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El sarcoma cardiaco primario es un tumor maligno de
evolucion rapida y fatal. Se desconoce en la actualidad
cudl debe ser la aproximacion terapéutica ideal a esta en-
fermedad. El trasplante cardiaco se ha utilizado ocasio-
nalmente como tratamiento definitivo de esta entidad.

Presentamos a 8 pacientes diagnosticados de sarcoma
cardiaco primario que fueron valorados para trasplante.
Después del estudio de extension, 6 pacientes fueron in-
cluidos en lista de espera para trasplante cardiaco. En 3
pacientes, la intervencion no se pudo completar al de-
mostrarse intraoperatoriamente la extension extracardia-
ca del sarcoma, y en tres pacientes el procedimiento se
llevd a término. La mediana de supervivencia por inten-
cién de tratar (trasplante o intento de trasplante) fue de
8,5 meses. La mediana de supervivencia de los 3 pacien-
tes trasplantados (12 meses) fue similar a la de los 5 pa-
cientes no trasplantados (11 meses).

Palabras clave: Trasplante cardiaco. Sarcoma primario
cardiaco. Neoplasia cardiaca.

Is Heart Transplantation for Primary Cardiac
Sarcoma a Useful Therapeutic Option?

Primary cardiac sarcomas are rapidly progressive ma-
lignant tumors. No good therapeutic option is known. In
recent years, heart transplantation has sometimes been
performed in selected patients with cardiac sarcoma.

We retrospectively analyzed 8 patients with primary
cardiac sarcoma referred to our center to undergo as-
sessment for heart transplantation. After an exhaustive
study of the extension of the tumor, 6 patients were ad-
ded to the waiting list for heart transplantation. Heart
transplantation was not performed in 3 of these patients
due to evidence of extracardiac extension, but the proce-
dure was completed in the remaining 3 patients. The me-
dian survival in «intention-to-treat» analysis (transplanta-
tion or a frustrated transplantation attempt) was 8.5
months. Overall, the median survival of the 3 patients
who underwent transplantation (12 months) was similar to
that of the 5 patients who did not (11 months).

Key words: Heart transplantation. Primary cardiac sar-
coma. Heart neoplasm.

Full English text available at: www.revespcardiol.org

INTRODUCCION

La incidencia de neoplasias cardiacas primarias es
baja, con tasas descritas entre 0,001 y 0,03%'. La ma-
yoria de estos tumores son de cardcter benigno o de
bajo grado de malignidad. No obstante, hasta un 25%
de los tumores cardiacos son malignos?, siendo los sar-
comas los mds frecuentes.

El trasplante cardiaco ortotpico (TxC) ha surgido
como alternativa de tratamiento a estos pacientes ante
los malos resultados del tratamiento convencional.
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Presentamos una serie de pacientes diagnosticados
de sarcoma cardiaco primario (SCP) que fueron valo-
rados para TxC como opcién terapéutica de su enfer-
medad.

RESULTADOS

Se evalué en nuestra consulta a 8 pacientes con
diagndstico de SCP para su inclusion en el programa
de TxC. Los datos demograficos y clinicos se presen-
tan en la tabla 1.

Tras un estudio inicial de extension se excluyé a 2
pacientes por presentar una extensién tumoral extra-
cardiaca (un paciente, a la vena cava inferior y otro, a
las venas pulmonares). El resto de los pacientes fueron
incluidos en lista de espera de TxC. Se decidid, con-
juntamente con el servicio de oncologfa, la administra-
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TABLA 1. Datos demograficos y clinicos de
los 8 pacientes de nuestra serie

Edad media (afios) 36+ 14,1
Sexo (V/M) 4/4
Sintomatologia

Derrame pericardico 4 (50%)
Pericarditis 3 (37,6%)
Taponamiento 3 (37,6%)
ICC (derecha o izquierda) 4 (50%)
Sindrome constitucional 2 (25%)
Retraso medio hasta el diagnéstico (meses) 45+21

Origen del tumor (derecho/ izquierdo) 6/2
Anatomia patolégica

Angiosarcoma 5 (62,5%)
Sarcoma pleomérfico 1(12,5%)
Rabdomiosarcoma 1(12,5%)
Histiciotoma fibroso maligno 1(12,5%)
Diagndstico anatomopatoldgico Intento  Diagndstico
Pericardiocentesis 4 0
Biopsia por toracotomia 8 8
Estudio de extension
ETT 100%
ETE 100%
TAC toracoabdominal 100%
RMN 67%
Cavografia 83%
Gammagrafia con galio 83%

ICC: insuficiencia cardiaca; ETT: ecocardiograma transtordcico; ETE: ecocar-
diograma transesofégico; RMN: resonancia magnética toracica con gadolinio.

cioén de quimioterapia (QT) previa al TxC. Un paciente
trasplantado a los ocho dias no la recibid.

La mediana de tiempo tras el diagndstico del tumor
hasta el trasplante o intento de trasplante fue de 52
dias (rango, 10-90 dias). La mediana de tiempo desde
su inclusion en lista de espera hasta el trasplante fue
de 34 dias (rango, 8-48 dias). En la tabla 2 se exponen
los resultados de la cirugia.

En tres de los 6 casos no pudo completarse el TxC
por evidente afeccion extracardiaca tras la toracoto-
mia. En el paciente 1 existia invasion de la pleura pa-
rietal derecha. En el paciente 2, la vena cava inferior
estaba infiltrada, sin posibilidad de resecciéon con mar-
genes para la realizacién de las anastomosis del injer-
to, y en el paciente 6 existia afeccién de las venas pul-

monares y del mediastino. Todas las anastomosis car-
diacas fueron realizadas mediante técnica convencio-
nal (auricula nativa a auricula donante) con reseccién
amplia auricular y comprobacion histolégica de mér-
genes libres de tumor por biopsia intraoperatoria.

La paciente 5, trasplantada por un rabdomiosarcoma
originario del ventriculo izquierdo, sobrevivié 28 me-
ses hasta la aparicién de una recidiva local en la auri-
cula nativa. Tras un nuevo estudio de extension se de-
cidi6 realizar un retrasplante cardiaco. A los 7 meses
apareci6 una segunda recidiva en la auricula izquierda
y las venas que caus6 la muerte de la enferma un mes
mds tarde.

El resto de los pacientes en que se intentd el TxC fa-
llecieron por diseminacion tumoral a distancia.

Los 2 pacientes a los que no se incluyé en lista de
espera para TxC por evidencia de afeccion extracardi-
aca tuvieron una supervivencia desde el diagndstico de
11 y 18 meses. La muerte fue debida a metastasis cere-
brales en uno de ellos y por invasién hepética por con-
tigiiidad en el otro. El tratamiento en ambos pacientes
consistié en reseccion tumoral y quimioterapia.

En la figura 1 se presenta la supervivencia actual de
los 6 pacientes por intencién de tratamiento. La me-
diana de la supervivencia fue de 8,5 meses (rango, 1-
36 meses). Los pacientes trasplantados fueron tratados
con doble terapia inmunodepresora mientras se reali-
zaba la QT (ciclosporina y prednisona).

DISCUSION

Los sarcomas cardiacos son tumores muy agresivos.
De hecho, un 80% de los pacientes presentan enferme-
dad metastdsica en el momento del diagndstico y un
90% sobreviven menos de 9 meses tras el mismo®*. La
agresividad de estos tumores limita en muchos casos
la reseccidén quirtdrgica convencional, que en algunas
series es s6lo del 15%>, sin que este tratamiento pro-
porcionase una mejoria en el prondstico. La QT y la
radioterapia no ofrecen mejores perspectivas®. Todo
ello llevé a plantear el TxC como opcidn terapéutica
en estos pacientes®.

Son menos de 30 los TxC referenciados en la biblio-
grafia para el tratamiento de tumores cardiacos prima-
rios (25% para tumores benignos no resecables y 75%

TABLA 2. Resultados de los pacientes trasplantados o con intento de trasplante cardiaco

Caso Cirugia QT pre-TxC QT post-TxC Tiempo dx-TxC ~ Tiempo en lista espera Supervivencia tras TxC o intento Causa de muerte

1 Intento TxC 1 ciclo 6 ciclos 30 dias 20 dias 13 meses Metéstasis cerebral
2 Intento TxC No No 10 dias 8 dias 8 meses Metastasis pulmonar
3 TxC 4 ciclos 6 ciclos 90 dias 45 dias 12 meses Metastasis cerebral
4 TxC 1 ciclo No 45 dias 33 dias 9 meses Metastasis cerebral
5 TxC 1 ciclo 5 ciclos 60 dias 35 dias 36 meses* Recidiva en VVPP

6 Intento TXC 4 ciclos No 90 dias 48 dias 1 mes Metastasis cerebral

*Paciente con retrasplante cardiaco (véase texto).

TxC: trasplante cardiaco; QT: quimioterapia; Dx: diagnéstico; VVPP: venas pulmonares.
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Fig. 1. Supervivencia actual por intencién de trasplante.

para tumores malignos). El tumor cardiaco para el que
mas frecuentemente se ha empleado el TxC como tra-
tamiento es el sarcoma’. Se han comunicado tasas me-
dias de supervivencia para trasplantados por tumor be-
nigno de 46 meses (rango, 8-105 meses), mientras que
esta cifra se reduce a 12 meses para los tumores malig-
nos (rango, 1-36 meses)’.

El principal problema del TxC en estos pacientes es
la necesidad de confirmar la ausencia de extension ex-
tracardiaca del tumor. En la mayoria de los trabajos, el
estudio se realiza con ecocardiograma y TC toracoabdo-
minal y de crdneo. Desde hace unos afios se ha utilizado
la resonancia magnética cardiaca con el objeto de carac-
terizar la masa intracardiaca, asi como su relacién con
estructuras vecinas con o sin administracién de gadoli-
nio®®. A pesar de que utilizamos esta técnica en gran
parte de nuestros pacientes, no se consiguié discriminar
con fiabilidad la afecciéon de las estructuras vecinas.
Recientemente se ha comenzado a utilizar la tomografia
con emision de positrones en el estudio de las tumora-
ciones cardiacas'®. Futuros trabajos dentro de este cam-
po, ain novedoso, ayudaran a clarificar la sensibilidad
para la delimitacion de la extension tumoral.

Como se aprecia en la tabla 1, nuestro grupo realiz6
un estudio de extensién mds exhaustivo que el llevado
a cabo por la mayoria de los grupos de trasplante. A
pesar de un tiempo en lista de espera relativamente
corto (mediana, 34 dias), encontramos afeccion extra-
cardiaca al intentar el TxC en el 50% de los pacientes.
Este hallazgo obligo a utilizar el injerto en un segundo
receptor preparado para esta eventualidad, siguiendo
la conducta recomendada por la mayoria de los gru-
pos, que aconseja tener preparado este segundo recep-
tor’?. Creemos que no existen en la actualidad técnicas
diagnésticas suficientemente eficaces para discriminar
con certeza a los pacientes que no son candidatos a
TxC, evitando los riesgos de una toracotomia.

Al igual que en nuestra serie, la mayoria de las
muertes en pacientes trasplantados por SCP recogidas
en la bibliografia se deben a enfermedad metastésica’.
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Se desconoce el papel que puedan desempeiar los far-
macos inmunodepresores en la aparicién temprana de
recidiva. Por este motivo, Baay et al'! realizaron un
TxC en un paciente con angiosarcoma al que preope-
ratoriamente se habia administrado QT y radioterapia
y QT en el postrasplante, con lo que consiguieron una
supervivencia del paciente de al menos 33 meses. Esta
estrategia ha sido incorporada por la mayoria de los
autores’®. Nuestro grupo realizé de manera sistematica
esta aproximacion, sin que consiguiéramos reproducir
sus buenos resultados.

Un tema controvertido es el tipo de cirugia o anasto-
mosis del injerto que se ha de realizar a estos pacien-
tes. La mayoria de los autores abogan por utilizar la
técnica de Dreyfus'?, en la que se resecan ambas auri-
culas y se anastomosan las cavas y las venas pulmona-
res a un casquete de auricula izquierda. Aunque gran
parte de los grupos quirdrgicos han realizado esta
aproximacioén''315) otros autores llevan a cabo una re-
seccién quirdrgica auricular amplia con la comproba-
cién histolégica de bordes libres de enfermedad y
anastomosis convencional”!®!7. Esta fue la técnica qui-
rurgica que utilizamos en los tres trasplantes. Dado
que la experiencia que se tiene con estos tipos de tu-
mores es escasa, resulta dificil definir cudl puede ser la
mejor aproximacion.

Michler y Goldstein® comunicaron una de las mayo-
res series descritas de TxC por tumor cardiaco. Se rea-
liz6 el TxC en 6 pacientes (dos fibromas, un feocro-
mocitoma y tres sarcomas de distinta naturaleza). De
estos tres dltimos pacientes se han descrito supervi-
vencias hasta la publicacién de 6 y 34 meses. El tercer
paciente murid por causa desconocida antes del tercer
mes postrasplante. En otra serie de 6 pacientes’, cinco
de los cuales fueron trasplantados por SCP, la media
de supervivencia fue 11,5 meses (rango, 3-36 meses).

En una reciente revisién de Rodriguez et al'® se des-
criben tasas de supervivencia actuarial con TxC del 54
y 45% a los 12 y 24 meses, respectivamente, muy si-
milares a las tasas de supervivencia con tratamiento
convencional. Nuestro andlisis por intencién de tratar
es mas desalentador que los comunicados por estos au-
tores, con tasas de supervivencia del 33 'y 16% a los 12
y 24 meses. La mediana de supervivencia del grupo
trasplantado (12 meses) es similar a la del grupo no
trasplantado (pacientes en los que se intentd el tras-
plante o paciente no incluido en lista de espera), que
es de 11 meses.

Analizando los datos de 28 pacientes trasplantados
por tumor cardiaco primario (7 benignos y 21 malig-
nos) de la revisiéon de Gowdamarajan et al’, comproba-
mos que siete de 21 pacientes trasplantados presentan
una media de supervivencia de 27 meses (rango, 6-66
meses) y estaban, hasta la publicacién de la revision,
sin evidencia de recidiva de enfermedad, por lo que no
se puede desestimar de forma sistemdtica esta opcioén
terapéutica. No obstante, s6lo uno de estos 7 pacientes
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con mejor supervivencia presentaba un angiosarcoma,
que es el tipo de sarcoma mads frecuente, el que més se
ha trasplantado y el que conlleva peor prondstico. Lo
mismo parece confirmarse en nuestra experiencia, en
la que la mediana de supervivencia de los pacientes
con angiosarcoma era de 9 meses, mientras que la de
los afectados por otras variedades tumorales alcanzaba
18 meses. Todo ello parece indicar que la variedad his-
tologica del tumor puede ser un factor de gran impor-
tancia a la hora de decidir el trasplante; la existencia
de un angiosarcoma seria una contraindicacién, mien-
tras que en otros sarcomas menos agresivos el TxC po-
dria ser una opcién razonable. Recientemente se ha
publicado un caso de rabdomiosarcoma con una super-
vivencia post-TxC de 102 meses, lo que confirma la
anterior apreciacion'’.

CONCLUSIONES

Segtin nuestra experiencia y los datos poco favora-
bles en todo el mundo, creemos que el TxC como tra-
tamiento del SCP no ofrece ventajas sobre el trata-
miento convencional. El TxC sélo deberia ser
valorado en pacientes altamente seleccionados con va-
riedades histoldgicas diferentes del angiosarcoma. Los
medios diagnésticos actuales de los que disponemos
para averiguar la afeccién extracardiaca del tumor no
son suficientes para excluir esta posibilidad, y si opta-
mos por la opcién del trasplante siempre debe existir
un segundo receptor preparado. No estd claro el bene-
ficio de la quimioterapia administrada de forma previa
y posterior al trasplante, por lo que esta estrategia de-
bera ser tomada con cautela debido a la posibilidad de
que ocasione efectos secundarios e interacciones con
la medicacion propia del paciente trasplantado.
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