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PALABRAS CLAVE Resumen

RlabdomlosarCO[na; El corazdén puede ser afectado por neoplasias primarias o secundarias. Estas Ultimas son mas
Smcope;. Corazon; ’ frecuentes. Sin embargo, las neoplasias primarias adquieren particular importancia ya que
NgoplaSIaS del corazon; constituyen un grupo de diverso origen y comportamiento, que se traduce en un tratamiento y
Mexico. manifestaciones clinicas diferentes. Se presenta el caso de una mujer de 45 afos, quien con-

sulté por sincopes a repeticion de un ano de evolucion, acompanados de palpitaciones y dolor
toracico. El ecocardiograma identificoé masa de 2.1 cm por 1.8 cm en auricula izquierda. La
biopsia endomiocardica demostré un rabdomiosarcoma primario de corazon. La paciente mue-
re luego de documentarse una sobrevida de 22 meses. En este caso se observo una sobrevida
prolongada, gracias al adecuado estudio de sus sintomas, diagndstico y tratamiento precoz.
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neoplasms; Mexico. Primary or secondary neoplasms can affect the heart. Secondary are more common. However,

primary neoplasms are relevant because is a group with diverse genesis, behavior, treatment
and clinical manifestations. We present a case of a 45 year-old woman, with recurrent syncope
started 1 year before her first consult. She had palpitations and chest pain. Echocardiography
identified a left atrium mass of 2.1 x 1.8 cm. Endomyocardial biopsy document a primary
rhabdomyosarcoma of the heart. The patient dies after a overall-survival of 22 months.
This case presented had a good study of its symptoms with an accurate diagnosis and early
treatment, which provided prolonged survival of this rare and aggressive neoplasm.
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Introduccién

El corazén puede comprometerse por neoplasias prima-
rias o secundarias."? Las secundarias son 20 a 40 veces mas
frecuentes. Las neoplasias primarias cardiacas (NPC), son
inusuales (prevalencia entre 0.0017% a 0.28% en autopsia
e incidencia de 0.02% cada ano). En afnos recientes, su ha-
llazgo ha aumentado gracias a avances en imagenologia.?*
Las NPC constituyen un grupo de origen, histopatologia,
manifestaciones y tratamiento diverso, que pueden com-
prometer endocardio, miocardio y epicardio.? Su detec-
cion se realiza usualmente por estudios post-mortem.* Sin
embargo, gracias a adelantos en biopsia endomiocardica
se puede realizar un adecuado estudio pre-mortem." En-
tre las NPC las benignas (bajo grado, recurrencia local)
son mas frecuentes (72%), y dentro de ellas los mixomas
constituyen 50%. Por otro lado, los tumores malignos (alto
grado, con potencial metastasico) estan representados en
forma predominante por diferentes tipos de sarcomas.?
A continuacion se describe un caso de rabdomiosarcoma
primario del corazén (RPC) identificado en forma precoz
en una paciente adulta, gracias a un adecuado estudio de
su principal sintoma: sincope a repeticion.

Presentacion del caso

Mujer de 45 anos, con sincopes de repeticion de un afo de
evolucion, acompanados de palpitaciones y dolor toracico
opresivo, leve, no irradiado, en forma intermitente. Negd
antecedentes patoldgicos, quirtrgicos y de otro tipo. En el
examen fisico fue normal. El electrocardiograma mostro
ritmo sinusal sin alteraciones. El ecocardiograma trans-
toracico identifico masa de 2.1 cm por 1.8 cm en la au-
ricula izquierda contigua a la valvula mitral. Se decidio
la toma de biopsia endomiocardica, la cual evidencioé una
neoplasia mesenquimal maligna compuesta por células
ovoides, pleomorfas de nlcleo vesiculoso y multiples nu-
cléolos, semejantes a rabdomioblastos. Estas células se
disponian en patroén fusiforme y solido (Figura 1). Las cé-
lulas neoplasicas fueron positivas para desmina y actina
de musculo especifico, y negativas para CD45, CD34, CD31
y antigeno de membrana epitelial (Figuras 1 y 2). Con
base en estos hallazgos, se realizo el diagnostico de RPC
(sarcoma de alto grado). La tomografia computarizada
(TC) de craneo, toérax y abdomen no demostré disemina-
cion a distancia. No se realizé reseccion quirlrgica. Se
aplicé radioterapia (seis sesiones) y quimioterapia (doxo-
rubicina + ifosfamida) y fue monitoreada con TC en forma
periddica. La paciente presentd una sobrevida libre de
sintomas de 18 meses presentando una recurrencia local
(nueva masa de 1.5 cm en auricula izquierda) documen-
tada por TC. La paciente fallecié luego de una sobrevida
global (OS) de 22 meses debido a choque cardiogénico
por una falla cardiaca secundaria posiblemente debido a
la presencia de recurrencia de la neoplasia (masa) y el
efecto cardiotoxico quimioterapéutico.

Discusion
En este manuscrito se informa sobre un caso

con diagnostico pre-mortem de un sarcoma cardia-
co de alto grado. La descripcion de casos de NPC no es

reciente, ya en 1559 Colomnus y en 1835 Alberts realiza-
ban descripciones de este tipo de neoplasias; sin embargo,
éstas eran limitadas a descripciones post-mortem (de
autopsia). Lo cual continlio pasando a comienzos del si-
glo pasado cuando von Recklinhausen en 1902 describi6
un rabdomioma (siendo este el primer informe sobre NPC
con diferenciacion muscular) y cuando Yates en 1931 in-
formé por primera vez casos de mixomas cardiacos.>®
Caso similar ocurria con los tumores malignos, también
eran identificados sélo en autopsias, Barnes informo
el primer sarcoma primario de corazon en 1934. Es asi
como el reconocimiento clinico (pre-mortem) de las NPC
es relativamente reciente, tan sélo en 1951 Prichard pos-
tuld la imposibilidad de su tratamiento quirGrgico y afirmé
que su diagnostico pre-mortem era imposible o fruto de
la casualidad.¢ Curiosamente el primer diagnostico in vivo
fue realizado mediante el uso de la angiografia un afo
después (1952) por Goldberg, siendo Crawford el prime-
ro en realizar una reseccion exitosa de un mixoma atrial
en 1955.7 Posteriormente, se han informado ocasiona-
les casos de NPC, con series que informan una prepon-
derancia de tumores benignos (72%) encabezados por el
mixoma, seguidos de rabdomioma, fibroma, fibroelastoma
papilar, tumor fibroso solitario y lipoma.2? Las neoplasias
malignas constituyen el restante 28%, y estan encabeza-
das por el angiosarcoma, seguidas de rabdomiosarcoma,
mesotelioma maligno, fibrosarcoma, linfoma, leiomiosar-
coma, liposarcoma y osteosarcoma.?8

El rabdomiosarcoma, denominado anteriormente rab-
domioblastoma, miosarcoma y rabdomioma maligno, deri-
va generalmente del mesénquima de las hojas esplacnicas
mesodérmicas que originan el cimulo angiogénico.®® Este
es el NPC mas comin en nifos y adolescentes (75% de los
sarcomas cardiacos en menores de un ano)," su presen-
tacion en edad adulta es muy poco frecuente con escasos
casos publicado." Es mas comun en hombres,?™ por tanto,
el presente caso, mujer adulta con diagndstico pre-mor-
tem, es extremadamente inusual. Los rabdomiosarcomas
a diferencia de los demas NPC no presentan predileccion
por una localizacion y es frecuente que comprometan en
forma multiple al corazén (60%),"" lo anterior provoca que
la mitad de los pacientes presenten una obstruccion de al
menos una valvula, aunque también es frecuente la afec-
cion pericardica (50%).™ El RPC generalmente produce
sintomas clinicos inespecificos (fiebre, anorexia, pérdida
de peso y disnea), o también puede no ofrecer sintomas
hasta que existan metastasis; los sintomas mas especificos
son los sincopes a repeticion (por compromiso valvular) y
la sensacion de palpitaciones (por compromiso de la con-
duccion cardiaca)*>7'? aunque también se han informado
casos de muerte subita. El electrocardiograma suele ser
normal a excepcion de posibles arritmias, aunque en oca-
siones pueden apreciarse trastornos difusos de la repolari-
zacion o conduccion.* La radiografia de torax no muestra
datos importantes a menos que se desarrollen metastasis
pulmonares, que presentan la imagen tipica “en suel-
tade globos”, o se observe una silueta cardiaca aumentada
como expresion de falla cardiaca o derrame pericardico.'
La ecocardiografia es el método de eleccion para el diag-
nostico inicial de las masas intracardiacas debido a que
aporta datos relevantes sobre su localizacién, extension
y densidad." Recientemente, la resonancia magnética se



Rabdomiosarcoma cardiaco

315

ha utilizado para la evaluacion de los tumores cardiacos,
y se ha encontrado que ésta ofrece multiples ventajas:
resolucion espacial excelente que permite asegurarse de
la extension extra e intracardiaca, ademas puede diferen-
ciar los tejidos sin la administracion de contraste.*' Todo
ello es importante en la planeacion del tratamiento.?

En el estudio patologico, estrategias poco invasivas
como la puncion aspiracion con aguja fina (PAAF) con pos-
terior analisis citoldgico han sido propuestas; sin embar-
go, su calidad es muy inferior a la lograda con biopsias
endomiocardicas o abiertas.' Los RPC son generalmente
neoplasias extensas que comprometen gran parte del co-
razon, de forma nodular, blanda, con necrosis central.>"
En la histopatologia, se diferencian dos formas de pre-
sentacion, una juvenil (embrionaria o alveolar) y una
adulta.”™ El hallazgo de rabdomioblastos es fundamental
para el diagnostico.' El RPC presenta gran variabilidad
histoldgica, con pleomorfismo y anaplasia. Dentro del
mismo tumor pueden existir areas mixoides, fusocelulares
y solidas; también pueden observarse focos de necrosis y
hemorragia. Los nucleos son frecuentemente de gran ta-
mano y vesiculares. Se pueden observar células gigantes
y mitosis anormales. Los rabdomioblastos pueden adoptar
diferentes morfologias: forma de renacuajo, forma de ra-
queta con nucleo excéntrico, forma redondeada con un
nlcleo y abundante citoplasma, forma de células gigantes
con multiples nicleos y abundante citoplasma, y forma de
tela de arafa con vacuolas periféricas.”'” El citoplasma
de los rabdomioblastos es eosindfilo y granular, con estria-
ciones transversales detectadas a gran aumento (lo cual
indica diferenciacion muscular estriada).' Estas estriacio-
nes se identifican al microscopio dptico en sélo 20% a 30%,
pero en el microscopio electronico pueden verse hasta en
90% de los casos.”'® Para el diagndstico de certeza de-
ben utilizarse inmunohistoquimica con positividad para
actina muscular especifica, desmina y mioglobina. Los
rabdomioblastos poco diferenciados pueden detectarse
con HHF35 o miogenina, también estas lesiones muestran
reactividad histoquimica para PAS con diastasa.'®"”

El prondstico de los sarcomas cardiacos es pésimo de-
bido al estadio avanzado del tumor al momento del diag-
nostico, la sintomatologia no especifica y baja sospecha,
todo lo anterior se traduce en demora en el diagnostico.

Los organos mas frecuentemente comprometidos por
las metastasis son los pulmones, rifones, higado, glandulas
supra-adrenales y huesos.®'" La reseccion quirtrgica de
los tumores cuando son pequefos es posible; sin embar-
go, este tumor presenta gran agresividad, cursa con una
alta frecuencia de metastasis locales y a distancia en el
momento del diagnostico, lo cual hace esta estrategia te-
rapéutica poco usada,™' y en muchos casos se opta por
estrategias paliativas para el tratamiento de estos tumo-
res. Ademas, estos pacientes tienen pobre respuesta al
tratamiento con quimio y radioterapia limitando asi su so-
brevida, en muchos casos, a menos de 12 meses, con nin-
gln caso reportado de sobrevida mayor a cinco anos.’?
Recientemente algunos reportes han propuesto el tras-
plante cardiaco como una alternativa para el tratamien-
to de estas neoplasias. Lamentablemente esta estrategia
terapéutica no fue disponible para nuestra paciente,
a pesar de que ella tenia dos caracteristicas que se han
propuesto como indicaciones para este procedimiento:
tumores cardiacos no resecables libres de metastasis.

Conclusion

Se presenta un caso de diagnostico pre-mortem de RPC
con respuesta parcial a la combinacion de quimioterapia
y radioterapia que permiti6é una sobrevida global superior
a la usual para estas neoplasias.

Figura 1. En A se reconoce neoplasia maligna compuesta por célu-
las pleomorfas, distribuidas en forma fasciculada (HE 4.5 aumen-
tos). En B se reconoce detalle citoldgico, en el que se observan
células con nlcleos irregulares, hipercromaticos, con frecuentes
nucléolos y ocasionales mitosis atipicas, rodeados de escaso cito-
plasma (HE 40 aumentos). En C se reconoce negatividad para anti-
geno comun leucocitario (CD 45), y en D se reconoce negatividad
para CD31.

Figura 2. En A se reconoce la positividad para vimentina, en B
positividad para desmina, en C negatividad para antigeno de mem-
brana epitelial (EMA) y en D positividad para actina musculo es-
pecifica.
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