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PRESENTACION DE CASO

Leiomiosarcoma primario en corazon. Presentacion de un caso
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Resumen

El corazoén se ve afectado con muy poca frecuencia
por neoplasias, la mayoria de las veces de caracter
metastasicas, siguen en orden de frecuencia las
primarias benignas y finalmente las malignas. Los
leiomiosarcomas ocupan el tercer lugar en orden de
frecuencia dentro de estas Ultimas. Los reportes con
este diagndstico son escasos por lo que se decidié
poner a disposicién de la comunidad cientifica el
caso de una paciente de 79 afios de edad, de
procedencia urbana, diabética tipo Il desde hacia
mas de 20 afios y con antecedentes, ademas, de
insuficiencia cardiaca hacia aproximadamente 25
afnos para lo cual llevaba tratamiento regular. Fue
atendida en el Hospital General Universitario Dr.
Gustavo Aldereguia Lima, de Cienfuegos, donde
fallecié. El trabajo presenta las particularidades
clinicas y morfolégicas del caso y hace una breve
alusién a las caracteristicas que distinguen a esta
neoplasia, en sentido general, en esta localizacion
poco comun.
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Abstract

The heart is very uncommonly affected by
neoplasms, most of the times of metastatic nature;
they are followed in order of frequency by the
benign primary neoplasms and finally the malignant
ones. Leiomyosarcomas are in the third place within
the latter ones. Case Reports with this diagnosis are
scarce, so it was decided to put at the scientific
community disposal the case of a 79-year-old female
patient, of urban origin, type Il diabetic for more
than 20 years and in addition, a previous history of
heart failure about 25 years ago for which she was
regularly treated. She was assisted at the Dr.
Gustavo Alderegufa Lima General University Hospital
in Cienfuegos, where she died. The work presents
the case clinical and morphological characteristics
and makes a brief allusion to the distinguishing
characteristics of this neoplasm in general, in this
unusual location.
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INTRODUCCION

Las neoplasias cardiacas son infrecuentes, y son
las secundarias, o sea, las de naturaleza
metastdsicas, las que afectan con mayor
frecuencia a este drgano, provocando el 5 % de
las muertes por cancer; se reporta una relacién
con los primarios desde 100:1 a 1000:1. Por su
parte, las neoplasias cardiacas primarias poseen,
en un 80-90 % de los casos, un caracter benigno
y resultan ser, la mayoria de las veces, mixomas.*®

Los leiomiosarcomas son las neoplasias que
ocupan el tercer lugar en orden de frecuencia,
luego de los angiosarcomas y de los
rabdomiosarcomas,? en la escasa lista de
neoplasias cardiacas primarias malignas. Fueron
muy pocos los casos reportados que los autores
de este trabajo encontraron durante la bdsqueda
bibliografica realizada a propdsito del presente
articulo. Este hecho, unido a la ausencia de casos
reportados en los mas de 20 afios de experiencia
y labor en el centro donde se presentd el que
ahora se publica, resultd ser la mayor motivacién
para la realizacién de este informe, ademas de
presentar las manifestaciones clinicas y
morfoldégicas que caracterizan a este tipo de
neoplasias en sentido general y a este caso en
particular.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de color de piel blanca, femenina, de 79
afos de edad, de procedencia urbana, diabética
tipo Il hacia mas de 20 afios y con antecedentes,
ademas, de insuficiencia cardiaca hacia
aproximadamente 25 afios para lo cual llevaba
tratamiento regular. Fue atendida en el cuerpo
de guardia por disnea a los pequefios esfuerzos e,
incluso, al reposo, edemas en miembros
inferiores, epistasis y fiebre de 389C.

Al examen fisico se encontré edema en
miembros inferiores, con depresién profunda en
la producciéon del signo de godet. A la
auscultacién se escuchd murmullo vesicular

globalmente disminuido con crepitantes
bibasales, polipnea y soplo sistélico en foco
pulmonar.

Se decidié ingreso en Servicio de Cardiologia.

Fue consultada por un angiélogo debido a la
presencia de multiples puUstulas pruriginosas a
nivel del tercio inferior de la pierna derecha,
asociadas a eritema y edema. Se descarto
afeccion vascular aguda por este especialista y
se sugiri6 la consulta con un dermatélogo, quien
plantedé como diagndstico una vasculitis y una
candidiasis.

Comenzd dias después con tinte ictérico,
aumento de enzimas hepaticas como la
glutamiltransferasa gamma (GGT, por sus siglas
en inglés) y la deshidrogenasa lactica (LDH, por
sus siglas en inglés). La bilirrubina total directa
también se encontré elevada.

Se le indicé un ecocardiograma donde se
describieron tres tumoraciones en ventriculo
derecho, la mayor con gran movilidad y entrada
al tracto de salida de dicho ventriculo,
provocando obstruccién en su eyeccion asi como
desplazamiento del tabique interventricular hacia
el ventriculo izquierdo y se concluyé como una
neoplasia intracardiaca multiple, insuficiencia
cardiaca con fracciéon de eyeccién conservada,
cor pulmonale agudo e insuficiencia tricuspidea.

Durante su ingreso mantuvo disnea, crepitantes
bibasales, edema en ambos miembros inferiores
y cianosis en las extremidades.

La paciente permanecié ingresada por 17 dias
luego de los cuales fallecié y se le practicé la
necropsia clinica en la que se comprobaron los
hallazgos del ecocardiograma. En el examen del
aparato cardio-respiratorio destacdé una
formacién de aspecto tumoral lobulada, de color
amarillo rojizo, en la pared del ventriculo derecho
por detrds de la valvula triclspide, elevada hacia
la cavidad y con aspecto polipoide. (Figura 1).
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Figura 1. Vista de |a @vidad ventricular derecha en la que destaca masa de aspedo tumoral amarillo rojiza
multilobulada.

La lesidn presentaba bordes infiltrantes y se extendia al miocardio y al cono de la arteria
pulmonar. (Figura 2).
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Figura 2. Vista del tradno de salida del ventriculo derecho con engrosamiento de la pared de |z artera pulmonar
como consecuencia delainfittraddn tumoral.

Al examen histolégico, con la coloracién de conformaban la tumoraciéon mostraron aspecto
hematoxilina-eosina, las células que fusocelular, atipia marcada y se precisé su
naturaleza infiltrante. (Figura 3).
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Figura 3. \ista histologica a bajo aumento de lesion tumoral conformada por células de morfologia fusiforme con
gtipia e infiltradan miocardica. {Coloracion de hematmilina-eosina)

Se decidié la realizaciéon de técnicas de  como lo son el coldgeno, el musculo liso y el

histoquimica utiles en la definicién de tejidos estriado con vistas a precisar el tejido de origen.

conformados por células con morfologia celular Entre estas técnicas se empled la coloracién de
van Gieson. (Figura 4).
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amarillo definen el

arigen musalar liso de la lesian.

Se realiz6 también la coloracién de hematoxilina posible origen muscular estriado de la lesién, el
fosfotlgstica de Mallory en la definicién del cual fue descartado al no identificarse fibras
coloreadas de azul. (Figura 5).
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Figura 5. Técnic de hematmidling fosfotlgstica d

e Mallory, Los nicleos se tifien

& S i

Mo seidentifican fibras azules de arigen muscular estriada. (40 X)

Se definid finalmente el origen muscular liso de
la tumoracion concluyéndose el caso como un
leiomiosarcoma cardiaco.

DISCUSION

La mayoria de los leiomiosarcomas cardiacos
afectan a personas alrededor de los 30 afios de
edad, aproximadamente 15 afios antes que el
resto de los sarcomas y afectan con mayor
predileccién al atrio izquierdo.*?*%” En este
sentido, el caso que se reporta presentd un
comportamiento poco usual, resaltando la
avanzada edad de la fallecida y la localizacion en
cavidades derechas.

La presentacidén clinica de las neoplasias
cardiacas es muy variable, pues los sintomas y
signos estan en relaciéon con su localizacion
anatdémica, tamafio, nimero y velocidad de
crecimiento, grado de movilidad, consistencia,
invasién, variedad histolédgica y grado de
diferenciacion.**#689

Tumores grandes pueden ser relativamente
silenciosos, mientras que tumores pequefos con
una ubicacién critica pueden dar origen a
consecuencias devastadoras.®’*

Los tumores que afectan el lado derecho del
corazoén producen sintomatologia que resulta del
fallo cardiaco derecho por obstruccién
atrio-ventricular o del tracto de salida a la
pulmonar resultando en edemas periféricos,
hepatomegalia y polipnea, sincope y hasta
muerte sUbita.»®’ También pueden producir
embolia e infartos pulmonares, en cuyo caso se
pueden presentar manifestaciones de
hipertensidn pulmonar y hemoptisis.” Se han
descrito, incluso, manifestaciones cutaneas
dadas por maculas eritematosas, sintomas,
muchos de ellos, manifestados en el caso
presentado en este reporte.’?

El diagndstico clinico puede ser incidental
durante la realizacién de una radiografia de térax,
pero una vez sospechada la tumoracién se
procede a evaluar varios pardmetros necesarios
para el tratamiento, tales como localizacién,
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extension, relacién con estructuras cardiacas
adyacentes claves, tipo de tumor y afectacién
funcional mediante otros exdmenes como el
ecocardiograma, la resonancia magnética, la
tomografia computarizada y la angiografia. El
resultado de estos exdmenes debe ser evaluado
en conjunto ya que cada uno de ellos posee sus
ventajas y limitaciones para la evaluacién de
este tipo de lesién. Sin embargo, y sobre todo los
sarcomas, con independencia de su variedad
histolégica, poseen muy mal prondstico pues
provocan la muerte en aproximadamente dos
afnos del diagndéstico.*?#101

Por otra parte, el caracter infiltrativo, las
metastasis, (generalmente a huesos, piel,
ganglios y pleura), la agresividad tumoral y las
recurrencias de la neoplasia hacen que la
mortalidad operatoria sea alta y disminuya la
supervivencia.!3789.10

La histologia de los leiomiosarcomas cardiacos,
al igual que los de otra localizaciéon, estd
representada por fasciculos de células fusiformes
que se mezclan unas con otras en angulo recto
pudiendo encontrarse, ademas, células gigantes
multinucleadas del tipo osteocldsticas,
abundantes necrosis y mitosis. Los nucleos
pueden ser grandes y vesiculares o
hipercrométicos.>?*%® Aunque algunos de los
sarcomas pueden ser muy pleomdérficos vy
requieran técnicas de inmunohistoquimica para
poder ser diferenciados,*® en las lesiones bien
diferenciadas el diagndstico morfolégico puede
establecerse mediante técnicas de rutina vy
algunas de histoquimica que permitan
determinar el origen de la célula fusiforme
tumoral, como las que se emplearon para este
caso. Otras técnicas de coloracién para coldgeno
pueden ser utilizadas de igual forma.?

El diagnéstico diferencial histolégico incluye los
sarcomas miofibrobldsticos, los angiosarcomas y
los mixomas. Comparado con los sarcomas
miofibroblasticos, los leiomiosarcomas tienen
mds células uniformes, mdas vacuolas
perinucleares y glucogéno intracelular. Las areas
fusiformes de los angiosarcomas pueden semejar
a los leiomiosarcomas, pero con una adecuada
muestra la naturaleza vascular puede ser
evidente. Un estroma mixoide es una
caracteristica importante en alrededor de un 25
% de los leiomiosarcomas, pero la densidad de
los fasciculos celulares, las escasas mitosis y
necrosis facilmente distinguen el tumor.!

Desafortunadamente la mayoria de los tumores

cardiacos son diagnosticados en autopsias y para
los sarcomas, aun cuando hayan sido detectados
en vida, su reseccién quirdrgica completa es
imposible, y la radio y quimioterapia resultan
inefectivas la mayoria de las veces.”'?
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