ARTICULO DE REVISION

Tumores cardiacos (I). Generalidades.

Tumores primitivos benignos
Cipriano Abad

Servicio de Cirugia Cardiovascular. Hospital Universitario Nuestra Sefiora del Pino.

Las Palmas de Gran Canaria.

diagnéstico diferencial/ fibroma/ lipoma/ mesotelioma/ mixoma/ quistes/ rabdomioma/ teratoma/ tumores cardiacos/ tumores endocrinos mdiltiples/ tumores pericardicos

Hasta hace unas décadas el diagnéstico premor-
tem de un tumor cardiaco era muy dificil, la gran
mayoria de observaciones eran autopsicas y el inte-
rés que esta patologia tenia para el médico era pu-
ramente académico. A partir de los afos setenta,
con la introducciéon de la ecocardiografia y el desa-
rrollo de la cirugia cardiaca, son posibles el diag-
noéstico y el tratamiento quirdurgico efectivo. En
esta revision se presenta una clasificaciéon actuali-
zada de los tumores cardiacos, una descripcion de
los grupos de sintomas mas frecuentes, los méto-
dos para su diagnéstico clinico y las bases para el
tratamiento quirurgico. Se exponen los tumores
cardiacos benignos haciendo especial referencia a

CARDIAC TUMORS (I). GENERAL
CONSIDERATIONS. PRIMARY BENIGN
CARDIAC TUMORS

With the widespread use of echocardiography,
cardiac tumors are no longer a rare disease. They
are increasingly being diagnosed and surgically tre-
ated. In this review we present a practical classifi-
cation of heart tumors, most common symptoms,
diagnostic methods and guidelines for surgical tre-
atment. Benign cardiac tumors are described spe-
cially in reference to pathology and surgical treat-
ment. Cardiac mixomas are more extensively deal
with.

la anatomia patolégica y al tratamiento quirurgico.
El mixoma cardiaco se describe con mayor exten-
sion.

(Rev Esp Cardiol998; 51: 10-20)

INTRODUCCION la aplicacion de la ecocardiografia como herramienta

diagnostica fundamental en cardiologipfodas las uni-

Los tumores cardiacos (TC) se dividen en primarios yWlades médicguirdrgicas de cardiologia acumulan un
secundarios 0 metastasicos; estos Ultimos son unas 2@3imero variable de casos a lo largo de los afidy)ay
40 veces mas frecuentes que los primarios. Los TC prexperiencia individual de un cardidlogo o un cirujano
mitivos son una entidad de relativa rara presentacion gouede ser limitada. Aproximadamente el 75% son benig-
la practica médica. En una revision autdpsica clasica deos y de éstos, mas del 50% de los casos son mixomas.
Straus y Merliss su incidencia fue del 0,0017-0,28%. El 25% son malignos y la mayor parte corresponde a
Lymburnef encontré sélo 4 casos en 8.500 autopsias, learcomas. El tumor cardiaco benigno méas frecuente en
que ofrece una incidencia del 0,05%. Nadas y Eflisonel adulto es el mixoma y en la edad pediatrica el rabdo-
hallaron 1 caso por cada 10.000 autopsias. Estas referenioma seguido del mixoma y el fibroma. La primera re-
cias son antiguas, y aunque partimos del hecho de q@eccion con éxito de un TC benigno (mixoma) con cir-
los TC primitivos son poco frecuentes, cada vez se oleulacion extracorpérea (CEC) la realizdé Craféaed
servan mas y aparecen mas publicaciones al respectol1954; posteriormente, se han publicado bastantes articu-
en este sentido habria que hacer las siguientes considel@s, especialmente de series cortas o casos aislados; tam-
ciones:a) es una enfermedad infrecuente aunque no exsién se han realizado un nimero considerable de revisio-
cepcional como lo era hace unas décdnlasada vez se  nes clinicas, quirdrgicas y anatomopatoldgicas, parte de
diagnostican mas casos y a ello han contribuido el uso las cuales son la base de la presente revisSion

CLASIFICACION

Siguiendo a McAllister y Fenogfioy a Colucci y
Braunwald? con algunas modificaciones, los TC pri-
marios se clasifican en benignos y maligrieslé J).
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TABLA 1
Tumores primitivos del corazén y pericardio

Tumores primarios benignos

Mixoma

Rabdomioma

Fibroma

Fibroelastoma papilar

Lipoma

Hemangioma

Mesotelioma del nodo A-V

Teratoma

Quiste broncogénico

Quiste pericardico

Quiste hidatidico

Tumores endocrinos
Tumor tiroideo
Paraganglioma

Otros: hamartoma, leiomioma, linfangioma, neurofibroma,
swannoma, granuloma de células plasméticas

Tumores primarios malignos

Sarcomas
Angiosarcoma
Rabdomiosarcoma
Fibrosarcoma
Osteosarcoma
Sarcoma neurogénico
Leiomiosarcoma
Liposarcoma
Sarcoma sinovial

Mesotelioma

Linfoma maligno

Timoma maligno

Teratoma maligno

CLiNIQA GENERAL DE LOS TUMORES
CARDIACOS

tre los benignos, el rabdomioma y el fibroma. Pueden
provocar insuficiencia cardiaca, dolor toracico y, por
invasion del tejido de conduccion, arritmias auricu-
lares, ventriculares o bloqueo cardiaco con muerte sU-
bita.

Afectacion pericardica

Aparece en forma de derrame pericardico hematico
que es bastante caracteristico de los angiosarcomas,
sarcomas en general y neoplasias cardiacas secunda-
rias. La presencia de un taponamiento cardiaco por he-
mopericardio puede ser el primer signo de una neopla-
sia cardiaca primaria o secundé&rida infiltracion
pericardica y la pericarditis son tipicas del mesotelio-
ma pericardico y de las neoplasias malignas primarias
0 secundarids

Tromboembolismo sistémico

Es caracteristico de los tumores intracavitarios del
corazon izquierdo, especialmente del mixoma auricu-
lar izquierdo, aunque otros tumores benignos o malig-
nos también lo pueden producir. Las embolias son de
fragmentos de tumor o de trombo sobreafadido. Los
territorios afectados son la bifurcacion iliaca, las extre-
midades inferiores, los troncos supraadrticos y las ar-
terias coronarias. La embolizacion sistémica de mate-
rial neoplasico puede producir metastasis tumoral o
destruccion de las paredes arteriales con formacion de
seudoaneurismas, hecho descrito en los mixomas auri-
culares izquierdos.

Tromboembolismo pulmonar

Los TC pueden ser asintomaticos u ocasionar una Los tumores intracavitarios del corazén derecho, es-

sintomatologia clinica diversa y variada.TEl ha sido

pecialmente el mixoma auricular, pueden provocar

denominado el «gran simuladérya que puede pre- embolias pulmonares de repeticién e hipertensién pul-

sentarse casi con cualquier sintoma cardiolégico.

monat®.

Dependiendo de su localizacién y tamafio se mani-

fiestan clinicamente de g:hferentes mgn@rgdé Enge- Obstruccién valvular e intracavitaria
neral, los tumores benignos se sitlan en el lado iz-
quierdo del corazén y tienen un crecimiento lento. Por Los tumores intracavitarios izquierdos, especial-
el contrario, los tumores malignos son mas habitualemente los pediculados, como algunos mixomas de au-
en el coraz6n derecho; por ejemplo, el angiosarcomecula izquierda, pueden moverse en diastole hacia la
es bastante caracteristico de la auricula defedlea  valvula mitral ocasionando obstruccion al flujo auri-
nen tendencia a metastatizar, infiltrar el miocardio yculoventricular con sincope o muerte subita. Los tu-
mediastino, provocar hemopericardios, dolor toracicanores intracavitarios derechos, especialmente el mi-
y crecer rapidamente. Los cuadros clinicos mas frexoma auricular derecho, pueden obstruir la valvula
cuentes de los TC benignos y malignos se exponentacuspide de forma idéntica a lo que ocurre en el lado
continuacion, teniendo en cuenta que pueden aparecquierdo. Los tumores intracavitarios izquierdos pue-
de forma individual o combinada. den producir compromiso en el llenado ventricular
(mixoma o fibrosarcoma de la auricula izquierda u
otros) provocando sintomas de disnea de esfuerzo, or-
topnea, disnea paroxistica nocturna y edema agudo de
Presentan miocardiopatia los pacientes con tumorgsulmén, lo que plantea en ocasiones problemas de
que infiltran los ventriculos, como los sarcomas, y endiagndéstico diferencial con la estenosis mitral. Los tu-

Miocardiopatia
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mores intracavitarios derechos pueden causar sintl ot 1
mas de insuficiencia cardiaca derecha con elevaci

de la presién venosa hepatomegalia de estasis, asci
y edemas maleolares. Los tumores intramurales (ra
domioma, fibroma o tumores malignos) pueden ca

sar obstruccion en el tracto de salida ventricular der

cho y ocasionar insuficiencia cardiaca derecha o bi

obstruccién en el tracto de salida ventricular izquier
do provocando insuficiencia cardiaca izquierda, si

cope y dolor toracico.

e . ;y"t?

- 3 4 LLLEF L]
Trastornos del ritmo y de la conduccién A A A A e EE
BEE -

Si el wmor afecta el tejido de conduccion puedie:ig 1. Ecocardiograma en modo M en un paciente con mixoma de
ocasionar arritmias auriculares del tipo de f'br'lac'onla auricula izquierda. Obsérvese la banda de ecos entre la valva

flutter o taquicardia supraventricular; el rabdomiomaseptal y valva posterior de la mitral, caracteristica de mixoma de
suele asociarse a taquicardia supraventricular. Tan auricula izquierda.

bién se producen arritmias ventriculares como taqui-

cardia ventricular o fibrilacion ventricular. Igualmente

se puede producir bloqueo auriculoventricular con poventriculares, asi como bloqueos. Si esta afectado el
sibilidad de muerte subita. pericardio aparece bajo voltaje en las derivaciones.

Sindrome constitucional Radiografia de torax

El sindrome constitucional puede observarse en También puede ser normal, o puede observarse alte-
cualquierTC, aunque es muy frecuente en los malig-racion o crecimiento de la silueta cardiaca (fibromas o
nos y en el mixoma puede verse en un 20-80% de lasbdomiomas), derrame pericardico (angiosarcoma,
casos. Consiste en un cuadro variable de astenia, anoimores malignos o tumores metastasicos), signos de
rexia, pérdida de peso, febricula, leucocitosis, anemidjipertension venocapilar pulmonar (mixomas de la au-
aumento de la velocidad de sedimentacién, caquexiaicula izquierda o tumores intracavitarios izquierdos),
malestar general, artralgias, hipergammaglobulinemiagalcificacion (mixoma o fiboroma) o datos de embolis-
policitemia, trombocitosis, trombocitopenia y sindro- mo pulmonar (mixoma de la auricula derecha).
me de Raynaud. No se sabe la causa y se han obser-
vado mixomas asociados a titulos altos en sangre
interleucina &, anticuerpos anticardiacéso anti-
cuerpos antineutréfild. Este sindrome inespecifico  Es en general el mejor método diagnoéstico. El eco-
puede hacer confundir esta afeccién con neoplasias @ardiograma en modo M detecta bien el mixoma auri-
otra localizacion, infecciones ocultas o enfermedadesular izquierdof{g. 1) y otros tumores intracavitarios.
del colageno. En el primero aparece en diastole una banda de ecos
entre las dos valvas de la mitral; en el mixoma de la
auricula derecha se ve en diastole una banda de ecos
detras de la triclspide, y los tumores ventriculares se
visualizan peor. El ecocardiograma bidimensional tie-
Clinica ne mas sensibilidad para la deteccion de tumores intra-

cavitarios e intramurales y el ecocardiograma con

Los sintomas clinicos pueden orientar al diagnéstiDoppler permite diagnosticar las consecuencias he-
co, pero de forma muy imprecisa, ya que los TC puemodindmicas a nivel auriculoventricular, asi como de-
den dar signos y sintomas variados segun su localizéectar gradientes. La ecocardiografia transesofagica
cion y naturaleza. Lo importante es la sospecha clinicéETE) aporta una gran definicién de las cavidades car-
ante pacientes con una determinada sintomatologidiacas permitiendo el diagnéstico de tumores peque-
que no cuadra bien con una enfermedad cardioldgicios no visualizados con el ecocardiograma 2D.
concreta.

dI’:ecocardiograma

DIAGNOSTICO GENERAL

Cateterismo cardiaco y exploracion hemodinamica

ECG A . .
Esta indicado en casos seleccionados con un defi-

Puede ser normal o con cambios inespecificos en leiente diagndstico por ecocardiograma, necesidad de
repolarizacion. Pueden verse arritmias auriculares explorar las coronarias (pacientes con factores de ries-
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go coronario y tumor sobreafiadido) y coexistencia déar) se realiza, ademas de la escisién tumoral, recam-
otra cardiopatia. Si el diagndstico del TC se ha realizabio valvular,bypasscoronario o reconstruccion parie-
do correctamente por ecocardiografia, en general no ¢sl o septal con parche de pericardio o Dacron. En si-
necesario recurrir al cateterismo cardiaco. En las tuuaciones especiales de tumor benigno sintomatico
moraciones intracavitarias puede incluso ser un riesgisresecable y tumor maligno sin invasion local o me-
sobreafiadido por la posibilidad de traumatismo tumotéstasis, el trasplante cardiaco ortotpico es la Unica
ral, disgregacion y embolizacibn de material neoplaalternativd’. Se ha publicado un caso de autotrasplan-
sico. te cardiaco en un TC no resecable con métodos de ci-
rugia convenciondl El trasplante cardiopulmonar en
bloque estaria tedricamente indicado en casos muy se-
leccionados de TC con afectaciéon de venas pulmona-
res u otras estructuras del arbol respiratorio, siempre
Proporcionan una gran informacion, no sélo del co-que sea técnicamente realizable y retna los requisitos
razén sino también del mediastino y de toda la cavidadlinicos de indicacion de trasplante.
toracica. En los mixomas no es necesario realizarlas,

ya que el diagnéstico se realiza bien por ecocardiogra|=uMORES CARDIACOS PRIMITIV OS

fia. Su indicacion principal son los tumores con sospe:
. - A : ‘BENIGNOS
cha de invasion mediastinica y en las neoplasias cardia-

cas malignas.

Tomografia axial computarizada
y resonancia magnética nuclear

Mixoma
Ventriculografia isotdpica . ,
9 P Representa el TC benigno mas frecuente del adulto.

Se utiliza poco en la actualidad, y estaria indicad&s mas habitual en el sexo femenino y edad adulta
cuando el ecocardiograma no aporta claramente €B0-60 afos), aunque se han descrito casos en el neo-
diagnostico, en especial en los tumores intramuralesato, infancia y ancianos. Generalmente es Unico, aun-

ventriculares. que también hay formas de aparicion multiple. Existe
una forma de mixoma familiar que se transmite de for-
TRATAMIENTO ma autosdmica dominante y que puede representar

hasta el 7% de los casbd.as formas familiares tie-

En general el tratamiento quirdrgico es la mejor al-nen la caracteristica de presentarse en pacientes jove-
ternativa actual en pacientes con un TC. La cirugianes, ser multiples y poder recurrir tras la extirpacién
permite la reseccion (parcial o total) del tumor, la me-quirimica; ademas, se puede asociar a lentiginosis o
joria o desaparicién de los sintomas, la exploracion deevus pigmentado, fiboroadenoma mixoide mamario,
estructuras adyacentes y, sobre todo, la posibilidad cedenoma de hipdfisis y tumores testiculares. El sindro-
realizar biopsias amplias y tipificar el tumor. En los tu-me de Name (nevus, mixoma auricular, neurofibroma
mores benignos el tratamiento quirdrgico es muchamixoide y efélides) y el sindrome de Lamb (lentigino-
veces radical, eliminando la neoformacién y propor-sis, mixoma auricular y nevus azul) representan for-
cionando una cura permanente, aunque puede prodmas de mixoma «complejo» o familiarEl mixoma
cirse recidiva tumoral (mixomas). Los tumores malig-cardiaco, aunque se trata de un tumor benigno, puede
nos tienen mucho peor pronéstico y la cirugia es casener un comportamiento parecido al de los tumores
siempre paliativa para mejorar la sintomatologia ymalignos, ya que puede embolizar y «metastatizar» en
alaigar unos meses la supervivencia. La técnica y tdmtras localizaciones y ademas puede recurrir tras su
tica operatoria varia ampliamente segun el tumor a traexéresis. El indice actual de recidiva es del 1 al 5%.
tar: los tumores benignos de pericardio y los tumoretas causas de recurrencia tumoral son extirpacion in-
puramente intrapericardicos (lipoma) pueden extirparcompleta, implantacién tumoral peroperatoria, emboli-
se sin CEC, los tumores intracavitarios (mixoma, fi-zacién y origen multiple del tumor. En raras ocasiones
brosarcoma o fibroelastoma papilar), los tumores inel mixoma puede calcificarse, sobreinfectats€ o
tramurales (rabdomioma, fibroma, quiste hidatidico osufrir una transformacion maligna. La localizacién
sarcomas) y en general el resto de los TC requieren alds habitual (mas del 75% de los casos) es en la auri-
uso de la CEC. Durante la intervencion, el cirujanocula izquierda y después en la auricula derecha, biauri-
debe evitar la manipulacion excesiva de la neoformaeulares, ventriculo derecho, ventriculo izquierdo,
cién por el riesgo de diseminacion y tratar siempre de@alvula adrtica, cava inferior y multiple asentamien-
efectuar una reseccién completa y, si ésta no es factie®'*'2 Es un tumor intracavitario, mévil, pediculado
ble, realizar una exéresis lo mas amplia posible. So sésil, y generalmente con una base de implantacion.
existe afectacion tumoral en las valvulas cardiacas, €Bn la presentacion mas frecuente en la auricula iz-
las arterias coronarias o en la pared miocardica (aurguierda suele estar adherido por su pediculo de im-
culas, ventriculos, septo interauricular o interventricuplantacion al septo interauricular. El tamafio es varia-

13



REVISTA ESPANOLA DE CARDIOLOGIA. VOL. 51, NUM. 1, ENERO 1998

Fig. 2. Pieza operatoria de extirpacién quirdrgica de un mixoma
de la auricula izquierda. Se aprecia un tumor redondeado, poli-
poide y con un pediculo de implantacion.

i

1 AN

Fig. 4. Ecocardiograma 2D en proyeccion 4 cdmaras en un caso
de mixoma de la auricula izquierda. Se observa una masa intraca-
vitaria pediculada que en distole se introduce en el tracto de en-
trada del ventriculo izquierdo.

senquimales multipotenciafe€n el estudio con mi-
croscopio electrénico de barrido se aprecia como el tu-
mor estd cubierto de endotelio y posee hendiduras
también recubiertas de endotelio, caracteristica que los
diferencia bien de los trombos organizdd@os
Microscopicamente, no se detectan mitosis, pleo-
morfismo o necrosis o0 estos hallazgos son minimos.
En algunos mixomas puede apreciarse trombosis so-
breafiadida, cuerpos de Gamma-Gondi, osificacion o
restos de tejido cartilaginoso, hematopoyético, timico
0 de intestino primitivo. Esta Ultima variante posee
glandulas mucinosas (mixoma glandular) y ofrece una
tincion positiva a CEA, EMA y queratina. General-

mente el diagndstico de mixoma cardiaco se lleva a
cabo con MO o con tincién con hematoxilina-eosina.
En casos seleccionados puede recurrirse a técnicas de
inmunohistoquimica que pueden ofrecer una tincion
positiva al factor VIII, vimentina, actina, desmina,
ble (1-15 cm), habitualmente mide 5-6 cm y en casosiiosina, alfa-1l-antitripsina y alfa-1-antiquimiotripsi-
de localizacién en la auricula izquierda puede ocupana.

casi toda la cavidad. Su forma es redonda o polipoide, Los mixomas cardiacos pueden ser asintomaticos y
de color blanco-gris y de una consistencia blanda y gedescubrirse en una exploracion ecocardiografica. Los
latinosa (fig. 2). Histol6gicamente se trata un tumor sintomaticos ofrecen una clinica variada dependiendo
gue deriva de las células mesenquimales multipoterdel lugar de origen. Los de la auricula izquierda pue-
ciales del subendocardiden el estudio con microsco- den provocar insuficiencia cardiaca por ocupacion de
pio optico (MO) se observa una matriz mixoide rica enla masa tumoral o por el fenémeno de enclavamien-
mucopolisacaridos en la que se detectan unas célul&s tumoral en la valvula mitral que puede ocasionar
poligonales caracteristicas con un citoplasma eosinofincope o muerte subita. Ademas, pueden embolizar a
lico. Las células poligonales pueden aparecer en formias arterias coronarids vasos cerebrales, renales, bi-
de estrella o nido y pueden ser multinucleadas. En dlrcacién aértica o arterias de las extremidades infe-
estroma pueden verse linfocitos, células plasmaticasiores®!% Los mixomas de la auricula derecha o del
fibras reticulares, colageno, fibras elasticas y célulasentriculo derecho pueden manifestarse con insufi-
musculares lisasif. 3). En el microscopio electréni- ciencia cardiaca derecha y embolismo pulmonar con
co las células mixomatosas presentan areas de uniongipertension pulmonar. El cuadro general inespecifico
intracelulares, nucléolos aislados con cromatina dises bastante caracteristico de los mixomas, y segin Go-
persa, reticulo endoplasmico rugoso, ribosomas libregdwing®, puede verse hasta en un 90% de los casos.
mitocondrias, complejos de Golgi y filamentos cito- Otros autores han encontrado cifras bastante mas ba-
plasmico®. Ultraestructuralmente las células mixo- jas. En general, la triada sintomética mas habitual es
matosas aparecen como provenientes de células miasuficiencia cardiaca, cuadro inespecifico y emboli-

Fig. 3. Histologia en el MO de mixoma de la auricula izquierda.
Células estrelladas en una matriz de tipo mixoide (hematoxilina-
eosina,x400).
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zacion. El mejor método diagnéstico es el ecocardio- TABLA 2
grama, especialmente el ecocardiograma 2D y el ETE Mortalidad operatoria
(fig. 4), que permiten la visualizacion dinamica del tu- en mixomas cardiacos
mor, su asentamiento y sus rg—:«laciones. Sin_tener en ] Mortalidad
cuenta la sintomatologia clinica, la posibilidad deAutores Afio| N.©de casasy, o iialaria (96)
complicaciones (muerte subita, embolizacién, metasta=—
tizacién, etc.) hace que el diagndstico clinico de urPenetal 1987 27 0
mixoma sea indicacion de cirugia. Los pacientes sogtgég:&ft o igg; g 1(2)'5
intervenidos por esternotomia media y bajo CEC s

: . arsson et at 1989 20 0
extirpa el tumor al completo y su base de |mplanta—Cooley ot 4l 1990 71 0
cion. En los asentados en la auricula izquierda se abiigytootti et at® 1990 54 3,7
esta camara y se extrae el tumor al completo con ungiralles et al* 1991 58 1,75
pequefia pastilla de septo interauricular que contengbazzara et &l 1991 18 55
la insercidn del pediculo de implantacién; bastantes ciAbad et & 1992 4 0
rujanos llevan a cabo un abordaje biauricular para exGrande et af 1993 22 0
traer el tumor auricular izquierdo y la zona de septoMeyns et aF 1993 32 3,1
interauricular interesada. En los mixomas de otra loca#\dis Dato et aP | 1993 14 71
lizacion se abre la cAmara cardiaca correspondientergl'rkIIn y Barratt-Boyes' 1993 39 5
gue proporcione mejor acceso quirlrgico y se extirpa astos et af 1995 26 3.8

el tumor y la zona de endocardio donde se inserta. La
mortalidad operatoria es variable y depende de la pre-
sencia de enfermedades concomitantes, cardiopat®==
asociada o necesidad de cirugia combiftatid?? en
general es baja (0-5%) y puede oscilar entre el 0% y
12,5% 911 13223%2(tabla ). Los postoperados precisan [+
de un seguimiento ecocardiografico y general de conj

tancia.

Rabdomioma

Es el tumor cardiaco benigno mas frecuente en |
edad pediatrica. Segun McAllister, Fenoglio y Fe-
rrans® se trata de un hamartoma fetal derivado de mio-_ i i i o )
blastos miocardicos embrionarios. Habitualmente S§g. 5. Estudio realizado con microscopio 6éptico de un rabdomio-

, . a cardiaco. Se observan grandes células claras con nucleo pe-
encuentra en el espesor del musculo cardiaco y pue@gefio y bandas citoplasmaticas radiales «células en arafia» (he-
afectar a ventriculos, auriculas y septo, pero nunca @atoxilina-eosinax40).
una vélvula cardiaca. En un 50% de los casos, la tu-
moracion protruye intracavitariamente. En mas de un
90% de los casos es de aparicion mdultiple y en un 3@radar espontaneamente. Los casos sintomaticos con
60% de las ocasiones se asocia con esclerosis tube@mpromiso al flujo intracardiaco tienen que ser inter-
sa. Se trata de un tumor mas o menos circunscritaenidos realizando bajo CEC una extirpacién parcial o
pero no encapsulado, que deriva de las células musctetal de la masa tumoral
lares cardiacas. MicroscOpicamente las células del rab-
domioma son grandes, vacuoladas y de forma ovoidEibroma
y caracteristicamente estdn cargadas de glucégeno.

Aunque no muy abundantes, siempre se encuentra al-Se trata de un tumor de tejido conectivo que deriva
guna célula en forma de araf@ifler cel), caracteris- de los fibroblastds Es de rara presentacion y puede
tica de este tipo de tumorégy( 5), que son unas célu- aparecer en cualquier edad y sexo, aunque es mas ha-
las con un citoplasma central del que salen unabitual en la edad pediatrica, en la que representa el se-
prolongaciones hasta la membrana celular; el niclegundoTC en orden de frecuencia. Su tamafio es varia-
es central o periférico. Inmunohistoquimicamente preble y puede llegar a ser grande, dex12 cm. Es un
sentan una reaccidn positiva a la mioglobina, actinatumor intramural, generalmente Unico y que afecta al
desmina, vimentina y a veces a HMB-45. Los rabdoespesor de auriculas, ventriculos y septo interventricu-
miomas, si son asintoméaticos y sin compromiso hemotar; el ventriculo izquierdo y el septo interventricular
dinamico, no deben ser operados, ya que pueden retrsen las estructuras mas frecuentemente afectadas. Es
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Lipoma

Es un tumor de rara observacién. En 1990, Hana-
nouchi y Goff® encontraron Unicamente 63 referencias
en la bibliografia médica. Se presenta por igual en am-
bos sexos y puede aparecer a cualquier edad. Puede
localizarse en el miocardio, subendocardio, pericardio
visceral o pericardio parietal. Su tamafio es variable,
de 1 a 15 cm o mas. Recientemente, Lang-Lazdunski
et af” han publicado un caso de reseccién quirdrgica
de un lipoma de 4,8 kg. Se trata de un tumor mas o
menos encapsulado, compuesto basicamente de célu-
; o - . las adiposas maduras, tejido fibroso (fibrolipoma), te-
Fig. 6. Estudio realizado con microscopio 6ptico de una pieza de|!d0 m|x0|Qe (m|X0_||me§1), vasos _sanguineos (a_mg|o—
extirpacién de hemangioma infiltrativo de la auricula izquierda. lipoma), células miocardicas (miolipoma) y ocasional-
Se constatan areas de hemangioma cavernoso con proliferaciomente células adiposas fetalddueden ser asintomati-
papilar (hematoxilina-eosinas40). cos o producir sintomas por invasion o compresién de

estructuras vecinas. El diagnéstico clinico es por eco-
cardiografia, tomografia axial computarizada (TAC) y
una neoformacion benigna infiltrativa, no capsulada yesonancia magnética nuclear (RMN). El tratamiento
que desplaza y atrapa al miocardio adyacente. Microses la reseccion quirargica, con o sin CEC.
cbpicamente, se aprecia una proliferacion de tejido fi- La hipertrofia lipomatosa del septo interauricular es
broso con fibroblastos mezclado con tejido fibroso deuna entidad diferente, que consiste en una prolifera-
colageno y fibras elasticas. Se pueden observar focasén de tejido adiposo en el interior del tabique inter-
de degeneracion quistica y calcificacion, escasos vasasiricular Es mas frecuente en adultos de edad avanza-
y fibras miocardicas atrapadas o degeneradas. Por sia, en el sexo femenino y en obesos. Puede cursar con
caracter infiltrativo puede invadir el tejido de conduc-arritmias cardiacas por invasién del tejido de conduc-
cién ocasionando arritmias cardiacas o muerte subit&ion.
Los fibromas sintométicos deben intervenirse quirdr-
gicamente baj_o CEC con un riesgo en g_eneral Cons'd?—iemangioma
rable. Se realiza extirpacion total o parcial del tumor y
sustitucion de la parte resecada con parche de materialEs una proliferacion benigna de células endoteliales
sintético. En casos irresecables y sintomaticos debgue generalmente forma una especie de canales llenos
considerarse el trasplante cardfaé®. de sangre. El hemangioma cardiaco es un tumor poco
frecuente. En 1990 en una revisidn quirdrgica solo en-
contramos 20 castisPuede aparecer a cualquier edad
y no se detecta predileccion de sexos. Dependiendo

Es un tumor benigno que deriva del endocardio. Gedel lugar de asentamiento causara o no sintomatologia
neralmente esta situado en una valvula cardiaca adriitinica. Puede situarse en cualquier camara cardiaca,
ca o mitral y menos frecuentemente en la tricUspidegepicardio o pericardio. Histolégicamente es igual a un
pulmonar septo interventricular o septo interauricular. hemangioma de localizacion extracardiaca. Microsco-
Puede aparecer en cualquier edad, aunque es mas paéamente puede tratarse de un hemangioma capilar,
bitual en el adulto. Macroscépicamente es un tumocon proliferacién de estructuras capilares recubiertas
adherido al endocardio por un corto pediculo y quede células endoteliales planas con minimo estroma, de
presenta, de forma caracteristica, unas prolongacionesm hemangioma cavernoso, con proliferacion de cana-
papilares en forma de anémona. Generalmente es Unés vasculares recubiertos de células endoteliales pla-
co, aunque puede ser de localizacion mdltiple. Histonas con abundante tejido conectivo entre los canales
I6gicamente es un tumor de unos 3 0 4 cm, cubiertwasculares, o de un hemangioendotelioma, que recuer-
de endotelio, que rodea un centro de tejido conectivda al hemangioma capilar, pero en él los espacios vas-
laxo constituido por una matriz de mucopolisacéaridosgculares estan recubiertos de células endoteliales redon-
células musculares lisas, fibras colagenas y fibras elasleadas o multilaminaregfig. 6). Actualmente, el
ticag®. Pueden ser asintomaticos y descubrirse en laemangioendotelioma se considera un tumor interme-
autopsia o detectarse por ecocardiografia. Los sintadio, entre el benigno hemangioma y el maligno angio-
maticos pueden embolizar u ofrecer signos de obstrusarcoma. Existen varias formas histoldgicas y el he-
cion al flujo intracardiaco. Deben ser tratados medianmangioendotelioma histiocitoide es una variedad
te reseccion completa del tumor (y a veces de laescrita en el corazén. El diagnéstico clinico de pre-
valvula adyacente) bajo CEC. suncion se puede realizar con ecocardiograma, catete-

Fibroelastoma papilar
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A

rismo cardiaco, TAC y RMN. Su tratamiento es qui-
rdrgico, mediante reseccién tumoral bajo CEC.

Mesotelioma del nodo auriculoventricular

También ha sido denominado tumor quistico benig
no del nodo auriculoventricular, linfangioendotelioma,
tumor poliquistico congénito y tumor del tejido de
conduccién. Es un tumor benigno que deriva de rest
de células mesoteliales atrapadas en la regién del n
do auriculoventricular durante el desarrollo embriona:
rio. Se trata de pequefias tumoraciones de menos
15 mm que se encuentran en el septo interauricular
la region del nodo agriCUIOver}triCUIar' Son més fre_Fi . 7. Radiografia simple de térax en proyeccion anteroposterior
cuentes en _Ias do,s p”m,er,as décadas de la V'da, y en)ﬁl teral en la que se visualiza un tumor paracardiaco izquierdo
sexo femenino. MICfOSCOplcamente el tumor esta Comque correspondia a quis’[e pericérdi(;o.
puesto de unas formaciones poliquisticas recubiertas
de células poligonales y entre los quistes se detectan
nidos celulares con unas células de nucleo ovoide q
en ocasiones presentan una identacion caracteristid
Entre los quistes y nidos celulares hay un estroma de
so con fibras colagenas, elasticas y mastocitos. Ultrg
estructuralmente el tumor es muy parecido al adeno
de testiculo o de ovario. Segun su localizacién cursa
con bloqueo auriculoventricular o con taquicardia ven
tricular. Dependiendo de la forma de expresion clinica
deben ser tratados con implantacién de marcapasos
con desfibrilador implantable.

Teratoma

También ha sido denominado quiste dermoide intra-_ o B
pericardico o quiste broncogénico intrapericardico.F9: 8- TAC toracica en la que se observaba una tumoracion para-
. - cgrdiaca izquierda correspondiente al paciente de la figura 7
Contiene elementos de las tres capas germinales d@ iste pericardico).
corazon. Son mas frecuentes en la edad pediatrica y en
el sexo femenino. Pueden ser grandes y llegar a medir
hasta 15 cm, generalmente son de localizacion extral miocardié. Histolégicamente las formaciones quis-
cardiaca y se encuentran adheridos a la base de la réitas reproducen tejido bronquial y los quistes apare-
aortica o de la arteria pulmonar. Histol6gicamente reeen cubiertos por epitelio columnar o cuboide. La pa-
producen tejidos derivados de las tres capas germinaged de los quistes contiene cantidades variables de
les del corazon endodermo, ectodermo y mesodermdejido muscular liso, cartilago, tejido fibroso denso,
En el MO se pueden observar restos de tejido pancreédédulos linfoides y glandulas seromucinosas. Deben
tico, tiroideo, hematopoyético, muscular, intestinal,ser tratados mediante escision completa bajo CEC.
0seo y cartilaginosolnfrecuentemente tiene potencial
para mallgn!zarse. Deben ser tratados qU|rurg|cament6uiS,[e pericardico
con reseccion del tumor bajo CEC.

También ha sido denominado quiste mesotelial y
constituye el tumor pericardico benigno mas frecuen-
te. Representa alrededor del 7% de los tumores de me-

Contiene elementos que derivan del mesodermo giastino. Su tamafio es variable, de 2-3 a 15 0 mas cm.
del endodermo. Se trata de formaciones quisticas dgon uni o multilobulados y si se comunican con el
1,2 cm de didmetro que generalmente se hallan sumesaco pericardico se denominan diverticulos pericardi-
gidas en el miocardio, aunque en ocasiones puederos.Aproximadamente el 50% o mas se localizan en el
protruir intracavitariamente o hacia el saco pericardiborde cardiaco derecho, seguidos por los que asientan
co. No se conoce con exactitud el origen, aunque preen el lado izquierdo del corazén y los situados en otras
bablemente se trate de un proceso de emigracion o decalizaciones. Histolégicamente son quistes recubier-
cuestro embrionario de tejido del &rbol respiratorio ertos de una capa de células mesoteliales en un estroma

Quiste broncogénico
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Fig. 9. Pieza de extirpacion quirdrgica de quiste pericardico. His- Fig. 10. Radiografia de térax de frente y perfil en la que se obser-
tologia de quiste pericardico donde se constata la presencia dea una imagen redondeada en el ventriculo izquierdo que corres-
una capa de células mesoteliales. pondia a un quiste hidatidico del ventriculo izquierdo.

de tejido conectivo y en su interior contienen un liqui-terrdneaAustralia y Nueva Zelanda. En Europa, Espa-
do claro. La mayor parte de los casos son asintomatita es el pais que presenta una mayor incidencia, sien-
cos y se descubren en una radiografia simple de térado Castilla, Aragén, Extremadura y Andalucia las re-
(fig. 7). Otros métodos diagnésticos mas fiables son lgiones con mas casos. La afectacion cardiopericardica
ecocardiografia, la TAC toracicdg, 8) y la RMN.  de la hidatidosis es baja, del 0,5-3%. El embrién hexa-
Los quistes voluminosos y los sintomaticos deben setanto de la teni&quinococcudlega al miocardio por
resecados; ademas, la extirpacion permite el diagnéstda coronaria o linfatica y después puede diseminarse
co anatomopatoldgico de certeZg.(9) y la elimina-  sistémica o pericardicamente. La afectacion cardiope-
cion definitiva de la tumoracion. Los pacientes debermricardica individual es infrecuente y es mas habitual la
ser intervenidos por toracotomia lateral y sin €€C  hidatidosis visceral asociada, especialmente en el pul-
por toracoscopia, procediendo a la extirpacion common, el higado, el bazo o el rifién. Los quistes
pleta del quiste. La intervencion entrafia un riesgdidatidicos cardiacos son mas frecuentes en el ventri-
operatorio minimo y un resultado satisfactorio y sinculo izquierdo, seguidos por los del septo interventri-
recidiva. cular, ventriculo derecho, auricula derecha, auricula
izquierda y septo interauricular. Clinicamente pueden
Quiste hidatidico ser silentes u ofrecer clinica_segun la region ca(diaca
afectada. Puede verse complicado con rotura y disemi-
Se trata de una parasitosis y no de una neoplasiaacioén sistémica o local, calcificacion y sobreinfec-
pero la incluimos con los tumores ya que comienzaion. El diagndstico de sospecha puede ser realizado
clinicamente como una tumoracion cardiaca o pericamediante la radiografia de térakg( 10), pero un
dica. diagnéstico clinico mas preciso lo proporciona el eco-
La hidatidosis 0 equinococosis se presenta con m&ardiograma y también la TAC y la RMN. El trata-
frecuencia en Sudamérica, en los paises del area mediento es quirldrgico, se realiza esternotomia media y
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'_.:ai: “leee o ;-f’-‘,__':l ._!.’:,_ de. Estas células pueden tener un tamafio variable, con

: -i : ;‘.ﬁv., < ,J:_ s _._‘;.':' | un nl]_cleo redondeado.u_oval que pqntlene un nucléo!o

AR Gt SR Bl ‘.‘,:. = | prominente. Puede existir un depdsito celular de ami-

~ Jen _.'-2 .:3" -3..;“ ; :‘ Iqide o] melanina. Dg igugl manera, puede obse_rvarse

,}',‘, ,:g'.‘.‘ FYS o Lo 2 .: hipercromatismo y gigantismo nuclgque no son sig-

v 4 5 2% "E,I“ % Ie nos de [nallgnldad tumoral. Ademas de estas células
Ty w7 2 S S Tt e, e caracteristicas, hay unas células sustentaculares que

ety s 3 ot~ e | reaccionan positivamente a la proteina S-100. Inmu-

> Pl ""&‘_..]l.‘i L ".. - ,p ; p -

¥ - o Wl ™ A W nohistoquimicamente, las células del feocromocitoma
X R 3° PN e . siempre son reactivas a las catecolaminas, enzimas de
PRs.. i P SROBATNEEE | AL By RS .E".’ sintesis de las catecolaminas, enolasa neurospecifica,
bo° '.J: WEp b o gl Wy "‘1? "}". U = péptidos opiaceos (metencefalina, Leu-encefalina, be-

0l P "Gt £ o ) L vy taendorfina, dinorfina B y otros). Ademas, puede pre-

Fig. 11. Histologia de paraganglioma de la auricula izquierda. Sentar reactividad a los neurofilamentos, serotonina,
Células claras con ndcleo redondeado (células principales). Ocasomatostatina, calciotonina, CGRP, gastrina, sustancia
sionalmente pueden observarse nlicleos claros y picnocitosis (h@, neuropéptido Y, galanina, colecistocinina, calbindi-
matoxilina-eosinax400). : T . . . . .
na, renina, péptido intestinal vasoactivo, corticotropi-
na, factores de relajacion hormonal y otros marcadores
del tipo neuronal. Algunos feocromocitomas pueden
bajo CEC se efectlam) puncion y evacuacion del producirACTH y parathormona. Aproximadamente un
quiste;b) inyeccién intraquistica de producto tenicida 10% o mas de los feocromocitomas son malignos y
(suero hipertonico al 20%, formaldehido o agua oxigeconstituyen signos de malignidad la produccion de
nada), yc) reseccion del quiste y cierre de la cavidad.metastasis y, morfolégicamente, la presencia de pleo-
En el postoperatorio, los pacientes deben ser tratadesorfismo, actividad mitética, necrosis e invasion vas-
con mebendazol. La mortalidad operatoria es baja gular La ausencia completa de reactividad a la protei-
los resultados en general son buétfas na S-100 por parte de las células sustentadoras esta
asociada a malignidad tumofalLos paragangliomas
en general tienen un crecimiento lento y, al igual que
los feocromocitomas, un 10% aproximadamente pue-
den infiltrar localmente, mestastatizar o sufrir degene-
Tumor tiroideo racion maligna. El tratamiento es quirdrgico, efectuan-
do la extirpacion completa de la tumoracion bajo
Es muy infrecuente. Esta formado de restos de tejiCEC.
do tiroideo ectépico que se localiza en el corazén. El
lugar de presentacion mas frecuente es el tabique i
terventriculat®.

Tumores endocrinos

"Btr os tumores cardiacos benignos

Son poco frecuentes y se han publicado pocos casos
en la bibliografia médica. Los mas importantes son el
hamartoma, el leiomioma, el linfangioma, el neurofi-

Los tumores que derivan del sistema adrenal son ldsroma&, el swannoma y el granuloma de células plas-
feocromocitomas y los que provienen del sistema exmaticas.
traadrenal, paragangliomas. Los paragangliomas pue-
den ser cromafin positivos (simpético) o cromafin ne-
gativos (parasimpatico); estos Ultimos no secretamIBLIOGRAFIA
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