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RESUMEN

Los tumores cardiacos pueden provocar sincope, falla cardiaca, fenémenos embé-
licos y muerte. Se requiere un elevado indice de sospecha debido a la similitud
clinica con otras enfermedades sistémicas. Se describe el caso de una mujer de 26
anos que empez6 con dificultad respiratoria, tos, expectoracién hemoptoica, hipo-
tension arterial y manifestaciones de insuficiencia cardiaca a predominio derecho.
La ecocardiografia mostr6 una masa tumoral en auricula derecha y multiples imé-
genes de trombos a nivel del tronco de la arteria pulmonar, con signos de disfun-
cién ventricular derecha e hipertensién pulmonar grave. Fue intervenida quirur-
gicamente, pero el tumor era irresecable, pues infiltraba el pericardio y la vena
cava inferior. La paciente fallecié un dia después de la operacién. El estudio histo-
l6gico confirmé que el tumor era un neurofibrosarcoma.

Palabras clave: Tumores cardiacos, Neurofibrosarcoma, Schwannoma, Sarcomas

Pulmonary embolism as a presentation form of cardiac neurofibro-
sarcoma

ABSTRACT

Cardiac tumors can cause syncope, heart failure, embolic events, and death. A
high index of suspicion is required due to the clinical similarity with other system-
ic diseases. Here is described the case of a 26-year-old woman who began with
respiratory distress, cough, hemopftoic expectoration, low blood pressure and
manifestations of heart failure predominantly on the right The echocardiography
showed a tumor mass in the right atrium and multiple images of thrombi at the
level of the pulmonary artery trunk, with signs of right ventricular dysfunction and
severe pulmonary hypertension. She underwent surgery, but the tumor was unre-
sectable, as it infiltrated the pericardium and the inferior vena cava. The patient
died one day after surgery. The histological study confirmed that the tumor was a
neurofibrosarcoma.

Keywords: Cardiac tumors, Neurofibrosarcoma, Schwannoma, Sarcomas

INTRODUCCION

Los tumores malignos primitivos del corazén y el pericardio resultan poco
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frecuentes, su incidencia es de 0,05% (4 casos en
8500 autopsias). El 25% corresponde a sarcomas, los
cuales son diagnosticados con mayor frecuencia en
mujeres (63%); generalmente son asintomaticos has-
ta estadios avanzados de la enfermedad en que ini-
cian su crecimiento y producen sintomas graves
como: sincope, falla cardiaca, embolia pulmonar y
sistémica, e incluso la muerte'.

El diagnéstico clinico puede resultar muy dificil y
se hace necesario tener un elevado indice de sospe-
cha porque las manifestaciones pueden ser simila-
res a otras enfermedades sistémicas tales como: co-
lagenosis, vasculitis, endocarditis infecciosa, amiloi-
dosis, sarcoidosis, nefropatias, tuberculosis pulmo-
nar, tumor carcinoide, feocromocitoma, hipernefro-
ma, entre otras, y estan determinadas por el tamaiio,
la tasa de crecimiento, localizacién, tendencia a la
embolia y el grado de invasion del tumor”.

El ecocardiograma es el método diagnéstico fun-
damental, confiable, no invasivo y disponible para la
deteccidn, localizacién, tamafio y patrén de movi-
miento tumoral. La estrategia terapéutica principal
es la reseccién quirudrgica, asociada o no con radio o
quimioterapia, o ambas, aunque con resultados po-
co satisfactorios’.

La informacién sobre prevalencia y caracteristi-
cas de los tumores cardiacos en esta provincia es
escasa, practicamente inexistente, por lo que se de-
cide publicar el caso de esta paciente con neurofi-
brosarcoma cardiaco que debut6é con tromboembo-
lismo e hipertensién pulmonar.

CASO CLINICO

Datos clinicos

Mujer de 26 afios de edad, color negro de piel, pro-
cedencia urbana, con habito de fumar desde hace 12
anos (mas de 20 cigarrillos por dia) y antecedentes
de tuberculosis pulmonar a los 6 afnos de edad, e
hipertension arterial; que, desde aproximadamente
15 dias previos al ingreso, presentaba decaimiento
marcado, debilidad en las piernas, fatiga facil y difi-
cultad respiratoria a los pequefios esfuerzos. Al
momento del ingreso refirié dolor punzante en he-
mitérax izquierdo, acompanado de tos, inicialmente
seca, luego productiva con expectoracién hemop-
toica, disnea de dectbito y episodios febriles de 38
°C de 8 dias de evolucién, sin ritmo horario definido
y con sudoraciones profusas sin escalofrios ni tem-
blores.

Tabla 1. Complementarios de laboratorio.

Examen Resultado

Hemoglobina
Hematocrito
Leucograma
Polimorfonucleares
Linfocitos
Eritrosedimentacion
Coagulograma
Tiempo de sangrado
Tiempo de coagulacion
Coagulo
Conteo de plaquetas
Tiempo de protrombina (control)
Tiempo de protrombina (paciente)
TPTa (caolin)
Glucemia
Creatinina
Urea
Acido urico
Proteinas totales
Albdmina
Colesterol
Triglicéridos
Transaminasa glutamico-oxalacética
Transaminasa glutamico-pirdvica
Gamma-glutamil transferasa
Bilirrubina total
Bilirrubina directa
Fosfatasa alcalina
Amilasa sérica
Globulinas
Inmunoglobulinas (Ig)
IgA
1gG
IgM
Complemento (C3)
Complemento (C4)
lonograma
Sodio
Potasio
Cloro
Calcio sérico
Proteina C reactiva
Factor reumatoideo
Anticuerpos antinucleares (ANA)

135 g/L
0,44 L/L
7,5 x 10°/L
0,68%
0,32%
87 mm/h

1
g
Retractil
355 x 10°/L
13"

17"

45"

3,8 mmol/L
111 umol/L
3,6 mmol/L
476 umol/L
64 g/L
29 g/L
2,1 mmol/L
1,06 mmol/L
17 U/L
13 U/L
74 U/L
26,7 umol/L
13,5 umol/L
393 U/L
158 U/L
35g/L

2,66 g/L
13,22 g/L
2,67 g/L
0,953 g/L
0,175 g/L

127 mEqg/L
3,37 mEq/L
92,6 mEq/L
1,116 mmol/L
1,15 mg/L
Negativo
Negativo
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Células LE No se observan
Cituria
Leucocitos 60 x 106/L
Hematies 20 x 10°/L
Cilindros No se observan
Albumina No contiene
Esputos BAAR I, Il y lI Codificacién 0
VDRL Negativo
VIH Negativo

BAAR, bacilos acido-alcohol resistentes; TPTa, tiempo
parcial de tromboplastina activado; VDRL, siglas en inglés
de Laboratorio de Investigacién de Enfermedades Vené-
reas (venereal disease research laboratory); VIH, virus
de inmunodeficiencia humana

Datos positivos al examen fisico
Polipnea de 28 respiraciones por minuto y esterto-
res crepitantes bibasales. Ruidos cardiacos ritmicos
y taquicardicos (139 latidos por minuto), con segun-
do ruido desdoblado en foco pulmonar, galope ven-
tricular derecho y soplo sistélico III/VI en foco tri-
cuspideo. Pulso filiforme, hipotensién arterial (90/60
mmHg), ingurgitacién yugular, hepatomegalia dolo-
rosa de 5 cm, de borde romo y superficie lisa y regu-
lar; y edemas marcados hasta el tercio superior de
ambos miembros inferiores.

Las mucosas estaban hiimedas y normocolorea-
das, y la temperatura era normal (36,5 °C).

Los resultados de la analitica sanguinea se mues-
tran en la tabla 1.

Tis0.7 MI14

P Baj
ArmenGral

Electrocardiograma

El electrocardiograma mostré un ritmo sinusal a 139
latidos por minuto, con ondas pulmonares que su-
gieren la presencia de crecimiento de auricula dere-
cha (AD), PR 160 mseg, QRS 80 mseg, QT 360 mseg y
angulo del QRS +90°. Existia, ademds, un patrén
S1Q;Ts (onda S en Dy, con onda Q y T negativa en Dyy),
Rr' en V; y V, (bloqueo de rama derecha del haz de
His) y ondas T negativas de V;-V,. El segmento ST
era normal.

Ecocardiograma

El ecocardiograma demostré dilatacion grave de las
cavidades cardiacas derechas, con desplazamiento
del septum interventricular hacia la izquierda. Con-
tractilidad globalmente deprimida. Aparatos valvula-
res morfolégicamente normales y ausencia de de-
rrame pericardico. Ademds, se observé una masa
irregular de 72 x 89 mm, adosada a la pared libre de
la AD que protruia a través de la valvula tricispide y
desplazaba el septum interauricular hacia la izquier-
da (Figura), e imagenes de trombos en AD y tronco
de la arteria pulmonar. Algunas de las medidas ob-
tenidas se muestran en la tabla 2.

Conclusiones ecocardiograficas: Tumor cardiaco
en AD, tromboembolismo pulmonar, disfuncién
sistolica leve y diastolica grave del ventriculo iz-
quierdo, disfuncién sistélica grave del VD, con insu-
ficiencia tricispidea e hipertensién pulmonar gra-
ves.

i

asa Tumoral en AD

Figura. Imagenes ecocardiograficas de la masa tumoral en la auricula derecha. A. Vista transtoracica apical de 4 camaras. B.
Vista medioesofagica en eje corto a nivel del plano valvular adrtico.
AD, auricula derecha; Ao, aorta; VD, ventriculo derecho.
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Tabla 2. Detalles ecocardiograficos.

FEVI (Simpson) 49%

TAPSE 6 mm

Vena cava inferior en espiracion 26 mm
Colapso inspiratorio de cava inferior <50%
Curva de flujo pulmonar (Doppler) Tipo 1l
Tiempo de aceleracién pulmonar 81 ms
Presion sistélica media del VD 42,5 mmHg
Patrén de funcidn diastdlica Restrictivo
E/A 2,79

E/e 21
Insuficiencia tricuspidea (IT) Grave
Velocidad maxima de IT 3,37 ms
Gradiente maximo de IT 56,3 mmHg
Presion estimada en auricula derecha 20 mmHg
Presion sistdlica estimada en VD 76,3 mmHg

FEVI, fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo; TAP-
SE, siglas en inglés de excursion sist6lica del plano del
anillo tricuspideo; VD, ventriculo derecho

Tomografia axial computarizada de pulmén

En los cortes tomograficos del campo pulmonar de-
recho se observan imagenes hiperdensas, heterogé-
neas, con broncograma aéreo asociado, en relacién
con lesiones inflamatorias y cisuritis interlobar bila-
teral, ademds, engrosamiento pleural derecho de
aspecto nodular. En el tercio medio del campo pul-
monar izquierdo existe imagen en cufa hasta la peri-
feria con derrame pleural de pequeia cuantia, suge-
rente de infarto pulmonar. Traquea, carina y bron-
quios sin alteraciones. Cardiomegalia significativa,
grandes vasos normales. No adenopatias mediasti-
nales ni lesiones 6seas.

Diagndstico y evolucion
La paciente tuvo una evolucién térpida, con anasar-
ca, hipoproteinemia y signos francos de descompen-
sacién cardiovascular e inestabilidad hemodinami-
ca. Tras lograr estabilizar el cuadro, se envié6 al Car-
diocentro de Santiago de Cuba con los siguientes
diagnésticos: insuficiencia cardiaca a predominio
derecho, tromboembolismo pulmonar en el contex-
to de un tumor en la AD e hipertensién pulmonar
grave.

Se intervino quirtdrgicamente y se encontré un
tumor irresecable en la AD, con infiltracién de peri-

cardio y vena cava inferior. La paciente falleci6é al
dia siguiente.

El estudio histolégico informé neurofibrosarcoma
de AD con infiltracién a pericardio y vena cava infe-
rior.

COMENTARIO

Los sarcomas se localizan con mayor frecuencia en
la AD (90% de los casos) y se caracterizan por su
crecimiento rapido, invasion local y metéstasis a dis-
tancia, debido a lo cual los pacientes fallecen dentro
de los primeros meses de la aparicién de los sinto-
mas. La presencia de un tumor pericardico extenso
con continuidad en la pared de la auricula o el ven-
triculo derechos puede motivar dudas acerca de su
origen exacto, pero la mayor parte de los casos se
origina en la AD',

Los sintomas de los sarcomas cardiacos pueden
producirse por obstruccién al flujo de los principa-
les vasos sanguineos e interferencia de la funcién
valvular (insuficiencia o estenosis), invasién local
del tejido muscular y el sistema de conduccion, con
induccién de arritmias, o bien del pericardio, con
constriccién cardiaca o hemopericardio recurrente
y taponamiento cardiaco’. Los fragmentos tumora-
les o0 trombos peritumorales friables son responsa-
bles de fenémenos embdlicos. Los de las cavidades
izquierdas provocan embolia cerebral, coronaria o
retiniana; mientras que los tumores de las cavidades
derechas son fuentes de tromboembolia pulmonar
y, en dependencia de su tamaifo, hipertensién pul-
monar’.

Los sintomas como: disnea, ortopnea, sincope,
dolor toracico, fiebre, malestar general, vémitos,
anorexia y pérdida de peso son muy frecuentes, y
suelen ser comunes a esta enfermedad. Las manifes-
taciones pulmonares generalmente se deben a inva-
sion del pulmén adyacente, sepsis respiratoria so-
breafnadida, infartos pulmonares e insuficiencia car-
diaca, y no es rara la aparicion de sindrome corona-
rio agudo debido a compresion extrinseca del siste-
ma arterial coronario™®.

El neurofibrosarcoma o schwannoma maligno de
corazén es un tumor que se origina de las ramas
cardiacas del nervio vago y plexo cardiaco; se loca-
liza principalmente en la AD, préximo al septfum
interauricular, aunque también puede encontrarse
en la auricula izquierda y ocasionalmente, protruye
hacia el ventriculo del mismo lado™®. Afecta a per-
sonas de 20 a 50 anos de edad y raramente a nifios.

CorSalud. 2021 Jul-Sep;13(3):376-350 379



Tromboembolismo pulmonar como presentacion de neurofibrosarcoma cardiaco

Histolégicamente presenta diferenciacién neural con
células en forma de huso, la proteina S100, el anti-
geno Leu-7 y la mielina son marcadores inmunohis-
toquimicos que indican diferenciacion nerviosa'®.
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