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CARTAS CIENTIFICAS

Linfoma cardiaco primario, una
presentacion extremadamente
rara

\!’J'_lnnﬂrl\.

Primary cardiac lymphoma, a extremely rare
presentation

Introduccion

Las neoplasias cardiacas tienen una presentacion poco habi-
tual. Se estima que su frecuencia es de 0.17%". Otros autores
reportan una prevalencia ain mas baja, de 0.001-0.03%, y de
estos el 90% de los tumores primarios son benignos?. El lin-
foma cardiaco primario es alin mas raro, con una frecuencia
que varia entre el 1-2% del total de los tumores cardiacos
primarios. Por lo raro de esta patologia presentamos este
caso.

Caso clinico

Adolescente masculino de 17 afos, que acudi6 por edema
generalizado y disnea progresiva de 4 dias de evolucion. Al
examen fisico presentaba ruidos cardiacos disminuidos, sin
soplos, hepatomegalia, pulsos normales en las 4 extremida-
des, sin cianosis. El electrocardiograma revelo6 taquicardia
sinusal y la radiografia de térax mostraba ligera cardiomega-
lia con indice cardiotoracico 0.52. El ecocardiograma mostro
tumor en auricula derecha de 45 x 61 mm, pediculado al
septum interauricular. La tomografia revelé que el tumor
obstruia parcialmente la valvula triclspide con extension
hacia la vena cava superior e inferior (fig. 1A). Se plante6

presentacion atipica de mixoma auricular derecho, motivo
por el cual se llevé a cirugia, realizandose reseccion total
de tumoracion, con buena evolucion posterior. El tumor
fue descrito como 2 masas solidas, irregularmente ovoides,
lobuladas, blanco rosadas, con superficie lisa; al corte, con
areas de necrosis en su interior (fig. 1B). La microscopia
reveld células grandes con nucleos pleomorficos y anapla-
sicos (fig. 1C); la inmunohistoquimica fue positiva para el
anticuerpo ALK.

Se concluyé linfoma no Hodgkin de células grandes ana-
plasico (ALK+), inmunofenotipo T estadio m, por lo que se
le refiere a oncologia para tratamiento. Se completaron
estudios de extension, como resonancia magnética, aspi-
rado de médula 6sea y gammagrama 6seo sin demostrar
lesiones extraaxiales ni metastasis. La tomografia con emi-
sion de positrones informé incremento del metabolismo por
enfermedad linfoproliferativa. Inicié quimioterapia intrate-
cal con dexametasona, metrotrexate y ARA-c; después de
2 ciclos se realizd6 tomografia con emision de positro-
nes que informd ausencia de actividad tumoral. Cumplié
7 ciclos de quimioterapia y actualmente lleva 9 meses en
vigilancia.

Discusion

El linfoma cardiaco primario es un subtipo raro de linfoma
no Hodgkin que puede involucrar solo al corazén, al peri-
cardio o ambos®. Lo mas comln es que se presente en
varones inmunocomprometidos mayores de 50 anos, pero
han sido reportados casos en inmunocompetentes como en
este paciente. La presentacion en la edad pediatrica es
extremadamente rara. Las manifestaciones cardiacas mas
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Figura 1

A. Tomografia en corte coronal que muestra el tumor que obstruye la valvula tricispide y su extension hacia vena cava

superior. 1B. Fotografia del tejido tumoral resecado con areas de necrosis interna. 1C. Microfotografia con células grandes con

nucleos pleomorficos y anaplasicos (flechas).

frecuentemente descritas son el derrame pericardico, falla
cardiaca y el bloqueo auriculoventricular.

Estas lesiones pueden encontrarse en cualquiera de las 4
cavidades cardiacas pero principalmente afecta las derechas
y es la auricula ipsilateral la frecuentemente involucrada®“.
Por otra parte, cuando las lesiones involucran el lado
izquierdo del corazon cursan con peor prondstico®.

El ecocardiograma transtoracico provee informacion
sobre funcion cardiaca e identifica masas y su movilidad;
sin embargo, son necesarias otras modalidades diagnosti-
cas para delimitar la extension de la lesion. La tomografia
de térax contrastada brinda informacion anatémica y per-
mite visualizar la extension (metastasis) de la malignidad. La
resonancia magnética es Gtil para estratificar tumores malig-
nos y caracterizar el tejido de las masas cardiacas’; por otro
lado, la tomografia con emision de positrones permite evi-
denciar la actividad metabdlica y proliferacion tumoral, asi
como la respuesta al tratamiento médico implementado®.

Es muy raro que en estos casos se realice la resec-
cion tumoral completa, pero en nuestro paciente se decidié
dicha conducta por la sospecha de un mixoma, basandonos
en la alta incidencia de benignidad (90%) de los tumores
cardiacos en la edad pediatrica. Para estas lesiones lo reco-
mendable es la reseccion tumoral parcial para la paliacion
de los sintomas o la realizacion de biopsias percutaneas
guiadas por tomografias para establecer el diagndstico*®,
ya que es obligado el examen citologico del tumor o
derrame pericardico para el diagnostico definitivo de esta
condicion?.

Macroscopicamente gran parte de los linfomas son
solidos, infiltrativos en una o mas cavidades cardiacas.
Histologicamente, la mayoria son de tipo células B difu-
sas, rara vez son de células T, aunque han sido reportados
anaplasico y plasmablastico®. Nuestro caso resulté en un

linfoma no Hodgkin de células grandes anaplasico inmu-
nofenotipo T, haciendo este caso aln mas raro, no solo
por su presentacion a una edad poco habitual sino por-
que la estirpe histoldgica involucrada es una de las menos
frecuentes.

La mayoria de las publicaciones concuerdan en que se
trata de una entidad altamente mortal independientemente
de la estirpe histologica involucrada. Se ha descrito que la
media de supervivencia es de 7 meses después del diagnos-
tico inicial®. Con la introduccién del rituximab y la mejoria
de los tratamientos de soporte para las complicaciones car-
diacas, la remision completa y supervivencia a largo plazo
de estos pacientes van en aumento.

Por otra parte se ha descrito que estos pacientes tie-
nen un 20-25% de probabilidades de recaer y una segunda
remision es posible usando como terapia de rescate quimio-
terapia intensiva y trasplante de células madres, tal como lo
reportado por Brugieres et al.” donde una segunda remision
se logro en 36 de 41 casos de linfoma anaplasico de células
grandes.

Conclusion

Se trata de una entidad sumamente rara que respondio ade-
cuadamente a la quimioterapia implementada. La misma
debe incluirse en el diagnostico diferencial de cualquier
tumoracion auricular derecha y derrame pericardico inde-
pendientemente de la edad de presentacion.
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