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Introduccion

Presentamos caso de reseccion de angiosarcoma en paciente
joven, masculino, sin evidencias de metéstasis a los examenes
radiolégicos habituales. El cuadro clinico de admisién era de
insuficiencia cardiaca (IC) clase funcional (CF) Il (NYHA - New
York Heart Association). El ecocardiograma transtordcico (ECOTT)
exhibia masa con efecto compresivo sobre cdmaras derechas
y derrame pericardico (DP) moderado. La puncién DP con
andlisis de laboratorio fue poco esclarecedora y el diagndstico
final s6lo fue posible por el estudio anatomopatolégico (AP)
e imunohistoquimico (IMH). A pesar de no haber indicacién
clinica formal para su realizacién, tomografia computada
del corazén y coronarias (TCC) se mostré fundamental para
el planeamiento quirtrgico. En protocolo de quimioterapia
con Paclitaxel, después de 12 meses de la cirugfa, el paciente
evoluciond en IC CF | (NYHA) y examenes de imagen normal.

Relato del Caso

L.R.O, 17 afos, negro, natural de Sao Paulo, sin antecedentes
morbidos de relevancia, admitido en la sala de emergencias
con disconfort respiratorio hace dos afios, con empeoramiento
en los dltimos 60 dias. En ese periodo fue sometido a varios
tratamientos direccionados a infecciones del tracto respiratorio,
sin éxito. Hace 45 dias fue admitido en otro hospital, por la
sala de emergencias, donde fue sometido a eco que evidenci6
DP moderado. Sometido a la puncién pericardica, seguida de
drenaje y biopsia, las cuales se mostraron inespecificas a las
evaluaciones de laboratorio y AP

Después de dos semanas del alta hospitalaria hubo
empeoramiento del cuadro asociado a picos febriles (38°C),
recurriendo entontes a la sala de emergencias (SE) de
nuestro servicio. Se presentaba ltcido, consciente, palido
(+/3+), afebril, taquipneico (28 ipm), juglares tirgidas en
45 grados (++/3+), discreto edema en miembros inferiores.
La auscultacion cardiaca era normal, excepto por taquicardia
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(108 lpm), y la auscultacién pulmonar presentaba murmullo
vesicular disminuido en base derecha. Abdomen con
hepatomegalia 3+/4+, doloroso a la palpacion en
hipocondrio derecho.

Rayos-x del térax en proyeccién antero-posterior
mostraban aumento importante del drea cardiaca, relacionado
a las cdmaras cardiacas derechas y el ECG presentaba bajo
voltaje de los complejos QRS en derivaciones periféricas.

El ecocardiograma transtoracico (Figura 1), evidencié
imagen sugestiva de masa hiperecogénica, heterogénea,
forma redondeada, fija, con localizacion intrapericardica,
midiendo 10,3 x 11,5 cm, relacionada al atrio derecho y
ventriculo derecho, con sefales compresivas. Habia sefiales
de restriccién al llenado ventricular derecho. Presencia de
derrame pericardico discreto.

La resonancia magnética del corazén (RMC) (General
Electric 1,5T) mostr6 masa con origen en la pared lateral del
atrio derecho extendiéndose al ventriculo derecho, midiendo
12,0x 11,0 x 10,0 cm, causando importante compresién de
estas cdmaras (Figura 2). Presentaba intima relacién con la vena
cava superior, vena cava inferior, raiz de la aorta y las venas
pulmonares derechas. Secuencias en cine-RM sugeria areas
de necrosis y hemorragia. La perfusion con Gadolinio exhibia

Figura 1 - ECOTT (apical 4 cdmaras). Al: atrio izquierdo; AD: atrio derecho;
VI: ventriculo izquierdo; VD: ventriculo derecho.
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perfusién importante (sugiriendo rica vascularizacion) difusa,
sin embargo, heterogénea y con dreas de fibrosis.

La tomografia de las arterias coronarias, realizada en
tomografo multi-slice GE con 64 detectores, evidencié masa
redondeada, heterogénea, hipervascularizada, midiendo
11,0 x 9,8 x 9,7 cm, determinando efecto compresivo bajo
cavidades cardiacas derechas. Habia intimo contacto con
el pericardio de la pared libre del ventriculo derecho, sin
evidente sefial de invasiéon o compromiso del mismo, asi como
de la arteria coronaria derecha en todo su trayecto. No fue
posible definir plano de clivaje entre la masa y la pared del
atrio derecho o raiz de la aorta (Figura 3).

Realizada biopsia transtordcica con aguja gruesa para
colecta de material y andlisis del liquido pericardico
y biopsia pericardica se mostraron caracteristicas de
carcinoma fuso-celular. La tomografia de abdomen total
y tomograffa por emisién de positrones (PET) excluyeron
compromisos a distancia.

Debido a la evolucién con empeoramiento clinica, la
cirugia de toracotomia exploradora se volvi6é imperativa.
Realizada con parada circulatoria total hubo reseccién
del tumor que confirmaba los hallazgos de la TCC.
Presentaba aspecto de color vino, consistencia fibroelastica
y sin planos de clivaje definidos (Figura 4). Fue necesaria,
también, la reseccién de la pared libre del atrio derecho y
realizada reconstruccién con colgajo de pericardio bovino.

En el posoperatorio el paciente evolucioné con anasarca e
hipoalbuminemia, que respondi6 al uso de diuréticos. EIl ECOTT
de control, pre-alta hospitalaria, se mostré normal.

El AP mostré margen quirtrgico, pericardio visceral y
parietal infiltrado por neoplasia. Después de resultados de
los estudios de AP Y IMH del tumor (Tabla 1), se inici6 el
protocolo de quimioterapia con Paclitaxel 150mg una vez
por semana durante siete meses, con buena tolerancia.
Reevaluado cuatro, seis, ocho, doce y dieciocho meses

Figura 2 - Serie de realce tardio en RMC, exhibiendo extensas areas
heterogéneas de fibrosis.
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después de cirugia, el paciente evolucion6 bien y sin seiiales
clinicas de ICC o alteraciones ecocardiograficas.

Discusion

En las neoplasias primarias cardiacas hay predominio
de los tumores benignos, siendo los tipos histolégicos
y las presentaciones clinicas dependientes de la franja
etaria. Solamente 25% de los tumores primarios son
malignos, siendo los sarcomas los tipos mas prevalentes,
responsables por cerca de 50% a 75% de los casos, seguidos
por los linfomas primarios del corazén. Los tumores
malignos primarios del corazé6n mds comunes incluyen
angiosarcomas, leiomiosarcomas, rabdomiosarcomas,

Figura 3 - TCC, exhibiendo masa (flecha) vascularizada y en intimo contacto
con las camaras derechas. TP: tronco pulmonar; VI: ventriculo izquierdo;
VD: ventriculo derecho.

Figura 4 - Aspecto macroscopico del tumor en pieza quirdrgica.
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Tabla 1 - Perfil inmunohistoquimico

Anticuerpo Clon Interpretacion

EMA E29 Negativo en las células neoplasicas
EMA E29 Negativo en las células neoplasicas
ENOLASE (NSE) E27 Negativo en las células neoplasicas
ENOLASE (NSE) E27 Negativo en las células neoplasicas
CD99 Negativo en las células neoplasicas
CD34 QBEnd-10 Positivo en las células neoplasicas
CD34 QBEnd-10 Positivo en las células neoplésicas
S$100 Policional Negativo en las células neoplasicas
S100 Policional Negativo en las células neoplésicas
AML HUC1-1 Negativo en las células neoplésicas
AML HUC1-1 Negativo en las células neoplasicas
HHV8 13B10 Negativo en las células neoplasicas
HHV8 13B10 Negativo en las células neoplasicas
CD31 JC70A Positivo en las células neoplasicas
CD31 JC70A Positivo en las células neoplasicas
MYOD1 5.8A Negativo en las células neoplasicas
MIOGENINA POLICLONAL Negativo en las células neoplasicas
DESMINA D33 Negativo en las células neoplasicas
AE1AE3 AE1AE3 Negativo en las células neoplasicas
Kl 67 (30-9) Positivo en 60% de las células neoplasicas

histiocitomas fibrosos malignos, sarcomas no diferenciados,
fibrosarcomas y linfomas malignos.’

El angiosarcoma es el mds comin de los sarcomas
primarios del corazén en adultos y representa 30% a
37% de los casos. Ocurren en la franja de 30 a 50 anos
de edad, pero pueden surgir en cualquier grupo etario.
Su presentacién en general es como masas nodulares
irregulares, invasivas y de baja atenuacién a la tomografia
computada, exhibiendo intensidad heterogénea de senal y
hipervascularizacién a la resonancia, ademas de focos de
fibrosis y hemorragia." Métodos invasivos como la biopsia
cardiaca transvenosa guiada por ecocardiografia pueden ser
atiles, pero un resultado negativo no descarta la posibilidad
de angiosarcoma.? Estos, en general, presentan metastasis
a distancia en 75% de los pacientes en el momento del
diagndstico, principalmente para pulmones, linfonodos
toracicos, mediastino y columna vertebral. La sobrevida
media después del inicio de los sintomas es de 6 a 12 meses.?

El tratamiento se basa en la reseccién tumoral, que puede
ser parcial o total, cuando es posible. Cuando estan limitados a
la pared libre del atrio, septo atrial 0 a una pequefa porcién de
ventriculo o de valvula cardiaca, la reseccion completa debe
ser hecha, en la tentativa de atenuar sintomas y aumentar la
sobrevida posoperatoria.*

En relato de Tomasa Centella et al.® paciente sin
evidencias de metdstasis fue sometida a resecciéon de

masa en atrio izquierdo recibiendo seis ciclos de QT con
ifosfamida, adriamicina y metotrexato. Después de dos
afnos present6 recidiva local, siendo sometida la nueva
exéresis seguida de seis ciclos mas de QT. Obito ocurrié
dos afios después de la segunda intervencion, con sobrevida
de cuatro afos.® En el relato de Shao-wei Chen et al.®
paciente de 33 afos con taponamiento cardiaco y evidencia
radiolégica de masa con sangrado activo fue sometida a
cirugia de exéresis y reconstruccién atrial con pericardio
bovino. Terapia adyuvante con docetaxel y gemcitabine fue
realizada precozmente en el posoperatorio. Después de
14 meses el paciente estaba vivo, aunque con metastasis
cerebral y pulmonar.

El tratamiento que combine varias modalidades
terapéuticas ya fue relatado por Baay et al.” En ese
relato, el paciente fue sometido a quimioterapia con
doxorrubicina, dacarbazina, ifosfamida y mesna,
complementada con radioterapia, siendo entonces
trasplantado. Dos meses después de, recibié dos cursos
adicionales de quimioterapia con las mismas drogas y fue
mantenido con ciclosporina y prednisona a largo prazo.
La evolucién clinica fue favorable y metastasis no fueron
detectadas hasta 33 meses de posoperatorio, mostrando
que el tratamiento agresivo puede proporcionar remision
més prolongada del sarcoma cardiaco.”

El diagnéstico precoz de angiosarcoma cardiaco, en la
ausencia de metastasis, parece haber sido fundamental en
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la buena evoluciéon del caso presentado. Los métodos de
imdagenes se mostraron importantes desde la caracterizacion
del tumor hasta el planeamiento quirdrgico. La presencia de
envolvimiento coronario por el tumor es siempre un desafio
para el cirujano y la angiotomografia de las arterias coronarias
se presenté como un recurso indispensable en la estrategia
quirdrgica. La literatura no trae un consenso en la eleccién
del agente quimioterapico para el presente caso y, por lo que
parece, el protocolo dependerd de la experiencia individual
de cada servicio.

Conclusion

Este relato sugiere que el diagndstico precoz de
angiosarcoma cardiaco, asociado a la quimioterapia, puede
ofrecer una sobrevida adicional a aquella encontrada en la
literatura actual y la angiotomografia del corazén es un método
a ser considerado cuando precisamos evaluar envolvimiento
de las arterias coronarias.
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