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Resumen

Los tumores cardiacos abarcan un amplio grupo de lesiones que pueden incluir condiciones tanto
benignas como malignas de las estructuras cardiacas, que son raramente diagnosticadas en la
clinica. Se realizd una revision bibliografica actualizada empleando los recursos de informacion
disponibles en Infomed, con el objetivo de describir los aspectos relacionados con las
caracteristicas clinicas y patologicas de estos tipos de tumores. Se consultaron varios articulos
cientificos y de ellos se seleccionaron 32 bibliografias para citar en el trabajo, el 90 % de los
ultimos 5 afios. Los métodos utilizados fueron analisis-sintesis, induccién-deduccidén e historico-
l6gico y se llegd a la conclusion de que las neoplasias cardiacas primarias son menos frecuentes
que las metastasis cardiacas; estos tumores pueden presentarse clinicamente de formas muy
variadas; y pueden traer consigo diversas complicaciones como la embolizacién pulmonar,
arritmias letales, insuficiencia cardiaca y muerte subita.

Palabras clave: TUMORES CARDIACOS; NEOPLASIAS CARDIACAS PRIMARIAS; METASTASIS
CARDIACAS.

Descriptores: TUMORES CARDIACOS; NEOPLASIAS CARDIACAS PRIMARIAS; METASTASIS
CARDIACAS.

Introduccion relacionados en su totalidad con el resultado de
las necropsias. No es hasta la segunda mitad
del siglo XX en que se llevara a efecto la
primera reseccion exitosa de un TC empleando
circulacién extracorpdrea (C.E.C) por Crafoord
en 1954, ()

Los tumores cardiacos se dividen en primarios
y secundarios. Los tumores cardiacos primarios
son muy poco frecuentes, con una incidencia en
las autopsias comprendida entre el 0,001 y el
0,03 %, y entre ellos se encuentran neoplasias
benignas o malignas que pueden desarrollarse
a partir de cualquier tejido cardiaco. Los

Los tumores cardiacos (TC) son afecciones
raras, pero a menudo devastadoras. Estos
abarcan un amplio grupo de lesiones de las
estructuras cardiacas, y suelen constituir un
reto diagnostico y terapéutico. (V)

Una de las referencias mas antiguas de un TC
que recoge la literatura data de la primera
mitad del siglo XVI cuando Boneti reportara el
hallazgo en estudios cadavéricos de la primera
masa tumoral intracardiaca. Lymburner en el
1934 publica la primera serie importante sobre
TC donde recopilaba un total de 226 casos
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tumores cardiacos secundarios o metastasicos
son de 30 a 40 veces mas frecuentes que los
primarios, situandose su incidencia en las
autopsias entre el 1,7 y el 14 %. (2

Las masas tumorales intracardiacas son de

asiento mas frecuente en las cavidades
izquierdas que en las cavidades derechas,
principalmente en la auricula izquierda,

destacandose por su frecuencia los tumores
primarios. 3

El reconocimiento clinico de los TC casi siempre
ocurre en las Ultimas etapas de la enfermedad
debido al bajo indice de sospecha. Muchos
tumores se pueden curar con un diagndstico
temprano. Los signos y sintomas se determinan
principalmente por la localizaciéon del tumor y
no por su tipo histoldgico.

Los avances recientes en la ecocardiografia,
especialmente en la modalidad transesofagica,
facilitan el diagndstico no invasivo de estos
tumores. La resonancia magnética vy la
tomografia axial computarizada proporcionan
imagenes de alta resolucion, la primera puede,
incluso, dar mas detalles y sugerir el tipo
histologico. (9

Debido a los efectos devastadores de los
tumores cardiacos y a su posible
enmascaramiento con otras afecciones
cardiovasculares, se hace necesario realizar
una descripcibn de los aspectos clinico-
patoldgicos relacionados con estas entidades,
encaminados a realizar acciones dirigidas a su
deteccion precoz. Existe entonces una amplia

dispersion en la literatura cientifica de
contenidos sobre los aspectos clinicos vy
patoldgicos relacionados con los tumores
cardiacos, afecciones que son

subdiagnosticadas en la mayoria de los casos
por ser raras y clinicamente heterogéneas, lo
que conlleva a la necesidad de realizar una
revision bibliografica actualizada al respecto
con el objetivo de describir los aspectos clinicos
y patoldgicos relacionados con los tumores
cardiacos segun la bibliografia actualizada.

Para realizarla, se utilizaron los recursos
disponibles en Infomed asi como acceso a
bases de datos como Ebsco y PubMed, del total
de la bilbiografia, se utilizaron 32 con el 90 %
de los ultimos 5 afios.

Desarrollo

Los tumores cardiacos (TC) se clasifican en:
primarios y secundarios. Los tumores primarios
son aquellos que se originan directamente en el
corazén, y los secundarios los que se
encuentran en el corazén o pericardio como
metastasis de un tumor localizado en otro
tejido. Los tumores cardiacos primarios son una
entidad poco frecuente y la mayoria son
benignos. Mucho mas frecuentes son las
metastasis tumorales.

Dentro de
benignos:

los tumores cardiacos primarios

Mixomas

Los mixomas son tumores primarios benignos
gue estan generalmente incrustados en el
septo interauricular y generalmente tienen una
presentaciéon Unica dentro de la auricula. La
localizaciéon de los mixomas es mas frecuente
en la auricula izquierda (75 %), le sigue la
auricula derecha (23 %) y un 2-3 % en
cavidades ventriculares, y en mas raras
ocasiones el tumor se presenta en mas de una
cavidad. (67

No es raro que los mixomas sean detectados
como hallazgos incidentales ya que pueden
pasar desapercibidos clinicamente, puesto que
menos del 30 % de los casos presentan
sintomas y cuando lo hacen generan
predominantemente manifestaciones sistémicas
como fatiga, fiebre, pérdida de peso, mialgias y
artralgias. ()

Los mixomas cardiacos generalmente son
tumores pedunculados con un tallo
fibrovascular que se inserta en la base

subendotelial. El punto de insercidon habitual es
el tabique interauricular en la regién de la fosa
oval, y no es comun que se afecten las valvulas
cardiacas. ®

La presentacion clinica tipica de un mixoma
varia desde datos asociados a una obstruccién
intracardiaca  con  insuficiencia  cardiaca
congestiva, signos de embolizacién, sintomas
sistémicos o constitucionales, e incluso
manifestaciones inmunoldgicas. El diagndstico
se basa en la clinica y principalmente en las
técnicas de imagen como el ecocardiograma,
radiografia de tdrax, electrocardiograma,
tomografia axial computarizada y resonancia
magnética. Estas técnicas proporcionan datos
de la masa tumoral, tamafio, movilidad y su
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invasion al miocardio. La confirmacion
diagndstica se realiza por histopatologia. 10

Rabdomiomas

El rabdomioma es el tumor mas frecuente en el
corazoén fetal. Se manifiesta clinicamente en la
vida fetal de forma asintomatica hasta generar
un compromiso catastréfico por arritmias
severas, hidrops y muerte. Desde el punto de
vista histoléogico son hamartomas de los
miocitos cardiacos en desarrollo con
incapacidad para la division mitoética. En la
ecografia aparecen como masas multiples en
90% de los casos, redondeadas, homogéneas e
hiperecogénicas. El 93 % de los casos afecta al
ventriculo izquierdo y el septum
interventricular, sobre todo en los musculos
papilares y regidon subendocardica, aunque
puede haber localizaciones atipicas. (11/12)

Los rabdomiomas se caracterizan por ser
circunscritos, lobulados, blanquecinos o
grisaceos, habitualmente multiples hasta en el
90 % de los casos, y generalmente se
encuentran en el espesor del musculo cardiaco,
que pueden afectar cualquier punto, con
predominio de los ventriculos, y de estos,
mayormente en el izquierdo. En la primera
etapa de la vida los signos asociados a la
presencia de este tumor se caracterizan por
dificultad respiratoria, signos de bajo gasto o
de insuficiencia cardiaca, y puede comportarse
clinicamente de manera similar a la hipoplasia
de cavidades izquierdas. En otras ocasiones
pasa clinicamente inadvertido. (13

El manejo durante la etapa fetal es dificil,
depende del tamafio del tumor, su localizacion
y el curso del embarazo. ElI tratamiento
quirdrgico esta indicado cuando existen
sintomas que comprometen la vida del paciente
como: obstruccidon critica del flujo sanguineo,
insuficiencia cardiaca o arritmias intratables. La
conducta conservadora puede ser una
alternativa, particularmente cuando no hay
obstruccién. Se han reportado casos con
resolucion espontdnea hasta los tres anos de
edad, con buen pronéstico a largo plazo. (4

Fibromas

Los fibromas cardiacos son proliferaciones

benignas (probablemente hamartomatosas)
consistente en fibroblastos blandos e
inconstantemente estroma colagenizado.

Ocurren mas comuUnmente en nifios y, en
algunas instancias, podrian tener origenes

congénitos. Los sintomas cardiacos de
crecimiento del fibroma incluyen arritmias,

obstruccion vascular, e insuficiencia cardiaca.
(15)

Estos tienden a aparecer bien circunscritos y a
manifestarse como nodulos color café claro con
una apariencia espiralada. En la
ecocardiografia, son usualmente homogéneos,
y podria incorporar motas hiperintensas
sugestivas de calcio. Los fibromas grandes
pueden ser dificiles de distinguir del miocardio
y los pacientes podrian ser mal diagnosticados
con cardiomiopatia hipertroéfica. (3

Lipomas

Los lipomas cardiacos son neoplasias
extremadamente raras. Se describen con
multiples localizaciones: atriales, en tabique

interventricular; y tienden a ser sintomaticos.
(16)

En revisiones de casos, presenta siempre una
incidencia minima. Describiéndose Unicos o
multiples, con ecotextura homogénea, ademas
de las localizaciones anteriormente descritas se
han encontrado casos a nivel de los tractos de
salida de ventriculos, pueden ser vistos en el
tercer trimestre, aun de forma asintomatica. El
prondstico se ha visto relacionado con el
tamafio de la lesion y la aparicion de otras
complicaciones derivadas de fendmenos
compresivos en los érganos intratoracicos. (16)

Fibroelastomas papilares

Los fibroelastomas papilares cardiacos (FPC),
también denominado papiloma fibroelastico,
son pequefios tumores benignos conocidos por
su potencial emboligenico. Macroscépicamente,
se presenta como una anémona de mar. Su
base de implantacion es pediculada. Su cuerpo
forma numerosos repliegues. Acerca de su plan
histoldgico, estd tapizado por una capa de

células endoteliales. El tejido conectivo
subyacente es rico en fibras colagenas vy
elasticas, glicosaminoglicanos y  células

musculares lisas. (17:18)

La mayoria de estos han sido descritos en el
corazon izquierdo. La mayor parte de los
pacientes con FPC no presentan sintomatologia
y son usualmente descubiertos incidentalmente
como resultado del incremento extendido del
uso de la ecocardiografia. Sin embargo, estos
tumores son una fuente potencial de
embolismos y fendmenos obstructivos, y son
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responsables de complicaciones que amenazan
la vida. (19

El método diagndstico de eleccidon es la
ecocardiografia transtoracica y transesofagica;
cuando éstas no son concluyentes es posible
realizar tomografia computarizada multicorte o
resonancia magnética nuclear cardiaca. La
ecocardiografia también es de elecciéon para
confirmar la reseccion total o cualquier grado
de regurgitacion valvular posquirargica. 29

Hemangiomas

Los hemangiomas representan menos de 5 %
de tumores cardiacos y son usualmente
encontrados en adultos. Su presentacién
depende de la localizacién y el tamafio, y puede
conducir a arritmias, falla cardiaca o sintomas
de obstruccion del tracto de salida. Se reportan
diferentes tipos incluyendo: capilares,
cavernosos e intramusculares. Ellos consisten
en canales vasculares revestidos por células
endoteliales con una cantidad variable de tejido
conjuntivo interventor y células de musculo liso
en dependencia del tipo. V)

Paragangliomas

Los paragangliomas son neoplasias raras
generalmente adheridas a la superficie
epicardica del atrio izquierdo, usualmente

encontradas en adultos jovenes, con un amplio
rango de edad (15-60). Alrededor del 50 % se
presenta con sintomas constitucionales o
hipertensién, similares a los feocromocitomas
indicando que estos son funcionales.
Macroscépicamente varian en tamafio hasta 15
cm y son a menudo hemorragicos en la
superficie  cortada. Histolégicamente son
similares a los paragangliomas de otros sitios
con nido de celdas (“Zellballen”) que expresan
marcadores neuroendocrinos como
sinaptofisina 'y tienen asociadas células

sustentaculares que expresan la proteina S100.
(21)

Dentro de
malignos:

los tumores cardiacos primarios

Sarcomas

Los sarcomas cardiacos primarios son una
entidad rara que explica alrededor del 20 % de
los tumores cardiacos malignos. La
presentacion clinica de este caso es altamente
inusual, y en una serie reciente el
tromboembolismo representaba el 16 % de los
sintomas iniciales. La recurrencia local ha sido

tratada de forma esporadica por algunos
grupos con trasplante cardiaco ortotdpico con
bajas tasas de supervivencia. El prondstico de
estos pacientes es pobre, con una
supervivencia de entre 9 y 12 meses y una
supervivencia actuarial a 1 y 3 afios del 47 y
del 24 %, respectivamente. (22

Angiosarcomas

Los angiosarcomas cardiacos son neoplasias
malignas de las células endoteliales, que
representan aproximadamente el 40% de los
sarcomas cardiacos. El prondstico en estos
tumores es pobre, con un rango de
supervivencia de 5 a 13 meses, debido a
diversos factores entre los que se incluyen la
biologia agresiva del tumor, la naturaleza
desafiante de la reseccion quirdrgica, la escasa
respuesta a terapia adyuvante, y la falta de
terapias especificas. (23

Afecta comuUnmente el atrio derecho con
invasion de la pared lateral (libre), mientras el
septum permanece libre en la mayoria de los
casos. Tiende a aparecer entre la tercera y la
guinta décadas de la vida y es mas comun en
los hombres. A pesar de que la disnea es el
sintoma mas comun, los sintomas varian de
acuerdo al tamafio y localizacién del tumor, el
compromiso miocardico y el desarrollo de
efusion pericardica. 4

Linfomas

El linfoma cardiaco primario es un subtipo raro
de linfoma no Hodgkin que puede involucrar
solo al corazodn, al pericardio o ambos. Lo mas
comin es que se presente en varones
inmunocomprometidos mayores de 50 afios. La
presentacion en la edad pediatrica es
extremadamente rara. Las manifestaciones
cardiacas mas frecuentemente descritas son el
derrame pericardico, falla cardiaca y el bloqueo
auriculoventricular. Macroscopicamente gran
parte de los linfomas son soélidos, infiltrativos
en una o mas cavidades cardiacas. La mayoria
de las publicaciones concuerdan en que se trata
de una entidad altamente mortal
independientemente de la estirpe histoldgica
involucrada. (3

La afeccidn cardiaca primaria por linfomas, al
igual que los demas tumores malignos, ocurre
predominantemente en las cavidades derechas.
Estan comprometidos en orden descendente: la
auricula derecha, el ventriculo derecho, el
ventriculo izquierdo y finalmente el septo
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interatrial. La afeccion del ventriculo izquierdo
es un marcador pronodstico adverso. Es
caracteristica la extension a lo largo de la
superficie epicardica pero se afectan las 3
capas del corazén. Las manifestaciones clinicas
estan en relacion con las zonas del corazén
afectadas por lo que no hay un cuadro
patognomonico. (26

Mesoteliomas pericardicos

El mesotelioma pericardico primario es un
tumor maligno extremadamente raro con una
prevalencia estimada < 0,002 %. A la fecha,
menos de 200 casos han sido reportados en la
literatura, siendo diagnosticado en autopsias
hasta en el 75 % de los casos. Se presenta
mas frecuentemente en hombres que en
mujeres con una relacibn cercana 2:1,
ocurriendo en la mayoria de los casos entre la
cuarta y séptima década de la vida. El
mesotelioma puede localizarse solo en
pericardico o rodear difusamente el corazén.
Adicionalmente puede infiltrar el miocardio, las
auriculas, el seno coronario, las arterias
coronarias y el sistema de conduccion. (¢7)

Los sintomas por los cuales se manifiesta esta
enfermedad se derivan del compromiso directo
cardiaco. El inicio de los sintomas es insidioso,
con mas del 75% de los pacientes presentando
disnea al momento de la presentacién. Las
presentaciones clinicas mas comunes incluyen
la pericarditis constrictiva, el derrame pleural,
el taponamiento cardiaco y la falla cardiaca.
Estos neoplasias tienen tendencia a crecer a lo
largo del pericardio y luego la pleura y causar
un rango de complicaciones secundarias. Los
sintomas clinicos usualmente son una
consecuencia de constriccion o efusién con
taponamiento. (27 28)

Tumores cardiacos secundarios o metastasicos

Los tumores cardiacos secundarios o0
metastasicos son unas 20-40 veces mas
frecuentes que los primitivos benignos vy
malignos. Su incidencia en autopsias de
pacientes con neoplasia generalizada es
variable y oscila entre el 10 y el 20 %. Las
metastasis cardiacas son mas frecuentes en los
carcinomas con respecto a los sarcomas,
aparecen generalmente en enfermos de mas de
50 anos y la afectacion por sexos es
aproximadamente igual. 2

Los pulmones han sido reportados como los
origenes primarios mas comunes de metastasis

cardiacas, seguido por las neoplasias no sélidas
como los linfomas y las leucemias, y los
tumores de higado y colon, respectivamente. El
epicardio es el sito mas comunmente afectado,
seguido del miocardio y el endocardio. (39

Las metastasis del corazén pueden presentar
una gran variedad de aspectos morfoldgicos

que dependen del tumor primitivo, sitio,
capacidad de metastizar, y modo de
desarrollarse en el corazén, en este caso
debuta como un sindrome mediastinal,

experiencia que debe tener en cuenta todo
clinico al enfrentar los ensanchamientos del
mediastino. Estas tumoraciones estan
desprovistas de  cualquier caracteristica
histopatoldgica que sugiera la localizacién del
tumor primario. GV

Los tumores pueden alcanzar el corazoén
mediante 4 vias: diseminacion hematdégena,
diseminacion linfatica, extension transvenosa y
extensién directa. Ciertos tumores como el
carcinoma de células renales y el carcinoma
hepatocelular pueden extenderse dentro de la
vena cava inferior y crecer dentro de la auricula
derecha (extension transvenosa). La mayoria
de las metastasis cardiacas no se manifiestan
clinicamente y se diagnostican posmortem;
cuando se manifiestan dependen de su
localizacién y pueden incluir  disnea,
palpitaciones, fibrilacion o flutter auricular,
edema en miembros inferiores, dolor toracico,

derrame pericardico y taponamiento cardiaco.
(32)

Conclusiones
Los tumores cardiacos primarios, benignos y

malignos, de mayor frecuencia son los
mixomas auriculares y los angiosarcomas,
respectivamente. Los tumores cardiacos

secundarios o metastasicos se presentan con
mayor frecuencia que los primarios, siendo los
pulmones el origen primario mas comun de
metastasis cardiacas. Los signos y sintomas se
determinan principalmente por la localizacion
del tumor y pueden causar complicaciones
como la embolizacién pulmonar, arritmias
letales e insuficiencia cardiaca. En algunos de
los casos cursan de manera asintomatica y
constituyen una causa importante de muerte
subita cardiaca.
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