracion bastan-
te ambiciosa. Resulta muy practico manejar las par-
ticularidades clinicas de manera ordenada y tener
siempre en cuenta el conocimiento de que el com-
portamiento sintomatico presenta un componente de
multifactorialidad de bastante peso, solo de esta
manera se podra integrar toda la informacién que se
derive durante el examen del paciente, pudiendo

con ello llegar a un diagnéstico oportuno.
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