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Palabras clave RESUMEN

> Angiosarcoma
> Tumor pericardico
> Hemopericardio

El angiosarcoma primario de pericardio es una patologia extremadamente infrecuente, con muy mal pro-
nostico. Se presenta un paciente ingresado por un cuadro constitucional y disnea en el que se diagnostica
un derrame pericardico hemorrdgico asociado a un tumor maligno de pericardio, y que termina falleciendo.

La autopsia confirmo el diagndstico de angiosarcoma de pericardio.
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Primary pericardial angiosarcoma is an extremely rare tumor associated with a very poor prognosis. This is a pre-
sentation of a case of a patient presenting with acute constitutional symptoms and dyspnea in whom a hemope-

ricardium due to a pericardial tumor. The case evolved rapidly and ended fatally. The diagnosis of primary pericar-
dial angiosarcoma was made in the autopsy.

Presentacion del caso

Varén de 44 anos, sin antecedentes patoldgicos relevantes que acudio al Ser-
vicio de Urgencias por un cuadro de astenia, adinamia, disnea y sensacion
febril. En la valoracién inicial se aprecio febricula de 37,5 °C, derrame pleural
bilateral moderado (Figura 1) y derrame pericardico severo con signos de
taponamiento cardiaco y compromiso hemodindmico, por lo que se proce-
di6 a drenar el derrame pericérdico, obteniendo 400 ml de liquido sangui-
nolento.

El paciente ingreso en la Unidad de Cuidados Intensivos, donde se mantuvo
en observacion. El liquido pericardico resulté ser un exudado, con resultados
negativos en la inmunologia para tuberculosis, las serologias virales y el estu-
dio bacteriolégico. Su condicién clinica mejord, por lo que se decidié darle el
alta médica tras una ecocardiografia transtoracica (ETT) de control informada
como normal (Video 1).

Un mes después el paciente reingresa con mayor disnea, dolor toracico que
empeora con el esfuerzo y fiebre persistente. Al examen fisico se observa dete-
rioro del estado general, disminucion significativa de peso, fiebre y gesto facial
de dolor al inspirar.
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La radiografia de térax muestra un parénquima pulmonar con infiltrados
algodonosos difusos bilaterales y derrame pleural bilateral de predominio
izquierdo (Figura 2). Se realiza una ETT en la que se observa un engrosa-
miento muy llamativo de hasta 5 cm del pericardio con una textura hete-
rogénea en empedrado. Ademas, existia un movimiento disincronico del
septum interventricular muy llamativo (Video 2, Video 3 y Video 4). En la
tomografia de térax se comprueba que el pericardio estd muy engrosado,
con multiples calcificaciones nodulares de hasta 28 mm de didmetro. Ade-
mas, se observa infiltrado alveolar, derrame pleural y atelectasia del Iébulo
pulmonar inferior izquierdo (Figura 3). Se realizd una biopsia pleural sin
resultado concluyente.

El estado clinico del paciente se deteriord rapidamente, por lo que no se pudo
realizar una biopsia del pericardio y los cirujanos cardiovasculares rechazaron
la posibilidad de realizar un abordaje quirdrgico. Evoluciond a shock cardiogé-
nico con posterior claudicacion ventilatoria. Se realizdé una nueva una pericar-
diocentesis, obteniendo 600 ml de liquido francamente hemorréagico. Horas
después el paciente fallecio. La autopsia evidencié un pericardio infiltrado
por tejido necrético y hemorragico que formaba granulomas de gran tamano
(Figura 4 y Figura 5). El parénquima pulmonar también se encontraba invadi-
do por lesiones nodulares (Figura 6). El andlisis histolégico dio el diagnéstico
final de angiosarcoma primario de pericardio.
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Estudio por imagen

Video 2. Ecocardiografia en el reingreso. Plano subcostal. Engrosamiento
muy llamativo del pericardio. Movimiento paraddjico del septo

Figura 1. Radiografia de térax, proyeccion PA. Se observa derrame pleural
de predominio derecho y ensanchamiento de la silueta cardiaca

Video 3. Ecocardiografia en el reingreso. Plano paraesternal. El pericardio
aparece como una banda gruesa de tejido de densidad heterogénea

Video 1. Ecocardiografia “normal” tras la pericardiocentesis. Plano apical de
cuatro camaras

Video 4. Ecocardiografia en el reingreso. Plano apical. Destaca de nuevo el
terrible engrosamiento pericardico. Ademas, se aprecia derrame pericardico
libre asociado

Figura 2. Radiografia de térax. Se observa un infiltrado algodonoso en
ambos campos pulmonares con derrame pleural de predominio izquierdo
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Figura 3. Corte axial de tomografia tordcica con contraste. Se observan
infiltrados nodulares bilaterales en vidrio deslustrado e iméagenes sélidas
asociadas a derrame pleural izquierdo
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https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/JUL_2020_N_3/Videos/Caso_03/V_01_Caso_03.mp4
https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/JUL_2020_N_3/Videos/Caso_03/V_02_Caso_03.mp4
https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/JUL_2020_N_3/Videos/Caso_03/V_03_Caso_03.mp4
https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/JUL_2020_N_3/Videos/Caso_03/V_04_Caso_03.mp4
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Figura 4. Pieza histolégica del corazon donde se observan lesiones
necrosadas infiltrantes en el pericardio formando granulomas (cortesia del
Dr. Vargas, Servicio de Patologia, Hospital San Vicente Pall, Heredia, Costa Rica)
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Figura 5. Otra vista de la pieza histolégica de corazon donde se observan
las lesiones infiltrantes en pericardio necrosadas formando granulomas
(cortesia del Dr. Vargas, Servicio de Patologia, Hospital San Vicente Paul, Heredia,
Costa Rica)
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Figura 6. Pieza histologica del pulmon, con multiples lesiones nodulares
en el parénquima (cortesia del Dr. Vargas, Servicio de Patologia, Hospital San
Vicente Padl, Heredia, Costa Rica)

Discusion

Los tumores cardiacos primarios son raros, con una incidencia entre el
0,0017% y el 0,03% de todos los tumores. De todos los tumores malignos
cardfacos, los sarcomas son los mas frecuentes (76-78%)">3 y el angiosarco-
ma representa aproximadamente el 31% de los tumores de estirpe maligna.

El angiosarcoma primario de pericardio es extremadamente raro y esta aso-
ciado a muy mal prondstico®”. Con una mayor incidencia en varones, aparece
entre laterceray la cuarta década de la vida. Su progresién inicialmente es asin-
tomética o muy inespecifica®. Finalmente suele presentarse con insuficiencia
cardiaca y es frecuente el derrame pericardico severo.

En el paciente de este caso los diagnosticos diferenciales evaluados inicialmente
fueron tuberculosis y miocarditis viral, pero las serologfas virales, bacteriologia
y serologias para tuberculosis, fueron negativas. En la segunda internacion fue
imposible no pensar en una causa neoplésica por la répida progresion de los sin-
tomas y el deterioro marcado de su estado general. Liamé mucho la atencion la
rapida progresion de la enfermedad, sin poder tener un diagndstico certero has-
ta después de la muerte del paciente. Apoyaba el diagndstico de neoplasia ma-
ligna la infiltracién pericardica observada en la tomografia y la ecocardiografia, lo
que hizo pensar en un proceso neoplasico infiltrativo del pericardio a pesar de
no tener la confirmacion histopatolégica hasta el momento de su fallecimiento.

El angiosarcoma pericardico se observa como lesiones rojas o pardas y hemo-
rragicas, mal circunscritas y que pueden invadir el miocardio subyacente, el pul-
mon o la pared toracica®. En la autopsia las muestras macroscopicas revelaron
caracteristicas de tumor maligno con metéstasis en el parénquima pulmonar.
La histologia con marcadores CD 31+ y CD 34 + llevo al diagnéstico final de
angiosarcoma primario de pericardio.
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En estos pacientes se ha descrito una supervivencia promedio de 6 a 14 meses.
El tumor responde pobremente a la radioterapia y a la quimioterapia, y en mu-
chos casos se recomienda un manejo conservador del paciente. Si se piensa
en la cirugia, la reseccion del tumor(es) es compleja, ya que son masas muy
friables con alto riesgo de hemorragia en el momento de las resecciones®.

Conclusion

El angiosarcoma primario de pericardio es un tumor extraordinariamente raro
y de diagndéstico muy dificil. Tiene opciones terapéuticas muy limitadas y un
pobre pronostico®.

Ideas para recordar

Ante un derrame pericardico hemorragico se debe descartar la etiologia
maligna.
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La biopsia de pericardio se debe realizar tempranamente ante la sospecha
de malignidad, a pesar de ser un procedimiento invasivo.

Los tumores del pericardio son enfermedades raras que deben entrar den-
tro del diagnostico diferencial.
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