Cartas al Editor

Sindrome de vena cava superior
como primera manifestacion
de un leiomiosarcoma cardiaco

Sr. Editor:

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

Presentamos el caso de una mujer de 35 afios que acudié
a urgencias por cuadro de fiebre, astenia y anorexia de 2
meses de evolucién y, en las dltimas semanas, edema matu-
tino facial y en el hemitérax superior. En la exploracion fisi-
ca se apreciaba edema palpebral, facial y en el térax supe-
rior, asi como circulacion colateral inframamaria.

Durante su estudio se realiz6 una ecocardiografia transto-
rdcica y una transesofagica donde se objetivé una gran masa
de contornos lobulados, de 7,5 X 6 cm, que crecia desde el
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Fig. 1. Ecocardiografia transesofagica, plano medioesofagico. A: A 20°
se observa una gran masa en la auricula derecha y septo interauricular
que respeta la fosa oval (flechas). B: A 70° se observa, en el estudio
Doppler color, el compromiso del flujo de la vena cava superior (fle-
cha). Destaca la estasis sanguinea en la cdmara auricular.

AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda; VD: ventriculo derecho.

Fig. 2. Tomografia computarizada toracica con contraste en la que se
observa una masa hipodensa que ocupa practicamente la cavidad au-
ricular derecha ().

Derrame pleural bilateral (flechas).

septo interauricular, sobre todo hacia auricula derecha, y
ocupaba pricticamente toda la cdmara auricular en su parte
superior; el crecimiento hacia auricula izquierda era minimo
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y la fosa oval estaba respetada (fig. 1A). Obstruia de manera
importante el flujo de la vena cava superior, a la altura de su
desembocadura en la auricula, sin infiltrar la pared vascular
(fig. 1B). En la tomografia computarizada (TC) toracoabdo-
minal con contraste, se observé una masa hipodensa de mor-
fologia irregular en la auricula derecha que se extendia hacia
la auricula izquierda y a la entrada de ambas cavas, sin apre-
ciarse trombosis (fig. 2). Asimismo, habia un ligero derrame
pericdrdico y circulacién colateral al sistema dcigos y he-
midcigos. Las cadenas ganglionares y la grasa mediastinica
presentaban aumento de densidad compatible con ectasia
linfatica.

La paciente fue intervenida quirtirgicamente, realizindose
una biopsia intraoperatoria de la pared libre de la auricula
derecha que determiné la malignidad de la masa. Se decidié
realizar una derivacién cavopulmonar con injerto de Gore-
tex anillado de 8 mm de didmetro. Se tomaron muestras para
el estudio anatomopatoldgico e inmunohistoquimico y se re-
forz6 la pared libre auricular con parche de pericardio bovi-
no.

En el andlisis anatomopatoldgico se observaban células
fusiformes con gran pleomorfismo nuclear y actividad mité-
tica. En el estudio inmunohistoquimico se expresaba positi-
vidad, principalmente con actina, que determinaba su origen
en el musculo liso, y con CD-34, que orientaba hacia la va-
riedad vascular. El diagnéstico final fue de leiomiosarcoma
vascular.

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

El leiomiosarcoma representa una minoria de los tumores
cardiacos'. El 76% se localiza en la auricula izquierda, el
16% en la auricula derecha y el 8% en los ventriculos?. Se
trata de un tumor muy agresivo, con gran capacidad de infil-
tracion de los tejidos adyacentes y de extension a otros érga-
nos. Suele aparecer en la cuarta década con una presenta-
cion clinica variable y tardia, ya que los sintomas suelen ser
el resultado de la obliteracion de las cdmaras cardiacas y la
obstruccién de los grandes vasos o vélvulas®.

Histolégicamente consta de células elongadas con nu-
cleos de bordes romos. El citoplasma es eosinéfilo y con
frecuencia hay abundantes miofibrillas sin estriaciones
transversales. Los nicleos pueden ser grandes y vesiculares
o hipercromdticos y con mitosis frecuentes. Ultraestructural-
mente, las células tumorales, que se detectan mediante la
tincién de reticulina, presentan numerosos filamentos cito-
pldsmicos y una ldmina basal gruesa. En el andlisis inmu-
nohistoquimico se observa positividad a la vimentina, la ac-
tina, la miosina, la desmina, la laminina y el anticuerpo
policlonal S-100°.

La ecocardiografia transtordcica y transesofagica, la TC y
la resonancia magnética permiten realizar un diagndstico
inicial, evaluar la extension tumoral y, ocasionalmente, dife-
renciar la naturaleza de la masa. La biopsia transvenosa
guiada por ecocardiografia transesofagica permite realizar
un diagndstico histolégico previo a la cirugia®.

No hay consenso respecto al abordaje terapéutico. Lo opti-
mo es realizar una cirugia radical, aunque, como en nuestro
caso, esto no es posible en muchas ocasiones por lo avanza-
do del tumor. Por tanto, lo mds frecuente es que la cirugia
tenga una finalidad paliativa. En muchas ocasiones, a pesar
de la extirpacién completa, hay una prematura recurrencia de



la enfermedad*. El beneficio de la terapia coadyuvante pos-
quirdrgica es incierto, aunque en algunos casos se ha conse-
guido mejorar el prondstico vital>®. En concreto, la aplica-
ciébn de quimioterapia con doxorrubicina, ifosfamida,
etopdsido y vincristina parece que ha prolongado la supervi-
vencia, aunque no hay estudios concluyentes. La superviven-
cia se encuentra alrededor de 12 meses Yy, si la reseccién es
completa, puede llegar hasta los 24 meses®. La presencia de
una alta actividad mitética y necrosis, asi como el origen en
las cavidades derechas*, son factores prondsticos negativos.
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