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RESUMEN

El angiosarcoma cardiaco es un tumor primario maligno infrecuente de origen mesenquimal con muy mal
prondstico, que tiende a infiltrar el corazén e invadir las estructuras circundantes. El diagndstico inicial se
realiza habitualmente con ecocardiograffa transtoracica y transesofédgica, que aportan mucha informacion
como, por ejemplo, extension, sitio de implantacion, tamafio y pardmetros hemodindmicos relacionados
con la presencia de la masa. El estudio se puede complementar con otras técnicas como la resonancia mag-
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nética cardiaca y la tomografia computarizada cardfaca.
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Cardiac primary angiosarcoma is an uncommon malignant primary tumor of mesenchymal origin with very poor
prognosis because it tends to infiltrate the heart and invades the surrounding structures. The diagnosis is made
by cardiac imaging; transthoracic echocardiogram and transesophageal echocardiogram provide information
about extension, implantation site, size and hemodynamic parameters related to the presence of the mass. Eva-

luation of the mass can include cardiac magnetic resonance and computerized cardiac tomography.

Presentacion del caso

Mujer de 49 afos, con antecedentes personales patoldgicos de diabetes mellitus
tipo 2 y obesidad severa, con historia de disnea y ortopnea de aproximadamente
4 meses de evolucién. La paciente refiere que en las Ultimas semanas ha em-
peorado la disnea y que, ademds, empezd a asociar mucha tos y hemoptisis.
Consulté en varias ocasiones a servicios de emergencias donde indicaban trata-
miento sintomatico. Sin embargo, en la Ultima consulta se le remitié al Servicio
de Cardiologia del Hospital San Vicente Paul para valoracion y realizacién de eco-
cardiografia transtoracica (ETT) para descartar algun tipo de patologfa cardiaca.

La ETT reveldé una masa intracardiaca de gran tamano que abarcaba todo la au-
ricula izquierda y protrufa en didstole hacia el ventriculo izquierdo provocando
obstruccién dindmica en la vélvula mitral. Sin embargo, llamaba la atencién que
no se observaba adosada al septum interatrial (SIA) (Video 1). La masa provocaba
una estenosis mitral severa con velocidad méxima de flujo de 2,8 m/s y gradiente
medio de 22 mmHg (Figura 1). También existia dilatacion e hipertrofia del ven-
triculo derecho con 9 mm de espesor parietal diastolico e insuficiencia tricUspide
con un gradiente de 80 mmHg y una presion sistolica de la arteria pulmonar
(PSAP) estimada en 95 mmHg (Figura 2). También se aprecia dilatacion grave
de la auricula izquierda y derecha. El ventriculo izquierdo no tenia alteraciones.

Se decide realizar una ecocardiografia transesofagica (ETE) donde se corrobora
la presencia de una masa bien delimitada en la auricula izquierda que protruye
hacia orejuela izquierda ocupando practicamente toda la cavidad (Video 2).
No se encuentra adherida al septo interauricular (que seria lo esperable para

la masa mas frecuente, el mixoma), y no queda muy claro su origen, ya que no
se pudo descartar con el estudio si se extendia desde las venas pulmonares
(Video 3, Video 4 y Video 5).

Se realiza una tomografia de térax con contraste con un equipo de 16 cortes
que demostrd que la masa se encuentra adherida a la pared posterior de la
auricula izquierda, las cuatro venas pulmonares no estaban comprometidas,
y descarto la presencia de otras masas en otros lugares o de datos de trom-
boembolismo pulmonar (Figura 3 y Figura 4).

La paciente es derivada a sala de operaciones donde, mediante esternotomia
media, diseccion de planos y bajo circulacién extracorpéres, le realizan atrioto-
mia izquierda. Solo se pudo resecar parcialmente la masa, ya que se encontraba
muy adherida a la pared posterior de la auricula izquierda y existia riesgo de per-
forar la pared de la misma. La masa extraida se describe como sélida, poco friable
y con un volumen de aproximadamente 140 cc (Figura 5). Se examino la vélvula
mitral, que no tenia mas lesiones que una leve insuficiencia mitral residual.

Se traslada a la paciente a la Unidad de Cuidados Intensivos, donde evoluciond
a shock cardiogénico y recibié tratamiento con vasopresores e inotropicos. Sin
embargo, su condicién no mejord, evolucionando a shock refractario y murien-
do 6 horas después.

Durante su estancia en la UCI se le realiza una nueva ETT, que encontré hipo-
cinesia de todos los segmentos medios y apicales y un “abalonamiento” muy
sugestivo de miocardiopatfa por estrés (Tako-Tsubo). La coronariografia que se
realizé el dia anterior a la cirugia no tenia lesiones coronarias.
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Se realizo la autopsia, que permitié estudiar la histologia del tumor y llegar al diag-
nostico de angiosarcoma primario. Ademds, se documentd una importante cardio-
megalia, con dilatacion de cavidades derechas e izquierdas, hipertrofia de ventriculo
derecho, asi como hipertension pulmonar grave. El corazon pesé aproximadamente
620 g, cuando en la mujer el peso no debe sobrepasar los 300 g (Figura 6).

No se encontraron lesiones metastasicas ni embolicas sistémicas. Tampoco
tenfa trombosis arterial que explicara la caida de la fraccién de eyeccion y los
defectos segmentarios de la Ultima ecocardiografia que se le realizo. Finalmen-
te se concluyo que el desarrollo de una miocardiopatia por estrés (Tako-Tsubo)
fue lo que llevo a la paciente a su muerte.

Estudio por imagen

Video 2. Ecocardiograffa transesofagica en una vista de dos cdmaras a
aproximadamente 90° donde se observa invasién de la orejuela izquierda
por la masa

Video 1. Ecocardiograffa transtordcica donde se observa la masa
intracardiaca que protruye hacia el ventriculo izquierdo y que no esta
adherida al septo interauricular

1 VM Vmax
VM Vedia
VM GPmax  31.57 mmHg|
VM GPmedio 22.22 mmHg|
VM VTI 77.4c¢

Figura 1. Evaluacion con Doppler continuo del flujo mitral con gradiente
medio 22 mmHg y velocidad maxima 2,8 m/s

Figura 2. Doppler continuo del flujo de la insuficiencia tricispide, con
gradiente transvalvular de 80 mmHg, para una presion sistdlica de la arteria
pulmonar (PSAP) de 95 mmHg

» Casos clinicos

36

Video 3. Ecocardiografia transesofagica en una vista cuatro camaras a 0°,
donde se observa la masa protruyendo hacia ventriculo izquierdo

Video 4. Ecocardiograffa transesofégica, vista de tres cdmaras a
aproximadamente 125°, donde se observa la masa de gran tamafo y se
aprecia de nuevo que no estéd adherida al septum interatrial

Video 5. Ecocardiograffa transesofagica con reconstruccion tridimensional,
con vista desde el techo de la auricula izquierda, donde se observa la masa
y al fondo el movimiento de los velos de la mitral

RETIC 2018 (1); 2: 35-38



https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/OCT_2018_Vol_I_2/Videos/Video_02_C5.mp4
https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/OCT_2018_Vol_I_2/Videos/Video_01_C5.mp4
https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/OCT_2018_Vol_I_2/Videos/Video_03_C5.mp4
https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/OCT_2018_Vol_I_2/Videos/Video_04_C5.mp4
https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/OCT_2018_Vol_I_2/Videos/Video_05_C5.mp4
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Figura 3. Plano de cuatro cdmaras en TC en el que se aprecia la masa
intracardiaca (flecha) adherida a la pared posterior de la auricula izquierda

Figura 4. Reconstruccién de imagen en TC en la que se ven las 4 venas
pulmonares libres y sin infiltracién por la masa (flecha)

Figura 5. Pieza anatomopatoldgica del tumor, con un volumen de 140 ccy
una longitud aproximadamente de 10 cm
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Figura 6. Pieza anatomopatoldgica del corazén donde se observa un corte
coronal y destaca la hipertrofia y dilatacién del ventriculo derecho

Discusion

Las masas mas frecuentes intracardiacas son los trombos y vegetaciones, se-
guidos por una gran variedad de neoplasias que son mas infrecuentes. Dentro
de éstas se encuentran los tumores primarios, que tienen una incidencia de
0,0017% a 0,28% de acuerdo a los informes de autopsias publicados™. Tres
cuartas partes de ellos son benignos y los mds frecuentes son los mixomas,
que corresponden al 50%". El 25% de los tumores primarios de corazén son
malignos y tres cuartas partes son sarcomas. En los Ultimos afos la incidencia
de los tumores cardiacos ha ido en aumento, debido a la disponibilidad de
técnicas de imagen que han permitido aumentar el nimero de diagnosticos?.

Un tercio de los sarcomas malignos son angiosarcomas, seguidos por rabdio-
miosarcoma, fibrosarcomas, linfosarcomas, leiomiosarcomas, liposarcomas,
sarcoma neurogénico, sarcoma sinovial y osteosarcoma, en orden de frecuen-
cia presentandose preferiblemente en individuos de mediana edad®.

Los tumores malignos primarios pueden producir una variedad de sintomas

dependiendo principalmente de 4 mecanismos segun se produzca:

+ Obstruccion del flujo sanguineo intracardiaco o valvular.

+Invasion local produciendo arritmias o pericarditis o taponamiento.

- Embolos sistémicos, cuando se localizan en cavidades izquierdas.

- Presencia de sintomas consuntivos o asintoméaticos como hallazgo inci-
dental.

El angiosarcoma también se ha denominado hemangioendotelioma maligno,
hemangioendoteliosarcoma, hemangiosarcoma y hemangioendotelioblas-
toma®. Esta constituido por células malignas que forman espacios o canales
vasculares caracteristicos, muchos contienen focos de areas sélidas y células
fusiformes®. Es mds comun en el sexo masculino y habitual entre los 20-50
anos. El atrio derecho es la cdmara mas frecuentemente afectada, y después el
ventriculo derecho y el pericardio®.
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Conclusion

Los sarcomas son tumores cardiacos primarios malignos, muy raros, que
provocan por lo general lesiones metastdsicas intracardiacas o extracar-
diacas, asociando una supervivencia muy baja. En los Ultimos anos, los
avances en la tecnologia de imagen como, por ejemplo, la ecocardiogra-
fia transtordcica o transesofagica, la resonancia magnética y la tomografia
cardiaca han hecho que el diagndstico de estos tumores se haga con més
frecuencia.

Ideas para recordar

Los sarcomas cardiacos son tumores malignos con evolucion térpida y que
muchas veces no se pueden resecar por completo.
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Los sintomas de presentacion son muy variados y van desde disnea de es-
fuerzos, embolismo sistémico, arritmias o derrame pericardico por invasion
local y sintomas consuntivos.
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