
terismo mostraba arterias coronarias normales, presión tele-
diastólica del ventrículo izquierdo de 20 mmHg, presión ca-
pilar pulmonar de 18 mmHg y presión sistólica arterial pul-
monar de 30 mmHg, sin patrón de constricción-restricción.
Tras iniciar tratamiento convencional de insuficiencia car-
diaca (ramipril, carvedilol y digoxina en dosis muy bajas
por intolerancia debida a hipotensión) se observó una ligera
mejoría de los parámetros analíticos, con una FEVI del 30%
en el nuevo control ecográfico tras el tratamiento, aunque
continuaba sintomática. En la analítica documentamos un
incremento de parámetros de actividad inflamatoria, con
factor reumatoide de 221 U/ml y ANA 9,7 positivo, IFI 640
con patrón granular (anti-SS-A y SS-B positivos 995 y 494
U/ml). Con el diagnóstico de síndrome de Sjögren primario
(no cumplía criterios de otras enfermedades autoinmunoló-
gicas reconocidas como causantes de miocarditis autoinmu-
nológica como son el lupus eritematoso, la artritis reumatoi-
de, la enfermedad mixta del tejido conectivo y la
enfermedad de Churg-Strauss), se inició tratamiento con
corticoides, obteniendo en poco tiempo una mejoría clínica
significativa. En un control tras mes y medio de tratamiento,
la paciente se encontraba asintomática, sin clínica de insufi-
ciencia cardiaca ni nuevos episodios de presíncope-síncope.
La PCR había descendido a 1,6 mg/dl y un nuevo control
ecográfico mostraba una FEVI del 49%. Concluimos con el
diagnóstico de insuficiencia cardiaca por disfunción sistóli-
ca severa en el contexto de una miocarditis causada por en-
fermedad de Sjögren primaria, con afectación multisistémi-
ca y con buena respuesta a tratamiento corticoideo.

El síndrome de Sjögren primario se asocia raramente con
afectación cardiaca: los hallazgos ecocardiográficos más ha-
bituales de la enfermedad han sido descritos en una amplia
serie de México y la afectación más común es la valvular,
con escasa repercusión funcional1. La relación de esta enfer-
medad y sus anticuerpos (que activan receptores muscaríni-
cos de la acetilcolina tipo M1) con el bloqueo auriculoven-
tricular congénito es ampliamente conocida2; los adultos
parecen ser menos sensibles a ellos, si bien los anticuerpos
anti-SSB se han relacionado con algunos casos de bloqueo
auriculoventricular en edad adulta3-5. La disfunción autonó-
mica en la enfermedad es un hecho más discutido en la lite-
ratura científica, que presenta tanto estudios positivos como
negativos6-9. Finalmente, se han descrito varios casos de
miocarditis en este síndrome10-12, aislada o en el contexto de
una afectación multisistémica, como nuestro caso, con esca-
sa respuesta al tratamiento convencional y buena al trata-
miento corticoide. El mecanismo etiopatogénico de esta
miocarditis se ha relacionado con una posible vasculitis leu-
cocitoclástica.

Consideramos que, en los casos de disfunción severa de
etiología incierta, debemos buscar siempre una actividad in-
flamatoria sistémica y una etiología específica autoinmuno-
lógica, pues el tratamiento más adecuado puede ser simple y
efectivo.

Juliana Caballero-Güetoa, 
Concepción Rodríguez-Paizb, 
Francisco J. Caballero-Güetoa

y Miguel A. Ulecia-Martíneza
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Hospital Universitario San Cecilio. Granada. España. 
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Síndrome de vena cava superior
como primera manifestación 
de un leiomiosarcoma cardiaco

Sr. Editor:

Los tumores cardiacos primarios son poco frecuentes
(0,001-0,03%) y la mayoría son benignos (90%). El leio-
miosarcoma representa el 0,019% del total1. Deriva de célu-
las musculares lisas y se caracteriza por su elevada capaci-
dad invasiva, por lo que frecuentemente está extendido
cuando se realiza el diagnóstico.

Presentamos el caso de una mujer de 35 años que acudió
a urgencias por cuadro de fiebre, astenia y anorexia de 2
meses de evolución y, en las últimas semanas, edema matu-
tino facial y en el hemitórax superior. En la exploración físi-
ca se apreciaba edema palpebral, facial y en el tórax supe-
rior, así como circulación colateral inframamaria. 

Durante su estudio se realizó una ecocardiografía transto-
rácica y una transesofágica donde se objetivó una gran masa
de contornos lobulados, de 7,5 × 6 cm, que crecía desde el
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septo interauricular, sobre todo hacia aurícula derecha, y
ocupaba prácticamente toda la cámara auricular en su parte
superior; el crecimiento hacia aurícula izquierda era mínimo

y la fosa oval estaba respetada (fig. 1A). Obstruía de manera
importante el flujo de la vena cava superior, a la altura de su
desembocadura en la aurícula, sin infiltrar la pared vascular
(fig. 1B). En la tomografía computarizada (TC) toracoabdo-
minal con contraste, se observó una masa hipodensa de mor-
fología irregular en la aurícula derecha que se extendía hacia
la aurícula izquierda y a la entrada de ambas cavas, sin apre-
ciarse trombosis (fig. 2). Asimismo, había un ligero derrame
pericárdico y circulación colateral al sistema ácigos y he-
miácigos. Las cadenas ganglionares y la grasa mediastínica
presentaban aumento de densidad compatible con ectasia
linfática.

La paciente fue intervenida quirúrgicamente, realizándose
una biopsia intraoperatoria de la pared libre de la aurícula
derecha que determinó la malignidad de la masa. Se decidió
realizar una derivación cavopulmonar con injerto de Gore-
tex anillado de 8 mm de diámetro. Se tomaron muestras para
el estudio anatomopatológico e inmunohistoquímico y se re-
forzó la pared libre auricular con parche de pericardio bovi-
no.

En el análisis anatomopatológico se observaban células
fusiformes con gran pleomorfismo nuclear y actividad mitó-
tica. En el estudio inmunohistoquímico se expresaba positi-
vidad, principalmente con actina, que determinaba su origen
en el músculo liso, y con CD-34, que orientaba hacia la va-
riedad vascular. El diagnóstico final fue de leiomiosarcoma
vascular. 

La paciente decidió trasladarse a su lugar de origen para
iniciar tratamiento quimioterápico. Al ponernos en contacto
con sus familiares, nos refirieron su fallecimiento en la evo-
lución posterior.

El leiomiosarcoma representa una minoría de los tumores
cardiacos1. El 76% se localiza en la aurícula izquierda, el
16% en la aurícula derecha y el 8% en los ventrículos2. Se
trata de un tumor muy agresivo, con gran capacidad de infil-
tración de los tejidos adyacentes y de extensión a otros órga-
nos. Suele aparecer en la cuarta década con una presenta-
ción clínica variable y tardía, ya que los síntomas suelen ser
el resultado de la obliteración de las cámaras cardiacas y la
obstrucción de los grandes vasos o válvulas3. 

Histológicamente consta de células elongadas con nú-
cleos de bordes romos. El citoplasma es eosinófilo y con
frecuencia hay abundantes miofibrillas sin estriaciones
transversales. Los núcleos pueden ser grandes y vesiculares
o hipercromáticos y con mitosis frecuentes. Ultraestructural-
mente, las células tumorales, que se detectan mediante la
tinción de reticulina, presentan numerosos filamentos cito-
plásmicos y una lámina basal gruesa. En el análisis inmu-
nohistoquímico se observa positividad a la vimentina, la ac-
tina, la miosina, la desmina, la laminina y el anticuerpo
policlonal S-1003.

La ecocardiografía transtorácica y transesofágica, la TC y
la resonancia magnética permiten realizar un diagnóstico
inicial, evaluar la extensión tumoral y, ocasionalmente, dife-
renciar la naturaleza de la masa. La biopsia transvenosa
guiada por ecocardiografía transesofágica permite realizar
un diagnóstico histológico previo a la cirugía4.

No hay consenso respecto al abordaje terapéutico. Lo ópti-
mo es realizar una cirugía radical, aunque, como en nuestro
caso, esto no es posible en muchas ocasiones por lo avanza-
do del tumor. Por tanto, lo más frecuente es que la cirugía
tenga una finalidad paliativa. En muchas ocasiones, a pesar
de la extirpación completa, hay una prematura recurrencia de
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Fig. 1. Ecocardiografía transesofágica, plano medioesofágico. A: A 20º
se observa una gran masa en la aurícula derecha y septo interauricular
que respeta la fosa oval (flechas). B: A 70º se observa, en el estudio
Doppler color, el compromiso del flujo de la vena cava superior (fle-
cha). Destaca la estasis sanguínea en la cámara auricular. 
AD: aurícula derecha; AI: aurícula izquierda; VD: ventrículo derecho.

Fig. 2. Tomografía computarizada torácica con contraste en la que se
observa una masa hipodensa que ocupa prácticamente la cavidad au-
ricular derecha (*). 
Derrame pleural bilateral (flechas).



la enfermedad4. El beneficio de la terapia coadyuvante pos-
quirúrgica es incierto, aunque en algunos casos se ha conse-
guido mejorar el pronóstico vital5,6. En concreto, la aplica-
ción de quimioterapia con doxorrubicina, ifosfamida,
etopósido y vincristina parece que ha prolongado la supervi-
vencia, aunque no hay estudios concluyentes. La superviven-
cia se encuentra alrededor de 12 meses y, si la resección es
completa, puede llegar hasta los 24 meses3. La presencia de
una alta actividad mitótica y necrosis, así como el origen en
las cavidades derechas4, son factores pronósticos negativos.
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