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Los tumores cardiacos interesan cada vez mas al
médico clinico y al cirujano. Se presenta una revi-
sion de los tumores cardiacos primitivos malignos,
tumores secundarios y tumor carcinoide cardiaco,
haciendo especial referencia a la anatomia patolé6-
gica y a la cirugia. Los tumores primitivos malignos
representan alrededor del 25% de los tumores car-
diacos; se clasifican en sarcomas, mesotelioma, lin-
foma, teratoma maligno y timoma. Se exponen de
forma individual todas las variedades y los sarco-
mas, los mas frecuentes, se desglosan en angiosar-
coma, rabdomiosarcoma, fibrosarcoma, leiomiosar-
coma, liposarcoma, sarcoma neurogénico, sarcoma
sinovial y osteosarcoma. Los tumores secundarios
o metastasicos son unas 20-40 veces mas frecuen-
tes que los primarios, se citan sus vias de disemina-
cién y aspectos mas importantes de la anatomia
patologica, diagnéstico y tratamiento. El tumor
carcinoide cardiaco aparece siempre en el seno de
un sindrome carcinoide y como metastasis de un
carcinoide de otra localizacion, especialmente de
aparato digestivo; dada su infrecuente observacion
clinica se expone de forma individual.

CARDIAC TUMORS (II) . PRIMARY MALIGNANT
HEART TUMORS. METASTATIC TUMORS.
CARCINOID HEART TUMOR

Heart neoplasms are of increasing interest
among clinicians and surgeons. A review of primary
malignant cardiac tumors, secondary cardiac tu-
mors and carcinoid heart tumors is presented, with
special reference to their pathological and surgical
aspects. Primary malignant heart tumors represent
about 25% of all cardiac tumors, the great majority
are sarcomas and the whole family of this group is
described including angiosarcoma, rhabdomyosar-
coma, fibrosarcoma, leiomyosarcoma, liposarcoma,
neurogenic sarcoma, synovial sarcoma and osteo-
sarcoma; mesothelioma, lymphoma, malignant the-
ratoma and thymoma are also included. Metastatic
heart tumors are 20-40 times more common than
primary malignancies, their behavior and more re-
levant aspects in diagnostic and surgical therapy
are mentioned. Carcinoid heart tumors represent a
distinctive entity and are discussed individually.

(Rev Esp Cardiol998; 51: 103-114)

TUMORES CARDIACOS PRIMARIOS

sarcoma sinovialh) mesoteliomag) linfoma,; d) tera-

toma maligno, ye) timoma. Los mas frecuentes son
los sarcomas y dentro de éstos, en orden decreciente,
el angiosarcoma, rabdomiosarcoma y fibrosarcoma,
seguidos del mesotelioma y linfofa

Los TC primitivos malignos tienen algunas caracte-

Los tumores cardiacos (TC) primitivos malignos re-risticas generales que los distinguen de los berignos
presentan aproximadamente el 25% de los TC prima-
rios. Segun McAllister y Fenogficse clasifican en: 1. Generalmente asientan en las cAmaras cardiacas
a) sarcomas que a su vez se subdividen en angiosarcderechas, muchas veces en la auricula derecha (AD) y
ma, rabdomiosarcoma, fibrosarcoma, osteosarcomagesde aqui invaden otras estructuras cardiacas como el
sarcoma neurogénico, leiomiosarcoma, liposarcoma yentriculo derecho (VD), auricula izquierda (Al), ven-
triculo izquierdo (V1), arteria pulmonar (AP), pericar-
dio o tabique auricular o ventricular; el angiosarcoma
tiene tendencia a infiltrar el VD.

2. Son tumores de configuracién y forma variable
pero sobre todo polipoide, infiltrativa o intracavitaria.

MALIGNOS

Generalidades y clasificacion

Correspondencia: Dr. C. Abad.

Servicio de Cirugia Cardiovascular.

Hospital Universitario Nuestra Sefiora del Pino.

Angel Guimers, 93. 35005 Las Palmas de Gran Canaria.

103



REVISTA ESPANOLA DE CARDIOLOGIA. VOL. 51, NUM. 2, FEBRERO 1998

3. Son mas habituales en la tercera, cuarta o quintquienes se planea una intervencion quirdrgica de exé-
décadas de la vida. resis tumoral.

4. El sexo masculino esta generalmente mas afectado.

_ 5. Tienen un crecimiento rapido con caracter 'n,f'lt.ra'Tratamiento
tivo o invasivo de estructuras mediastinicas y toracicas.

6. Poseen gran tendencia a producir metastasis a E| tratamiento quirtrgico en I6BC malignos per-
distancia especialmente en pulmon, rifidn, higadomite la extirpacion tumoral parcial o total y sobre todo
glandulas suprarrenales y hueso. la biopsia y tipificacion histologica del tumor. La re-

7. Desde el punto de vista clinico pueden ocasionageccion quirdrgica se hace en la casi totalidad de los
una sintomatologia variada dependiendo del lugar deasos por esternotomia y bajo circulacion extracorpo-
asentamiento y grado de crecimiento y desarrollo delea (CEC) usando técnicas habituales de cirugia car-
tumor Es frecuente la presencia de dolor toracico, disdiaca. El prop6sito de la cirugia es intentar la escision
nea, palpitaciones, sincope, arritmias auriculares eumoral completa, maxima reseccion posible, recons-
ventriculares y bloqueo auriculoventricular. Ademas,truccion cardiaca y toma de material suficiente para
pueden provocar pericarditis constrictiva por infiltra- biopsia. No obstante, el caracter infiltrativo, metasta-
cion tumoral y muy caracteristicamente derrame perisis, agresividad tumoral y recurrencias de la neoplasia,
cardico hematico o taponamiento cardiaco. Tambiéhacen que la mortalidad operatoria (hospitalaria) sea
pueden manifestarse con insuficiencia cardiaca, fenita, la supervivencia al afio baja y los resultados ale-
menos de embolizacion tumoral periférica o pulmonajados muy desfavorables con contados casos de ciru-
y sindrome constitucional inespecifico que es bastantgia curativa. En casos seleccionados de irresecabilidad
caracteristico en las neoplasias malignas. tumoral con técnicas convencionales se puede recurrir

8. El diagnostico y tipificacion del tipo de tumor al trasplante cardiaco (TxC) ortotépico. De acuerdo
sélo se puede confirmar con seguridad mediante laon Thomas et &) algunos TC malignos requieren un
biopsia extensa de la masa tumoral; no obstante, exigatamiento multidisciplinario con radioterapia y, so-
ten una serie de datos clinicos con gran valor diagnosre todo, quimioterapia postoperatoria, esta Gltima es-
tico, especialmente el ecocardiograma, ACTy la  pecialmente indicada en el linfoma cardiaco primario.
RMN. En el ECG se puede observar elevacion del La experiencia quirrgica con los TC malignos es
segmento ST en neoplasias con infiltracion miocardicaelativamente limitada. Se han recogido algunos cien-
0 blogueo auriculoventricular si hay invasion del teji-tos de publicaciones, la mayor parte casos aislados y
do de conduccién. En el caso de los mesoteliomas ¥lgunas recopilaciones de experiencia de algunos hos-
tumores con infiltracion pericardica se puede observapitales. Entre las series publicadas se mencionan algu-
un QRS con bajo voltaje. También pueden verse arritnas como la de Reece et abn 5 TC malignos opera-
mias auriculares o ventriculares y signos de hipertrofiglos: 2 angiosarcomas (AD, AD-VD), 1 mixosarcoma
cameral segun la localizacion tumoral. En la radiogra{Al), 1 fibromixosarcoma (Al-VD-VI) y 1 leiomiosar-
fia simple de térax pueden constatarse cardiomegaligoma (Al-VI). Efectuaron reseccion parcial o total
cambios en la silueta cardiaca, mediastino ensancha@@jo CEC y todos fallecieron antes de los 8 meses.
0 signos de derrame pericardico. Dein et al, con 8 casos intervenidos: 3 angiosarcomas

9. El ecocardiograma, especialmente el ecocardio(AD, AD, AD-VD), 1 fibromixosarcoma (VD), 1 os-
grama 2Dy, sobre todo, el ecocardiograma transesoféeosarcoma (Al), 1 sarcoma no clasificado (Al) y 2 fi-
gico detectan adecuadamente los tumores intramural@gosarcomas (Al, VD-AP-septo interauricular). Se rea-
e intracavitarios y son la exploracion con la que se lletiz6 reseccién completa en 4 e incompleta en los otros
va a cabo la primera aproximacion diagnostica ante tu4, 7 pacientes murieron antes del afio y 1 continuaba
mores de limites irregulares, infiltrativos, poco movi- vivo con metéastasis a los 15 meses. Murphygteal-
les y sin un pediculo estrecho y claro de implantacionnieron 12 sarcomas operados (4 angiosarcomas, 3 fi-
La TAC y la RMN toréacicas proporcionan no solo la brosarcomas, 1 mixosarcoma, 1 fibromixosarcoma,
imagen del tumor sino también informacion del gradol leiomiosarcoma y 2 sarcomas indiferenciados), efec-
de extension o invasion hacia mediastino. Ante la sosuaron en 4 reseccion completa, en 7 reseccion incom-
pecha diagnoéstica fundada por ecocardiografia de T@leta y en 1 simple biopsia. Tuvieron 2 muertes preco-
maligno se recomienda la realizacion de TAC olyces, 7 muertes tardias y 3 supervivientes a los 17,6
RMN toracica y, ademas, comprobar si existen metasneses, 21,6 meses y 3,5 afios. Miralles ‘eteal una
tasis tumoral a distancia mediante gammagrafia. Efevision amplia de 74 pacientes intervenidos de TC,
casos de tumores intramurales mal definidos por ecasolo operaron 7 de tipo maligno: 3 angiosarcomas
cardiograma se puede efectuar una gammagrafia cgAD, VD, AD-VD-VI), 2 rabdomiosarcomas (Al, AD)
diaca con tecnecio-99. El cateterismo cardiaco no es{a? fibrosarcomas (VD-AP, Al), llevando a cabo resec-
indicado generalmente para realizar el diagnostico, ygion completa en 4 e incompleta en 3 y registrando 6
que con los métodos no invasivos citados es suficiermuertes antes de los 18 meses y 1 superviviente a los
te; se lleva a cabo esta exploracion en pacientes € afios (rabdomiosarcoma de Al). Putnam ‘etcan
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TABLA 1
Algunas publicaciones de casos aislados de sarcoma cardiaco primitivo intervenido quirdrgicamente
Autores Afio de publicaci(’)|1 Tipo-localizacion Técnica quirL’Jrgic*i Resultado y evolucién
St. Florent et &l 1969 1 rabdomioma de Al Reseccion CEC + RVM Fallecimiento a los 8 meses
y mitral
Sanondos y Reéd 1971 3 angiosarcomas de AD 2 resecciones CEC Fallecimiento en postoperatorio,
y biopsia 1,5 afios y postoperatorio
Murtra et al* 1983 1 liposarcoma Reseccion CEC + RVP Fallecimiento a los 3 meses
de APy VD
Ormerod et af 1984 1 angiosarcoma de Al Reseccion CEC Fallecimiento a los 3 meses
Nzayinambaho et &l 1985 1 liposarcoma de Al Reseccion CEC Fallecimiento a los 22 meses
Barriales et af 1986 1 rabdomiosarcoma Reseccion CEC No existen datos
de AD
Lee et aP 1987 1 fibrosarcoma Al Resecciéon CEC + RVM Fallecimiento a los 80 dias
Sholler et af 1987 1 rabdomiosarcoma Reseccion CEC Vivo a los 2 afios
de Al
Allam et at 1987 1 angiosarcoma Reseccion pericardica  Fallecimiento el sexto dia
de pericardio parcial del postoperatorio
Schmekel et &l 1987 1 leiomiosarcoma de Al Reseccion CEC Fallecimiento a los 16 meses
Abad et al° 1988 1 angiosarcoma de AD Reseccion pericardica Fallecimiento a los 6 meses
parcial
Abad et & 1989 1 fibrosarcoma de Al Reseccion CEC Fallecimiento a los 6 meses*
Rosenkranz y Murphy 1994 1 angiosarcoma de AD Reseccion CEC Vivo a los 8 meses

Al: auricula izquierda; AD: auricula derecha; AP: arteria pulmonar; CEC: circulacién extracorpérea; RVM: recambio valvular mitral; RVP: recambio
valvular pulmonar; *datos no publicados.

TABLA 2
Algunas referencias de trasplante cardiaco en neoplasias cardiacas primarias malignas
Autor Afio de publicacion Tipo y localizacién tumoral Resultado
Aravot et ai? 1989 1 neurofibrosarcoma de VD Vivo a los 5,5 afos
Horn et af® 1990 1 angiosarcoma de AD Muerto a los 15 meses
Siebenmann et 4l 1990 1 sarcoma sinovial de septo Muerto a los 2 meses
interauricular recidivado

Armitage et &P 1990 1 angiosarcoma de AD Vivo a los 9 meses
Crespo et &t 1993 2 angiosarcomas de AD Muertos al 1y 2 meses
Aufiero et al’ 1993 1 fibrosarcoma de VI Vivo a los 12 meses
Yuh et at® 1994 1 linfoma de VI Muerto a los 14 meses

VD: ventriculo derecho; AD: auricula derecha; VI: ventriculo izquierdo.

21 TC malignos tratados: 7 angiosarcomas (AD o AD-los 5 pacientes antes de los 6 meses del postoperatorio.
VD), 7 fibrosarcomas (Al y 1 Al-VI), 2 rabdomiosar- Con respecto a la aportacion de la bibliografia médi-
comas (Al, VD), 2 leiomiosarcomas (VI, Al), 1 sarco- ca en casos aislados, hay muchas publicaciones, la ma-
ma indiferenciado (AD), 1 fibromixosarcoma (Al) y yor parte de sarcomas y en general con malos resulta-
1 mixosarcoma (Al), de los que en uno se opté podos-? (tabla ). Como ya se ha apuntado, en casos es-
quimioterapia aislada y 20 fueron operados (11 con repeciales se ha realizado TxC ortotopicg también
seccion completa y 9 con reseccién incompleta). Seon pobres resultados en términos de supervivencia
registré6 una mortalidad operatoria del 8,3% (2 casos)iabla 3.

de los 18 restantes, 16 sobrevivieron un tiempo varia-

ble pero inferior a los 2 afios, 1 sobrevivié 30 meses ¥arcomas

1 estaba vivo y sin evidencia de enfermedad tumoral a

los 54 meses (reseccion completa de rabdomiosarcomaDentro de la infrecuencia de los TC primitivos ma-
deVD). Grande et §) en 5 casos operados de los cuadlignos, los sarcomas son los mas habituales y dentro
les en 3 se pudo hacer reseccion total y 2 solamentie ellos en orden decreciente los mas cominmente en-
biopsia: 4 fibrosarcomas (1 de AD y 3 de AD-VD) y contrados son el angiosarcoma, rabdomiosarcoma y fi-
1 linfoma (AD); tuvieron como resultado la muerte enbrosarcoma
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Angiosarcoma lulas son redondeadas o elongadas. Los fenbmenos de
pleomorfismo, anaplasia y mitosos son frecuentes. Las
También ha sido denominado hemangioendoteliom@royecciones en penacho de células endoteliales que
maligno, hemangioendoteliosarcoma, hemangiosarcaio poseen una estroma subyacente frecuentemente se
ma y hemangioendotelioblastom#&s una neoplasia introducen en la luz de los espacios vasculares. Oca-
constituida por células malignas que forman unos casionalmente las células endoteliales llenan los espa-
nales vasculares caracteristicdSs el TC primitivo  cios vasculares dando al tumor un aspecto sélido. La
maligno mas frecuente. Resulta mas habitual en dlncion de reticulina reafirma el patron vascular basico
sexo masculino y puede presentarse a cualquier edadg este tipo tumoral. Los indicadores mas importantes
especialmente entre los 20 y 50 afios. La AD es la c&le tumor vascular maligno son la presencia de espa-
mara cardiaca mas frecuentemente afectada y despuges vasculares anastomosados, focos de formacion de
el VD y pericardio. Cuando se realiza el diagnostico,penachos y células fusiformes en combinacidon con
muchas veces el tumor originario de la AD infiltra pleomorfismo, anaplasia y mitosis. Ultraestructural-
VD, pericardio y estructuras vecinas y puede ya tenemente las células componentes de los angiosarcomas
metastasis a distancia, especialmente en pdiniln  son de gran tamafo, con abundantes procesos citoplas-
sarcoma de Kaposi es una variedad de angiosarconmaaticos, bordes celulares irregulares y numerosas
gue afecta preferencialmente a la grasa subepicardieaiones intercelulares usualmente del tipo de desmo-
y que es mas frecuente en pacientes infectados con ®ma o hemidesmosoma. Los nlcleos son irregulares
virus de la inmunodeficiencia humana (VIH). Los an-con nucléolo prominente y vesiculas e inclusiones ci-
giosarcomas, desde el punto de vista histologico, sotoplasmaticas frecuentemente del tipo de figuras de
muy heterogéneos, con variaciones dentro del mismmielina. Las células endoteliales anormales que for-
tumor. Basicamente, estan compuestos de proliferacioman espacios vasculares complejos anastomosantes
nes anormales de células malignas que forman espastan embebidas en una matriz extensa de material fi-
cios o canales vascularéi)( 1), muchos de estos tu- namente fibrilar. Esta matriz tiende a condensarse en
mores también contienen focos de éareas soélidas gstratos formando complejos laminares multiestratifi-
células fusiformes y ocasionalmente estan compuesta®dos entre nidos de células endoteliales anormales.
casi enteramente de laminas de células anaplasicas @esde el punto de vista inmunohistoquimico no existe
dondeadas o fusiformes. Con una buena tincion de reingin marcador especifico, algunos casos son positi-
ticulina es posible demostrar un patrén vascular ernos al anticuerpo frente al antigeno del factor VIII,
parte de los angiosarcomas mas celulares. Las tinci®Jlex europeuy CD34 (antigeno de las células proge-
nes de tricromico y azul alcian son utiles en el diaghitoras hematopoyéticas). Una de las pruebas de ma-
néstico diferencial con el mesotelioma y el fibrosar-yor especificidad es el hallazgo de anticuerpos frente
coma. Los espacios vasculares varian de forma impoD31 (moléculas de células endoteliales para la adhe-
tante en cuanto a tamafio y configuracion y frecuentesion de plaqueta¥)
mente tienen espacios anastomosados. Los espacios
vasculares estan t_aplzans por celu_las endoteliales frEZ'abdomiosarcoma
cuentemente multiestratificadas e hinchadas. Estas ceé-
Es una neoplasia cardiaca maligna compuesta de cé-
lulas musculares de tipo estriado. Constituye el segun-

¥ do TC maligno en orden de frecuencia. Otros denomi-
A3 “'s\ naciones de este tumor son rabdomioblastoma,

/us

miosarcoma y rabdomioma maligh&e puede pre-
sentar a cualquier edad, aunque es mas frecuente entre
los 30 y los 50 afios, con una distribucion por sexos si-
milar’. En contraposiciéon con el angiosarcoma, que
tiene predileccién por el corazén derecho, el rabdo-

- ‘ 4, S S St miosarcoma puede localizarse en cualquier camara o
A CERDG. AN YRy e & _ estructura cardiaca. En el 60% de las presentaciones el

e
"= Y
~

}\;. tumor afecta a multiples localizaciones y un 50% de
e los casos tienen invasion del pericardio. La mayor par-
v te de la tumoracién es intraparietal pero puede protruir
’-f.;‘_. hacia el exterior o intracavitariamente invadiendo las

valvulas cardiacas y cavidades auriculares y ventricu-
Fig. 1. Pieza de biopsia de angiosarcoma de auricula derechajgres. La mayor parte de las veces se trata de una neo-
Fragmento de pericardio al microscopio éptico (M/O) (hematoxi- plasia extensa que afecta a gran parte del corazon ylo
lina-eosina,x400). Proliferacion celular en sdbana con espacios - .

vasculares tapizados por células poligonales. Citoplasma eosingfiPericardio. Generalmente es un tumor nodular, blando
lo y ntcleo redondeado y granular. y con necrosis central. Histolégicamente, existe una
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forma juvenil (embrionaria 0 alveolar) y una forma B T L4
adulta, la mas frecuente. El hallazgo de rabdomioblag ;
tos es fundamental a la hora de asegurar el diagnés
co. Este tipo de tumor presenta una gran variabilidag
histoldgica, con pleomorfismo y anaplasia. Dentro de
mismo tumor pueden existir areas mixoides, areas f
socelulares y areas celulares sélidas; también puedd
observarse focos microscépicos de necrosis y hemdi
rragia. Los nucleos celulares son frecuentemente ¢
gran tamafio y vesiculares. Se pueden observar célul
gigantes y mitosis anormales. Como ya se ha apunt
do, es fundamental desde el punto de vista diagndstid
el hallazgo de rabdomioblastos; éstos pueden adopt
diferentes morfologias: en forma de renacuajo, en for
ma de ragqueta con un nucleo excéntrico, forma redorFig. 2. Ecocardiograma 2D proyeccion cuatro camaras de fibro-
deada con un ndcleo y abundantes citoplasma o célgarcoma de Al. Se apreci_a una masa en la auricula izquierda poco
las gigantes con muchos ndcleos y abundante citopladi¢V!ly con una base de implantacion ancha.

ma y en forma de tela de arafia con vacuolas perifé-
ricas. El citoplasma de estas células es intensamenjg
eosindfilo y frecuentemente granular. Se pueden dg
tectar estriaciones transversales a gran aumento, esf
cialmente con tincién de acido fosfotungstico y hema
toxilina. Estas estriaciones transversales se identifica
al microscopio 6ptico (M/O) en sélo un 20-30% de los
tumores, pero si se observan al microscopio electron
co (M/E) los elementos contractiles pueden verse hag
ta en un 90% de los casoPRara el diagnostico de cer-
teza con mucha frecuencia deben utilizarse técnicas (
inmunohistoquimica, con muchos marcadores, entr{'!
los cuales los mas utilizados son la positividad a la ag
tina y la desmina. En general, los rabdomiosarcoma f ¢ | e
con rabdomioblastos muy diferenciados se tifien cor, _ . _ e e

mas intensidad con la mioglobina, la desmina y la aCtiFig. 3. Pieza de extirpacion quirargica de fibrosarcoma de auri-
n&’. Los rabdomioblastos poco diferenciados puedertula izquierda ig. 2.

detectarse con HHF35

en forma de rueda de carro y pueden verse células
gigante§ ultraestructuralmente pueden detectarse fi-
Es un tumor mesenquimal maligno que deriva de losroblastos, histiocitos, miofibroblastos y células me-
fibroblastos. Se trata de una neoformacion de tipo nosenquimales primitivds Con respecto a la inmu-
dular o infiltrativa que se puede presentar en cualquienohistoquimica, el fibrosarcoma presenta reactividad a
localizacién cardiaca. Histolégicamente consta de céla vimentina y al colageno tipo |, y el histiocitoma fi-
lulas en huso o fusocelulares con nucleos de borddsroso maligno generalmente presenta reactividad a la
romos y citoplasma alargado. Se observan abundantesmentina, alfa-1-antitripsina, alfa-1-antiquimotripsi-
mitosis y escaso pleomorfismo y anaplasia. Las céluna, KP1 (CD68), factor Xllla, ferritina, proenzima del
las en huso estan agrupadas al azar o bien en forma €ctor Xlll y, en ocasiones, a la desmina y lisoZina
fasciculos o haces celulares que se entrecruzan fok-0s fibrosarcomas intracavitarios de la Al pueden cau-
mando angulos agudos. Los fasciculos fusocelularesar un cuadro clinico y ecocardiografico en parte su-
se asocian a agrupamientos de colagena y fibras de rperponible al mixoma d&l?°, pero la falta de movili-
ticulina que se visualizan adecuadamente con la tindad de la tumoracién, su amplia base de implantacién
cion de tricromico y de reticulina. El histiocitoma ma- y el caracter infiltrativo lo diferencian ampliamente
ligno ha sido considerado por algunos autores comdfigs. 2, 3,4y
una variedad histologica diferente al fibrosarcoma,
pero McAllister y Fenogliblo consideran la misma
entidad. El histiocitoma maligno es una variedad de fi-
brosarcoma, tiene areas idénticas a éste y otras algo di-Es un TC maligno derivado de las células muscula-
ferentes; las células en huso pueden adoptar un patrdas lisas. Es de rara presentacion y se han comunicado

Fibrosarcoma

Leiomiosarcoma
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En general, los leiomiosarcomas representan alrede-
dor del 5-10% de los sarcomas de tejidos blandos.
Histolégicamente son bastante parecidos y se distin-
guen por su localizacién en tres categorias: leiomio-
sarcomas de tejidos blandos profundos (retroperitoneo
y abdomen), leiomiosarcoma de la piel y tejido cuta-
neo y leiomiosarcoma de origen vasctilar

Liposarcoma

Desde el punto de vista histologico, este tumor se
clasifica de la siguiente forma: liposarcoma bien dife-
renciado, liposarcoma mixoide, liposarcoma de células
redondas, liposarcoma desdiferenciado (coexistencia
Fig. 4. Fragmentos tumorales resecados de fibrosarcoma de aurige 4reas poco diferenciadas y muy diferenciadas) y li-
cula izquierdaf{gs. 2y 3. ‘e , .

posarcoma pleomérfico. EI comdn denominador y el
aspecto fundamental en este tumor es la presencia de
lipoblastos®, que son células mononucleadas o multi-
nucleadas con una o varias vacuolas en el citoplasma
cagadas de grasa. El nucleo puede ser central o peri-
férico. Dependiendo de la variedad de liposarcoma se
encuentran caracteristicas histoldégicas determinadas.
Los lipoblastos varian ampliamente en tamafio y for-
ma y la cantidad de grasa de su citoplasma es también
variable. Los fibroblastos varian desde células mesen-
guimales primitivas con poca grasa hasta células de
gran tamafio con enormes vacuolas lipidicas. Muchos
sarcomas presentan vacuolas grasas en su citoplasma
celular; por ello, el diagnostico de liposarcoma debe
llevarse a cabo con precaucidrAlgunos liposarco-
. mas presentan una matriz mucinosa (glucosaminogli-
Fig. 5. Estudio al microscopio 6ptico (M/O) de fibrosarcoma de canos) que se tifie bien con el azul alcian y oro coloi-
auricula izquierdaf(gs. 2, 3 y §. Proliferacion fusocelular densa  dal, presentan una tincion metacromatica con azul de
que se dispone en forma de haces con abundantes figuras de milgs)iging y violeta cresil y se tifien débilmente con la
sis (hematoxilina-eosina100). S L -

tincion de Meyer. Estas tinciones se inhiben por des-

polimerizacién con hialourodinasa. Ciertos tipos de li-

posarcoma contienen glicégeno intracelular, lo que se
pocos casds®. Histologicamente consta de unas célu-demuestra por una reaccion positiva a la diastasa y
las elongadas con nucleos terminados en bordes r@®AS®. Inmunohistoquimicamente, los adipocitos vy li-
mos. Estas células crecen en haces entrelazados ygablastos se tifien positivamente con vimentina y pro-
presencia de empalizada nuclear es, a menudo, fréeina S100 y algunos lipoblastomas con fibra muscular
cuente. El citoplasma es eosindfilo y la tincién con tri-lisa presentan reaccion a la actind&l liposarcoma
cromico de Masson es rojo purpura; frecuentementeardiaco, como la gran mayoria de sarcomas, es un tu-
hay abundantes miofibrillas que no poseen estriaciomor infiltrativo y con potencial metastasico. Se han
nes transversales. Los nlcleos pueden ser grandespyblicado algunos casos de reseccion bajo’CE@n
vesiculares o hipercrométicos y las mitosis son fregeneral con malos resultados.
cuente& Ultraestructuralmente las células tumorales
presentan numerosos filamentos citoplasmicos, ves’g
culas de pinocitosis y una lamina basal gruesa. En 103
tumores bien diferenciados pueden observarse miofi- Son tumores malignos derivados primariamente de
brillas. Con la tincion de reticulina se detectan las célas células de Schwann o de las vainas nerviosas
lulas tumorales. Inmunohistoquimicamente, presen- También ha sido denominado schwannoma maligno,
tan reactividad a la vimentina, actina, miosina,neurofibrosarcoma, neurinoma maligno, fibrosarcoma
desmina, laminina y colageno tipo*A/Ademas, las neurogénico y neurilemoma malign®&e trata de un
células musculares lisas (normales y neoplasicas) resarcoma con diferenciacion neural muchas veces muy
accionan positivamente a algunos anticuerpos mondgdificil de distinguir de otros sarcomas, especialmente
clonales antiqueratifia del fibrosarcoma, leiomiosarcoma y sarcoma sinovial.
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La OMS ha propuesto denominar a este tipo de nemval. Las células tienen unos espacios o hendiduras re-
plasias tumores malignos derivados de las vainas daubiertas de células epiteliales que a veces recuerdan
los nervios periféricos y engloban los sarcomas origitejido sinovial normal. Las células fusocelulares o
nados a partir de un nervio, neurofioroma o que preeomponente fibroso del tumor forman generalmente
sentan diferenciacién neurofialMicroscépicamente una agrupacién compacta indistinguible del fibrosar-
aparecen unas células en forma de huso con contornoesma. Las mitosis estan presentes tanto en las células
en forma de fasciculos celulares densos que se altezpiteliales como en las de tipo fibrobla&téseneral-
nan con fasciculos poco densos o hipocelulares. Otranente en el sarcoma sinovial se alternan zonas muy
tumores se disponen en forma nodular o rizada. Adezelulares con otras menos celulares que tienen depési-
mas, pueden observarse bandas hialinas, n6dulostgs de colageno, material mixoide o calcificacion.
proliferacion tumoral en el subendotelio vascular deExisten dos tipos de material mucinoso en el sarcoma
forma que las células neoplasicas parece que protrginovial. El primero es secretado en las células endote-
yen hacia el interior de la luz vascdlaAlgunos de liales, hendiduras intracelulares o espacios seudoglan-
estos tumores reproducen la histologia del neurofibrodulares; se tifie positivamente con PAS, oro coloidal,
ma pero con gran celularidad, pleomorfismo y activi-azul alcian y mucicarmin; la tincién no se ve alterada
dad mitéticd’. Desde el punto de vista inmunohisto- con diastasa y hialourodinasa. El segundo es elaborado
guimico, existen una serie de marcadores que indicgoor las células fusocelulares y se tifie positivamente
diferenciaciéon a partir de las vainas nerviosas; éstoson oro coloidal, azul alcian, negativamente con PAS
son la proteina S100, Leu-7 y mielihdJltraestructu- y débilmente con mucicarmin. Este Ultimo es rico en
ralmente, las células fusiformes o poligonales tienercido hialurénico y como otras mucinas de tipo me-
unas prolongaciones citoplasmaticas que contienesenquimal desaparece con hialourodinasa. Inmunohis-
microtubulos y neurofilamentos. En tumores bien dife-toquimicamente presentan reactividad a las citoquera-
renciados las células y sus prolongaciones citoplasmdinas de bajo y alto peso molecular y al antigeno de
ticas estan recubiertas de lamina basal y en tumoresembrana epitelil Ultraestructuralmente el tumor
poco diferenciados los procesos citoplasméticos sooon patron bifasico estd compuesto de células epitelia-
mas anchos y la lamina basal estd poco desarrélladales y fusocelulares (tipo fibroblastos) con formas tran-
Desde el punto de vista tedrico, se ha postulado la hsicionales entre los dos tipos celulares.
potesis que este tumor deriva de la red nerviosa cardi-
aca a partir del plexo cardiaco o del nervio vago
la serie de McAllister y Fenoglice recogen 4 casos
en varones con afectacion del pericardio visceral y si- El osteosarcoma es una neoplasia maligna del hueso
tuados en el lado derecho del corazoén. constituida por células neoplasicas productoras de
hueso. Se distinguen en general los siguientes‘tipos
osteosarcoma intramedular convencional, osteosarco-
ma multifocal, osteosarcoma de células pequefias, os-
Es un sarcoma derivado del tejido sinovial. Su locateosarcoma intradseo bien diferenciado, osteosarcoma
lizacion cardiaca es muy infrecuente. En 1990, Sieintracortical, osteosarcoma peridstico, osteosarcoma
benmann et & publicaron un caso de sarcoma sino-paraosteal y osteosarcoma de superficie. La variedad
vial primario localizado en el septo interauricular y mas frecuente es del tipo intramedular convencional
corazon derecho tratado en una primera fase con ren el que histoldgicamente aparecen unas células neo-
seccidn y reconstruccion del septum y finalmente comlasicas productoras de material osteoide. Dichas cé-
TxC ortotopico. El paciente fallecié varias semanadulas presentan pleomorfismo nuclear, nucléolo promi-
después de la realizacion del trasplante. Estos autoregnte, mitosis y anormalidades cromaticas. El compo-
hacen referencia a otros 2 casos publicatos nente sarcomatoso del tumor puede ser predominante-
Histologicamente, hay 3 tipos de sarcoma sinovialmente osteoblastico, condroblastico, fibroblastico, con
a) patron clasico bifasico. Es el mas frecuente; se obeélulas del tipo de histiocitoma fibroso maligno, célu-
servan células epiteliales y células fusiformes del tipdas gigantes y telangiectasias. En el patrén fibrosarco-
de los fibroblastos en proporcién variakbg;tipo fi- matoso aparecen las células tipicas en forma deé’huso
broso monofasico. Se observan células fusiformes détl osteosarcoma intramedular convencional puede
tipo de los fibroblastos, ) tipo epitelial monofasico. plantear problemas de diagndstico diferencial con el
En él se observan células epiteliales; resulta muy difiesteoblastoma, condrosarcoma desdiferenciado, fibro-
cil de distinguir del carcinoma, pero generalmente ssarcoma (e histiocitoma fibroso maligno) y sarcoma
pueden reconocer focos diminutos de células fusocelwsinovial, ya que también son tumores productores de
lares tipo fibrosarconia En el sarcoma sinovial con hueso. Anivel extraesquelético, el patron histologico
patron bifasico las células epiteliales son de tipo cumas habitual es osteoblastico, condroblastico, fibro-
boide y se disponen en forma de nido o de corddn. Shiastico (e histiocitoma fibroso maligno), telangiecta-
ndcleo es grande, vesicular y de forma redondeada sico o de tipo paraostéal

Osteosarcoma

Sarcoma sinovial

109



REVISTA ESPANOLA DE CARDIOLOGIA. VOL. 51, NUM. 2, FEBRERO 1998

El osteosarcoma extraesquelético también ha sideeaccién especifica positiva frente al antigeno K1,
denominado sarcoma osteogénico extraesqueléticatros han encontrado una reaccion o expresién a la
sarcoma osteogénico extradseo, sarcoma osteoblastitombomodulina, p53 y marcadores genéticos del tu-
y sarcoma osteoifle Esta variedad extraesquelética mor de Wilms tipo |. Los mesoteliomas pueden, ade-
histolégicamente es superponible a la esquelética gnas, producir gonadotropina coriénica, aspecto que
microscopicamente aparecen osteoide y fibras sarcdes diferencia de los adenocarcinofa3ambién el
matosas En la revision de McAllister y Fenoglige = mesotelioma en contraposicion al adenocarcinoma
recogen cinco casos de localizacidn cardiaca que fallgpuede presentar una tincion positiva a anticuerpos mo-
cieron un tiempo variable tras tratamiento quirdrgiconoclonales frente al antigeno de membrana (ME 1 y
y/o radio y quimioterapico. El condrosarcoma es unaME 2) y frente a K %.
variedad de osteosarcoma con focos de material con- Ultraestructuralmente, la membrana citoplasmatica
drosarcomatoso y de muy rara presentacion en el cordel mesotelioma esta cubierta por un complejmde
z6n de forma aislada crovilli irregulares y presenta uniones especializadas
frecuentemente del tipo desmosoma, que también ro-
dean a los espacios celulares. Las membranas de los
espacios intercelulares, como también las criptas den-

Es el tumor primitivo maligno del pericardio més tro del citoplasma celular, tienen numerosos microvi-
frecuente. Es una neoplasia maligna del pericardio pdhs. El citoplasma contiene, asi mismo, un reticulo en-
rietal o visceral que deriva de las células mesotelialesdoplasmico bien desarrollado, gotas lipidicas, granulos
Es mas frecuente en varones y se puede presentar @a glucogeno y areas de microfilamentdSeneral-
cualquier edad, aunque es mas habitual en adultos. Noente el paciente tiene signos de derrame pericardico
se ha encontrado una correlacion entre la exposicién (@emopericardias) y constriccion pericardica. El dre-
asbestos y el desarrollo de mesotelioma pericéfdico naje pericardico alivia los sintomas y la pericardiecto-
Generalmente el tumor es difuso y afecta al pericardioia total con extirpacién completa de la neoplasia es
parietal y visceral; puede invadir el epicardio pero novirtualmente imposible. Los tratamientos con quimio y
se extiende al endocardio y camaras cardiacas. En pmdioterapia pueden alargar la vida de los pacientes.
cas ocasiones la tumoracién es localizada. Histoldgi- La hiperplasia mesotelial del pericardio se puede
camente se caracteriza por su regularidad celular y vabservar en enfermos con carditis reumatica, pericar-
riabilidad histologica. El tumor puede estar compuestdlitis y tras tratamiento radioterapico. Puede ser focal o
de tUbulos o cordones sélidos de células malignas qudifusa y el diagnostico diferencial histoloégico con el
imitan el aspecto del epitelio (tipo epitelial) o célulasmesotelioma es dificil. Las células mesoteliales reacti-
fusiformes que imitan los fibroblastos con un tejidovas son muy uniformes y presentan un minimo pleo-
conectivo acompafiante (tipo fibroso). Aparte del paimorfismo, tienen la misma tinciéon que las células del
tron histoldgico las células son generalmente regularesiesotelioma pero con una reaccién mas intensa. El
en apariencia. El tamafio celular es variable y frecuenzarcinoma metastasico de pericardio presenta una ima-
temente los ndcleos son de gran tamafo, redondeadgen histolégica similar al mesotelioma y el diagnodsti-
y vesiculares con nucléolo prominente. En ocasiones;o histoldgico es muy dificil, por lo que es necesario
pueden observarse células multinucleadas y mitosisecurrir a técnicas de inmunohistoquimica.
Histoquimicamente la gran mayoria de casos presen-
tan una tincion positiva con oro coloidal o azul aIciém.L.

oo o infoma
La tincion con PAS es generalmente positiva pero se
vuelve negativa después de la digestion con diastasa.El linfoma cardiaco primario es aquel que afecta
La tincion con mucicarmin es negativa. Las células de$o6lo al corazon y pericardio primariamente al cora-
mesotelioma presentan siempre reaccién positiva a @6n y pericardio. Son extraordinariamente infrecuen-
queratina, frecuentemente a la vimentina, antigentes, y representan alrededor del 0,25% de los tumores
epitelial de membrana, componente de la membranan series de autopsias. Se trata generalmente de linfo-
basal y proteina S100 y a veces a la desmina. Ocasioyas extraganglionares de tipo B. Son mas habituales
nalmente, tienen una reactividad positiva a la proteinan pacientes inmunodeprimidos, como los infectados
bcl-2 y casi siempre negativa al CEA, Leu M1 por el VIH o los pacientes sometidos a trasplantes. El
(CD15), B72.3 y componentes secretotelsas célu-  diagndstico se lleva a cabo mayoritariamente en la au-
las del adenocarcinoma pulmonar producen tambiétopsia, y se han referido unos pocos casos tratados y
una reaccién positiva a la queratina pero, ademason corta supervivencia. Puede afectar a las auriculas,
reaccionan muy positivamente a EMA, CEA, Leu M1, ventriculos y pericardio, y también la posibilidad de
B72.3, HM F6-2, BerEP4, 44-3AG, MOC-31 y com- invasion del septo interventricular y de alguna valvula
ponentes secretorésNo existe ningin marcador que cardiaca. En general, son tumores no localizados. Ma-
asegure con certeza el diagnéstico de mesoteliomaroscépicamente aparecen multiples nédulos de un ta-
Algunos pato6logos han encontrado en este tumor unmafio variable de 0,5 a 4 cm de color blanco-gris que
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estan infiltrando las estructuras cardiacas. Inmunohidel timoma son del tipo T y enzimatica e histoquimi-
toquimicamente los linfomas tipo B presentan reactivicamente reaccionan como timocitos inmaduros. Ade-
dad a CD 20, MB 2 y MB 1 y los linfomas tipo T a mas de las células epiteliales y los linfocitos, pueden
CD3 y CD45R0. Para el diagnostico diferencial entreverse unas células interdigitantes («células asteroi-
una metastasis de carcinoma o melanoma y un linfomdes») que reaccionan inmunohistoquimicamente al
se utiliza el marcador LCA, que es positivo en este UICD20 (L26}".
timo. La clinica es variable y depende de la extension Los timomas localizados en el timo pueden clasifi-
y localizacion del tumor. El diagnéstico exacto se reacarse de varias formas, segun el tipo celular pueden di-
liza por biopsia directa o por puncion transpericardicavidirse en: timoma predominantemente de células en
El prondstico es pésimo, con escasa supervivencia dnuso, predominantemente linfocitico, predominante-
los pacientes diagnosticados ante mortem. La terapéwente de células epiteliales y mixto. Otro tipo de cla-
tica antitumoral con ciclofosfamida, dexorubicina, sificacion anatémica es timoma medular, timoma mix-
vincristina y prednisona ha logrado la remisién tumo-to, timoma predominantemente cortical, timoma
ral y supervivencias de, por lo menos, 18 y 12 mesesportical y carcinoma timico bien diferenciddoLos
como en los casos comunicados por Nand “tyal tumores con células en huso redondeadas son general-
Kelsey et aF, respectivamente. mente encapsulados y con buen prondstico. En las
neoplasias con células epiteliales redondeadas poligo-
nales la agresividad tumoral esta relacionada con el
namero de células epiteliales en relacién al de linfoci-
Los timomas son neoplasias de células epiteliales ttos y con el grado de atipia en dichas células epitelia-
micas, independientemente de la presencia y nimetes. Un timoma se considera benigno si estad encapsu-
de linfocitos’. EI seminoma, tumor carcinoide, enfer- lado, localizado y no tiene infiltracion local y
medad de Hodgkin y linfoma no hodgkiniano puedenmetastasis; por el contrario, se acepta como maligno si
afectar al timo y pueden ser considerados como tumaxisten signos de agresividad en forma de invasion lo-
res timicos pero no como variedades de timoma. Etal y metastasis
asentamiento habitual de éste es en la glandula timicaEl carcinoma timico es un tumor epitelial con datos
o mediastino anterior, aunque puede tener otras localkistoldgicos de malignidag es muy infrecuente, pero
zaciones toracicas como la intrapericardica que ebay varios subtipos tumorales. Se diferencia de otros
muy rara. Alrededor del 30-45% de los pacientes cotimomas porquea) rara vez se asocia a miastenia gra-
timoma desarrollan miastenia gravis y un ndmero invis 0 a enfermedades inmunolégicasmicroscopica-
determinado otras enfermedades sistémicas de tipo imente no presenta espacios perivasculares, focos de
munologico. En el 80% de los casos aproximadamentdiferenciacion medular, corpisculos de Hassall o espa-
el tumor esta encapsulado y puede ser resecado facdios glandulares, g) no tiene linfocitos T inmaduros.
mente, otras veces infiltra estructuras vecinas. Microskl carcinoma timico puede tener linfocitos T maduros
copicamente el timoma esta compuesto de una mezctainfrecuentemente linfocitos B.
de células epiteliales neoplasicas y linfocitos. Las cé- Histologicamente aparecen células carcinomatosas
lulas neoplasicas epiteliales pueden tener una formde estirpe epitelial que generalmente presentan inmu-
redondeada, poligonal u oval variable. Los linfocitosnorreactividad a CD5. Se distinguen los subgrupos tu-
pueden ser maduros (inactivos) o presentar signos daorales:a) carcinoma de células escamodasgarci-
activacion en forma de nucleo grande, nucléolo visinoma no queratiniformeg) carcinoma sarcomatoso
ble, anillo citoplasmatico y actividad mitética. El tu- (carcinosarcoma);d) carcinoma de células claras;
mor puede tener espacios perivasculares que albergahcarcinoma basaloidé) carcinoma mucoepidermoi-
linfocitos, fluido rico en proteinas, hematies, macréfa-de; g) carcinoma de células pequefiad))ycarcinoma
gos, tejido fibrético, formaciones seudoglandulares ao diferenciado (anaplésico).
glandulares, corpusculos de Hassall, vascularizacion y El pronéstico de un timoma localizado es bueno tras
signos de esclerosis. Ultraestructuralmente las célulda reseccién quirargica completa; si se trata de un ti-
epiteliales tienen unas ramificaciones de filamentosmoma invasivo depende de la amplitud y radicalidad
desmosomas, elongaciones celulares y lamina“‘hasalen la escisién quirargica. En el caso del carcinoma ti-
Inmunohistoquimicamente las células epiteliales demico depende del subtipo histologico y, en este senti-
timoma tienen reactividad a la queratina, antigeno deo, son muy agresivos el carcinoma no queratinifor-
membrana epitelial (EMA) y antigeno carcinoembrio-me, carcinosarcoma, carcinoma de células claras y
genético (CEA). La positividad al EMA esta presentecarcinoma anaplédsico; moderadamente agresivos el
sélo cuando existen formaciones glandulares y en lagarcinoma de células escamosas, y relativamente poco
células de forma redonda o poligonal. Los timomasagresivo el carcinoma mucoepidermoide y el carcino-
también pueden ofrecer reactividad a los receptores dea basaloide.
factor de crecimiento y epidermal, proteina viral P19, Los timomas cardiacos son tumores derivados de
A2B5, Leu 7, timulin y timosina alfa-1. Los linfocitos restos timicos en el pericardio parietal. S6lo los tumo-
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res en los que no hay afectacién tumoral en el timo secasionan metastasis en el corazén o en el pericardio.
consideran timomas pericardicos primaridan la se- Las vias de diseminacion para metastatizar el corazon
rie de McAllister y Fenoglibsélo recogieron 4 obser- y pericardio son las siguientes en orden decreéiénte
vaciones de las cuales una fue un hallazgo autépsica) diseminacion por via hematégena. Se produce em-
en todos los casos se tratd de un timoma adherido Bblizacién de material tumoral que metastatiza en pe-
pericardio en la base o cara anterior del corazén y nirricardio y corazén; algunos tumores se extienden di-
gun enfermo present6 miastenia gravis. rectamente al interior de la AD como ciertos
carcinomas de rifién, hepatoblastoma, sarcoma de
vena cava inferior y otrody) diseminacién linfatica.

Se establece una diseminacion retrégrada del tumor a

Se considera un teratoma como maligno cuando syartir de linfaticos del mediastino, bastante habitual en
fre degeneracion maligna y también cuando es invasel carcinoma de pulmén, mama y otros carcinomas, y
VO a estructuras vecinas 0 causa metastasis @ contigliidad. Hay una invasion neoplasica por ex-
distancia La degeneracion maligna puede ser de tipdension tumoral directa, como en el carcinoma de eso-
carcinomatoso o sarcomatoso. Cuando la porciéon mdago, pulmoén, mama y otros del mediastino y térax.
ligna del tumor es un carcinoma embrionario se denoko mas habitual es que las MC sean mudltiples y dise-
mina teratocarcinomakl teratoma inmaduro o malig- minados por corazén y pericardio; la metastasis aisla-
no estda compuesto de una mezcla de tejidala es excepcional. Los carcinomas provocan metasta-
embrionario y adulto derivado de las tres capas germsis en forma de nddulos mdltiples, pequefios,
nales: ectodermo, mesodermo y endodermo. Cualquidlanquecinos, de consistencia dura y que histoldgica-
tejido puede estar reproducido y puede haber predominente son iguales que el tumor primario. Los sarco-
nio de una capa germiral mas causan metastasis en forma de infiltracion difusa.

En la revision de McAllister y Fenoglicestos auto-
lr_es r_gcopﬂaro_n 4 casos de teratoma maligno .qe.loc%'llinica, diagnéstico y tratamiento
izacion cardiopericardica en pacientes pediatricos,

3 eran varones y 1 mujer. Tres de los tumores estabanlLa sintomatologia es variable y depende del lugar y
localizados en la base de los grandes vasos y el Ultimextension de asentamiento de las MC. Si existe afecta-
invadiaVD y VI. Se intentd la reseccion quigica en  cion pericardica puede producirse infiltracion del mis-
un caso Yy todos fallecieron a los pocos meses del into con cuadro de pericarditis 0 mas cominmente de-
cio de la sintomatologia. rrame pericardico hemético o taponamiento cardiaco.
Cuando el miocardio esta invadido pueden aparecer
arritmias auriculares, ventriculares o bloqueo auriculo-
ventricular y también &ngor por embolizacién tumoral
coronaria 0 por compresioén coronaria a partir del tu-
mor metastasico. Los tumores que se introducen en la
AD pueden causar un cuadro de ocupacion de corazén
derecho.

Los TC secundarios 0 metastasicos son unas 20-40 Para el diagnéstico, los ecocardiogramas transtora-
veces mas frecuentes que los TC primitivos benignosico, bidimensional y transesofagico son el primer
y malignos. Su incidencia en autopsias de pacientgsaso diagnéstico. La TAC y la RMN toracicas son
con neoplasia generalizada es variable y oscila entre &indamentales para constatar el tumor secundario v,
10 y el 20%. Las metastasis cardiacas (MC) son masobre todo, para analizar otras estructuras del medias-
frecuentes en los carcinomas con respecto a los sarciino y del térax. La Unica forma de asegurar el diag-
mas, aparecen generalmente en enfermos de mas deriistico es la puncién pericardica o biopsia directa de
afios y la afectacion por sexos es aproximadamenia tumoracion. Para biopsiar el saco pericardico y co-
igual®. Cualquier neoplasia puede ocasionar metastaazén se puede llevar a cabo una toracotomia anterola-
sis en el corazén o en el pericardio, aunque resultieral izquierda limitada que permite la toma de mues-
mas frecuente la invasion tumoral aislada o combinadaa amplia y, ademas, la exploracion de estructuras
en el pericardio. EI melanoma tiene gran tendencia adyacentes.dmbién se puede abordar el corazén por
causar metastasis en el corazén y se considera quevéh media epigastrica-subxifoidea que es muy poco
50% o mas de estos tumores las ocasi6nbas car-  traumatica e incluso puede realizarse con anestesia lo-
cinomas, sarcomas, linfomas, leucemia y otras neoforcaf®. Otra alternativa vdlida es la biopsia y explora-
maciones pueden producir MC; las neoplasias con maion por via toracoscopica videoasistida.
yor indice de afectacion cardiaca o pericardica son el Dado el caracter diseminado de las MC y de la en-
carcinoma broncogénico, carcinoma de mama y lofermedad neoplasica el tratamiento de los tumores car-
carcinomas de mediastino. Las neoformaciones a padiacos secundarios tiene en general muy malos resul-
tir del sistema nervioso central son las Unicas que ntados. Dependiendo del tipo histol6gico de tumor y su
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O METASTASICOS

Generalidades y anatomia patoldgica
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radiosensibilidad se pueden realizar tratamientos com- El tumor carcinoide nunca se localiza primariamen-
binados de radio y quimioterapia por via sistémica de en el corazén y de forma muy excepcional presenta
intrapericardica (fluorouracilo, oro radiactivo o tetraci- metastasis en el corazon y en el pericdtd®in em-
clinas). En casos de derrame pericardico significativdbamgo, puede producirse una afectacion cardiaca en un
o taponamiento cardiaco se realizan ventana y drenaj@imero considerable de pacientes con sindrome carci-
pericardico. Los tumores intracavitarios derechos, aoide y metastasis, especialmente hepaticas. Las lesio-
partir de extension tumoral por la cava inferior, pue-nes cardiacas estan relacionadas con la serotonina,
den operarse realizando cirugia combinada del tumdsradicinina y otros mediadores y afectan al endocar-
primario y extirpacion tumoral en la AD bajo CEC. En dio, especialmente del corazén derecho, asi como a las
general, ante un tumor cardiaco secundario no sueldlvulas tricispide y pulmonar. Anatomopatolégica-
plantearse una cirugia cardiaca radical. No obstantejente, se aprecia un depdésito de tejido fibroso debajo
en casos seleccionados puede intentarse; asi, Mirallegl endotelio que puede provocar un engrosamiento de
et af en 2 casos de carcinoma metastasico (Al-AD-a pared del VD y de las valvulas tricuspide y pulmo-
vena cava inferior, AD-vena cava inferior), realizaronnar, lo que puede producir estenosis o doble lesion val-
extirpacion completa e incompleta, respectivamenteyular. Los enfermos con gran afectacion del endocar-
con fallecimiento del primer caso al mes y del segundio del VD pueden cursar con un cuadro de
do a los 5 dias. Moreno-Cabral €t glublicaron la re- miocardiopatia restrictiva. Ocasionalmente puede estar
seccion quirdrgica de un leiomiosarcoma metastasicnteresado el endocardio del corazon izquierdo y la
de VI, a partir de un leiomiosarcoma uterino con su-valvula mitral, en especial si existe un defecto septal

pervivencia de la paciente a los 22 meses. auricular y un cortocircuito derecho-izquierdo. En al-
gunos pacientes se ha descrito fibrosis peric&fdica
TUMOR CARCINOIDE Por tratarse de un tumor, aun con la presencia de me-

tastasis, de crecimiento muy lento, en casos seleccio-

El tumor carcinoide es una neoplasia que deriva deados de pacientes sintomaticos se recurre al trata-
las células del sistema endocrino difdsBertenece a la miento quirdrgico para aliviar la sintomatologia y
familia de los tumores neurosecretores 0 apuddmas alagar la vida. Generalmente se realiza recambio val-
Su localizacion mas frecuente es el aparato digestivo yular tricispide y/o comisurotomia o recambio valvu-
es mas habitual en el intestino delgado, recto y apéndidar pulmonar bajo CEC. Lundin efgpublicaron 4 ca-
y después en el estbmago, ampolla de Water, diverticukos de recambio valvular tricispide con 1
de Meckel, eséfago y vias biliares. También puede sifallecimiento postoperatorio y 3 supervivientes a los
tuarse en bronquio, ovario y testiculo. Las células del0, 12 y 18 meses, respectivamente. Estos atitores
tumor carcinoide son capaces de captar o reducir las san una revisién de la bibliografia, comunican 31 casos
les de plata, es decir, son argiréfilas 0 argentafines y esaas operados. Otra alternativa en situaciones especia-
pecificamente tienen un potencial endocrino al podeles es la paliacion mediante valvuloplastia percutanea
secretar especialmente serotonina o 5-hidroxitriptaminaon balén de las vélvulas tricispide y pulm&har
(su metabolito en orina es el acido 5-indolacético) y
también 5-.h|drOX|tr|ptc_)fanc_), calicreinas, hlstqmlna, AGRADECIMIENTO
prostaglandinaACTH, insulina, MSH, catecolaminas,
PTH, gonadotropinas y sustanci&. Al microscopio El autor expresa su reconocimiento y agradecimiento al Dr.
optico, el tumor esta formado por unas células pequeﬁ&é Santana, del Servi(_:io de Anatomia Patolégica d~e| Hospital
con niicleo central, escasas mitosis y un citoplasma cdi/€stra Sefiora del Pino, por sus consejos y ensefianzas y por
granulos; se trata de una tumoracion vascularizada y 148Visar 10s aspectos anatomopatol6gicos del trabajo.
células argirdfilas presentan positividad al reactivo Gri-
melius y Sevier-Mayer. Ultraestructuralmente las célu- )
las contienen unos granulos secretores en su membrafBLIOGRAFIA
I.nmunOhISthUImlcamente se produce una .g,ran Va.r!abl_l. McAllister HA, Fenoglio JJ. Tumors of the cardiovascular sys-
lidad pero en general presentan una reaccion positiva @ tem. Atias of Tumor Pathology. Washington: Armes Forces Insti-
la queratina, serotonina, enolasa neuroespecifica, cro- tute of Pathology, 1978; 73-119.
mogranin Ay B, secretoneurina, sinaptofisina, Leu-7 y 2. Thomas ChR, Johnson GW, Stoddard MF, Clifford S. Primary
neurofilamentosAdemas, se han detectado hormonas malignant cardiac tumors: update 1982. Med Pediatr Oncol 1992;
peptl’dlcgs del tipo de la ;omatos_tatlna, t_)ombesma, pépS. é%ei%—:-ngL?,)léooley DA, Frazier OH, Hallman GL, Powers PL,
tido relajador de la gastrina, peptido relajador de la hor-  Montero CG. Cardiac tumors. Clinical spectrum and prognosis of
mona del crecimiento, gastrina, polipéptido pancreatico, lesions other than classical benign mixoma in 20 patients. J Tho-
VIP y calcictonina; excepcionaimente se ha observac, MEOMOmMIISASERS L e,
t‘.”‘mb'e” melan."%’ El carcinoide OnCPCItICO.eS unava- =, Priméry cardiac neoplasms.y Early and late results of s):JrgicaI tre-
riedad de carcinoide en el que las células tienen un Cito-  ament in 42 patients. J Thorac Cardiovasc Surg 1987; 93: 502-511.
plasma granular acido6filo muy abundanhte 5. Murphy MC, Sweeney MS, Putnam JB, Walker WE, Frazier OH,
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