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B) RESUMEN

Los mixomas son los tumores cardiacos primarios mas frecuentes. La
presentacion clinica suele ser variable y progresiva, y esta relacionada con el
tamafo y la ubicacion del tumor. Los pacientes pueden presentar: 1) sintomas y/o
signos obstructivos, imitando la presentacion clinica de la estenosis valvular; 2)
signos y/o sintomas generales/constitucionales con o sin anomalias de laboratorio
y 3) Signos y/o sintomas por embolizacion de fragmentos del tumor o trombos
adheridos a la superficie del mismo.

En este trabajo describimos un caso con posterior discusion, de una paciente que
presentd insuficiencia cardiaca severa refractaria al tratamiento médico, como
manifestacion de un mixoma cardiaco gigante y requirié cirugia de urgencia.
Palabras clave: Tumores Cardiacos; Tumores Cardiacos Benignos; Mixoma;

Insuficiencia Cardiaca.



C) ABSTRACT

Myxomas are the most frequent primary cardiac tumors. The clinical presentation
is usually progressive and is related to the size and location of the tumor. The
patients may present with 1) symptoms and/or signs of mechanical outflow tract
obstruction, imitating clinical presentation of valve stenosis; 2) general/
constitutional signs and/or symptoms with laboratory abnormalities and 3)
embolization of the tumor fragments or thrombus adherent on the surface.

We describe the case of a patient who presented severe heart failure refractory to
medical treatment as a manifestation of a giant cardiac myxoma that required
emergency surgery.

Keywords: Cardiac Tumors; Benign Cardiac Tumors; Myxoma; Heart failure.



D) INTRODUCCION

Las masas y los tumores cardiacos (TC) son un grupo heterogéneo de entidades
que incluyen tumores neoplasicos primarios (tanto benignos como malignos),
enfermedad metastasica y otras no neoplasicas como son los trombos o
vegetaciones (Fig. 1-2). Durante la ultima década, ha habido un aumento notable
en la incidencia de TC. Parte de este aumento puede atribuirse a los avances en
las técnicas de imagen, siendo las imagenes multimodales de uso mas extendido
y accesible. La presentacion clinica varia desde el descubrimiento accidental en
pruebas de imagenes solicitadas por otras razones, hasta cuadros clinicos
potencialmente mortales como taponamiento cardiaco, arritmia, obstruccion y
embolizacion sistémica.

El tumor cardiaco fue descripto por primera vez por el patélogo Realdus Columbus
en 1559, correspondiendo a Albers la primera comunicacion documentada en
1835 y a Ilvan Mahaim la publicacién del primer libro “Tumores Cardiacos” en
1945.

A partir de ahora nos referiremos como TC a los neoplasicos. Son patologias que
pueden afectar todas las estructuras cardiacas, incluido el miocardio, las valvulas
y las cavidades cardiacas. Se los clasifica en primarios y secundarios o
metastasicos. El cancer metastasico al corazon es significativamente mas comun
que el tumor cardiaco primario (TCP). Los canceres mas comunes que hacen
metastasis al corazon son de pulmén (37%), mama (7%) y esoéfago (6%) y

neoplasias hematoldgicas como linfoma (20%) (1-3). Los TCP son entidades



extremadamente raras, con una prevalencia entre 0,0017% y 0,28% y una
incidencia de 0,02% anual segun serie de autopsias (1-5).

Dentro de los TC, el subtipo histolégico depende de la edad del paciente. En los
nifios el 90% son benignos, siendo el rabdomioma el mas frecuente (78-90%),
seguido por los fibromas (11%), y el resto compuesto por tumores infrecuentes
raros como el teratoma, el lipoma pericardico y el hamartoma quistico entre otros.
Por otro lado, en los adultos solo el 75% son de naturaleza benigna. Dentro de los
tumores cardiacos benignos (TCB), el mixoma es el mas frecuente en el adulto,
seguido en frecuencia por el fibroelastoma papilar, el fioroma y el lipoma. Las
neoplasias malignas primarias del corazén también son extremadamente raras, y
el mal prondstico sigue constituyendo un desafio en cuanto al diagndstico y
tratamiento. Los tumores primitivos malignos representan alrededor del 25% de los
TC y de acuerdo con la clasificacion histolégica de tumores del corazéon y
pericardio en su mayoria sarcomas y mesotelioma. Pero sin duda, la mayoria de
los tumores primarios malignos del corazén son varios tipos de sarcomas, (7-13)
dentro de los que encontramos al angiosarcoma (9.2%), rabdomiosarcoma (5%),

fibrosarcoma (0.1%), linfosarcoma (0.1%) entre otros (10-17).



Fig.
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DISTRIBUCION DE LAS MASAS CARDIACAS DE ACUERDO A LA LOCALIZACION ANATOMICA
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Fig. 2: Distribucion de las masas cardiacas de acuerdo a la localizaci6n anatomica

(https:/lwww.siacardio.com/academia/lideresemergentes/editorialesle/tumores).



Los tumores cardiacos pueden ser sintomaticos o encontrarse incidentalmente
durante la evaluacion de un problema o hallazgo fisico aparentemente no
relacionado. Los sintomas suelen estar relacionados con su localizacion cardiaca,
aunque algunos pueden producir sintomas sistémicos. En general, los tumores

pueden presentarse de 1 de 3 formas:

1.Sistémica: constitucionales (fiebre, artralgias, pérdida de peso, fatiga) y
sindromes paraneoplasicos.

2.Cardiaca: efecto de masa que interfiere con la funcion cardiaca, arritmias,
interferencia con las valvulas cardiacas que causan regurgitacion o derrame
pericardico con o sin taponamiento. Los sintomas tipicos incluyen disnea, dolor
toracico, presincope o sincope.

3.Embdlica: fendmeno tromboembdlico pulmonar y/o sistémico.

En este trabajo describimos el caso de un paciente que presentd insuficiencia
cardiaca severa refractaria al tratamiento médico como manifestacion de un

mixoma cardiaco gigante que requirié cirugia de urgencia.

Objetivos:

La seleccion del tema fue motivada por la internacion de una paciente en el
Sanatorio Santa Barbara, quien ingresé con signosintomatologia de insuficiencia
cardiaca y en la que se diagnosticO un mixoma cardiaco. El presente trabajo se

propone hacer una revision sobre el tema, cimentada en la bibliografia, tanto



nacional como internacional, y tiene por objeto, describir la prevalencia e
incidencia de este tipo de TCB, su presentacion clinica, los métodos diagndsticos,

asi como su tratamiento y la evolucion.

Materiales y Método:

El objetivo fue realizar una revision de la literatura con respecto al mixoma
cardiaco sobre la base de la presentacion de un caso.

Para ello, primero expondremos el marco tedrico mediante la busqueda
sistematica en PubMed y Google. Se seleccion6 el material bibliografico relevante
para el logro de nuestro objetivo y con este se realiz6 una sintesis cualitativa y
narrativa de la literatura disponible. La busqueda se basé en palabras clave:
Tumores Cardiacos; Primarios; Tumores benignos cardiacos; Mixoma,
Insuficiencia Cardiaca.

Posteriormente presentaremos el caso clinico.

La revision y los analisis del material se realizaron hasta el 15 de mayo de 2023.



E) MARCO TEORICO

1) TUMORES CARDIACOS BENIGNOS (TCB):

1.1 INCIDENCIA: Antes de adentrarnos en el caso clinico que motivo el presente
trabajo, vamos a desarrollar el tema de TCB. Dentro de los tumores primarios,
como mencionamos anteriormente, los benignos son mas comunes que los
malignos en cualquier etapa de la vida. En adultos, aproximadamente el 75% de
los tumores cardiacos son benignos y casi la mitad de estos tumores son mixomas
(1-14). Entre los nifios, hasta el 90% de los tumores primarios son benignos. El
rabdomioma y el fibroma son los subtipos mas comunes en la poblacién pediatrica
y representan alrededor del 80 % de todos los TCB (18-21). Antes de la aplicacion
de modalidades de imagenes no invasivas al corazon, nuestra comprension de las
TCB se limitaba en gran medida a informes de casos y estudios de autopsias. Los
meédicos han estado lidiando con un nimero cada vez mayor de TCB en pacientes
vivos durante las dltimas décadas, lo que se atribuye principalmente a los avances
en las técnicas de imagenes cardiacas (18-23). Si bien la histologia es benigna y
el prondstico es mejor que el de la malignidad, los TCB pueden provocar eventos
potencialmente mortales al afectar la estabilidad hemodinamica, causar arritmia

maligna o embolia (14-21).

1.2 PRESENTACION CLINICA: Los TC pueden ser asintomaticos u ocasionar
una sintomatologia clinica diversa y variada. El TC ha sido denominado el «gran
simulador», ya que puede presentarse casi con cualquier sintoma cardiologico.

Como sabemos, los TC son asintomaticos hasta que alcanzan dimensiones
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significativas o afectan estructuras importantes, por lo tanto, los sintomas y signos
clinicos (disnea, sincope, dolor, arritmias, sintomas constitucionales e insuficiencia
cardiaca) suelen depender del tamafio del tumor, la invasividad, la friabilidad, tasa
de crecimiento, y especialmente, su ubicacion en el corazén (7-9,17-19).

Las manifestaciones clinicas se diferencian en tres categorias: manifestaciones
sistematicas o constitucionales, embdlicas y cardiacas.

El sindrome constitucional puede observarse en cualquier TC, aunque es muy
frecuente en los malignos y en el mixoma. Las manifestaciones sistémicas o
constitucionales consisten en un cuadro variable de astenia, anorexia, pérdida de
peso, febricula, caquexia, o artralgias Dentro de los datos patolégicos en el
laboratorio, leucocitosis, anemia, aumento de la velocidad de sedimentacion,
hipergammaglobulinemia, trombocitosis o trombocitopenia. No se sabe la causa
de los signos y sintomas constitucionales, pero se han observado titulos altos en
sangre de interleucina 6.

Los tumores cardiacos pueden ser la causa de embolia pulmonar o embolia
periférica debido a la embolia de células tumorales o trombos formados en la
superficie del tumor. La predisposicion a episodios embolicos depende
principalmente del tipo de tumor, su ubicacién (intramural o intracardiaca) y la
fragilidad de su superficie. Es caracteristico de los tumores intracavitarios del
corazon izquierdo, especialmente del mixoma auricular izquierdo, aunque otros
tumores benignos o malignos también lo pueden producir. Los tumores que
afectan al corazén izquierdo pueden provocar una embolizacion sistémica, lo que

lleva a un accidente cerebrovascular, embolia de la arteria retiniana, infarto de
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miocardio, infarto esplénico o renal, isquemia mesentérica o isquemia aguda de
las extremidades. El sistema cerebrovascular es el sitio mas comun afectado y se
presenta como un accidente cerebrovascular isquémico. La embolizacion
pulmonar generalmente es causada por una masa en el corazén derecho,
especialmente el mixoma auricular, puede provocar embolias pulmonares a
repeticion e hipertensiéon pulmonar. En casos raros, un tumor del lado derecho
puede causar embolizacion sistémica a través de un cortocircuito cardiaco de
derecha a izquierda (22-24).

Respecto a las manifestaciones cardiacas, estas dependen principalmente de la
ubicacion anatémica, el tamafio del tumor y la infiltracion de los tejidos
adyacentes, mas que del tipo histologico del tumor (tumores que infiltran la pared
ventricular como son el rabdomioma y el fiboroma). Las manifestaciones cardiacas
pueden ser causadas por obstruccion directa valvular, obstruccién del tracto de
salida derecho o izquierdo o compresién de las camaras cardiacas. interrupciéon
del flujo coronario, bradiarritmias por afectacion del sistema de conduccién
(bloqueo auriculoventricular con posibilidad de muerte subita), taquiarritmias (si el
tumor afecta el tejido auricular puede ocasionar arritmias auriculares del tipo de
fibrilacion); el rabdomioma suele asociarse a taquicardia supraventricular. También
se producen arritmias ventriculares (como taquicardia o fibrilacion ventricular) o
derrame pericardico (de tipo hematico, pero es mas caracteristico de los
angiosarcomas, sarcomas en general y neoplasias cardiacas secundarias). Los
tumores intracavitarios izquierdos, especialmente los pediculados, como algunos

mixomas de auricula izquierda, pueden moverse en diastole hacia la valvula mitral
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ocasionando obstruccion al flujo auriculoventricular con sincope o muerte subita.
Los tumores intracavitarios derechos, especialmente el mixoma auricular derecho,
pueden obstruir la valvula tricispide de forma idéntica a lo que ocurre en el lado
izquierdo. Los tumores intracavitarios izquierdos pueden producir compromiso en
el llenado ventricular (mixoma de la auricula izquierda) provocando sintomas de
disnea de esfuerzo, ortopnea, disnea paroxistica nocturna y edema agudo de
pulmén. Los tumores intracavitarios derechos pueden causar sintomas de
insuficiencia cardiaca derecha con elevacion de la presion venosa, hepatomegalia,
ascitis y edemas maleolares. Los tumores intramurales (rabdomioma o fibroma)
pueden causar obstruccion en el tracto de salida ventricular derecho y ocasionar
insuficiencia cardiaca derecha o bien obstruccion en el tracto de salida ventricular
izquierdo provocando insuficiencia cardiaca izquierda, sincope y dolor toracico.

(25-27).

1.3 DIAGNOSTICO: La evaluacién de estas masas no es simple e involucra una
variedad de técnicas de diagnostico por imagenes e histologia tisular. Aunque la
biopsia histolégica invasiva es el estandar de oro para el diagndéstico, existen
riesgos de complicaciones potenciales como neumotdrax, embolia, taponamiento
pericardico, dafio valvular, lesion vascular y arritmias inducidas (20). Con los
avances en la tecnologia de imagenes electronicas, el uso integrado de distintas
técnicas en imagenes cardiacas como la ecocardiografia transtoracica (ETT) o
transesofagica (ETE), la resonancia magnética (RM), la tomografia computada

(TC) multidetector y la tomografia por emision de positrones (PET), se han
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constituido en  herramientas  importante  durante el procedimiento
diagnéstico. Estos métodos permiten la adquisicion rapida de imagenes cardiacas
en tiempo real con alta resolucion espacial y temporal y una excelente
caracterizacion del tejido tumoral. Los objetivos iniciales de la evaluacion por
imagenes son determinar la presencia y la ubicacion precisa de la masa en el
corazon, lo cual es crucial para una evaluacion posterior y la planificacion del
tratamiento. En esencia, debido a que cada método de imagen tiene sus propias
ventajas y desventajas, la utilizacion de dos o mas tipos de imagenes puede
proporcionar informacion complementaria valiosa.

La ecocardiografia transtoracica (ETT) es a menudo la modalidad de imagen
preferida para la evaluacién inicial de los TCB debido a su bajo costo y amplia
disponibilidad. Las ventajas adicionales incluyen no invasivo, sin exposicion a la
radiacion, rapido, seguro y que describe la estructura del corazon en una variedad
de planos de imagen. La ecocardiografia representa una técnica de imagen
sustancial para la deteccién de TC con una alta sensibilidad y especificidad (90% y
95%, respectivamente), y se puede realizar facilmente a la cabecera del paciente.
En el caso de obtener buenas imagenes, la ETT permite una evaluacion precisa
de las caracteristicas del tumor como la forma, el tamafo, la extension y la
movilidad del tumor, asi como su ubicacién y su relacion con las estructuras
cardiacas adyacentes, adherencia a la pared cardiaca y las consecuencias
hemodinamicas (p. ej., obstruccion valvular secundaria al tumor, simulando

estenosis tricuspidea o mitral) (20) (Figura 3-4).
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Figura 3: ETT en eje apical 4 camaras donde se evidencio mixoma auricular
izquierdo con prolapso de grado variable a través del orificio mitral. Extraido de

(27)
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Figura 4: ETT en eje 2 camaras. Visualizacion de fibroelastoma papilar en septo

del ventriculo izquierdo. Extraido de (27)
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Sin embargo, debido a la limitacion de los planos de imagen, la ETT no puede
proporcionar una evaluacion completa. Otras limitaciones incluyen las posibles
ventanas acusticas deficientes, especialmente para pacientes con obesidad o
enfermedad pulmonar cronica, asi como la falta de capacidad para la
caracterizacion de tejidos (27-29). Si la calidad de imagen de la ETT es deficiente,
se puede considerar la ecocardiografia transesofagica (ETE) para evaluar mas a
fondo el tumor. El transductor de la ETE, de alta frecuencia, esta situado en el
es6fago en contacto con la pared posterior del corazén, por lo que no es necesario
gue las ondas sonoras atraviesen la pared toracica. Por lo tanto, la ETE puede
obtener una calidad de imagen 6ptima para evaluar TC.

Debe realizarse cuando hay una imagen de ETT de baja calidad debido a una
ventana acustica deficiente o cuando quedan sin respuesta preguntas clinicas
serias sobre la naturaleza de una masa (17-18; 27).

Ademas, la ETE puede caracterizar mejor el tamafio, la apariencia, la morfologia,
la ubicacién y el punto de insercién del tumor benigno, especialmente en la
auricula izquierda (Al), el apéndice de la Al, la auricula derecha y la valvula
cardiaca. En particular, los tumores adheridos a las véalvulas mitral y adrtica
pueden detectarse con sensibilidad porque el es6fago esta directamente posterior

ala Al (Figura 5).
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Figura 5: ETE que muestra fibroelastoma (flecha). A: corte transversal basal,
apertura de valvula aértica. B: valvula adrtica cerrada. C: corte medio transversal
de cinco camaras, valvula adrtica abierta. D: vélvula adrtica cerrada. Al: Auricula
izquierda; VD: Ventriculo derecho; AO: Aorta; VI: Ventrriculo izquierdo; TSVI:

Tracto salida del VI. Extraido de (27).

El desarrollo de la ecocardiografia tridimensional (3D) proporciona una modalidad
de imagen incremental para una evaluacion mas precisa de los TC. La

ecocardiografia 3D, basada en una gran cantidad de vistas seccionales para
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reconstruir la masa y las estructuras cardiacas, permite una evaluacion mas
precisa del volumen, la forma, el sitio de insercion y la relaciéon del tumor con las
estructuras adyacentes. Es mas eficaz para imagenes valvulares y es atil como
guia de procedimientos porque proporciona una resolucion espacial mayor, que
permite una visualizacion detallada de las valvulas y una diferenciacion entre TC y

vegetacion de la valva anterior mitral (Figura 6) .

™ot W03 ot Mol

"

Auricula izquierda

Figura 6: ETE 3D A) Vista en 90° que muestra la valvula mitral. B) Vista de 4
camaras a 0° donde se utiliza la herramienta de volumen completo. Muestra la

masa adherida a la valva anterior mitral y las proyecciones papilares.
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La ecocardiografia de contraste se usa cada vez mas para evaluar TC. Es un
enfoque emergente para evaluar la perfusidon miocardica y la perfusion relativa de
un TC. Ademas, la ecocardiografia de contraste puede evaluar la vascularizacion
de los tumores segun la diferencia de perfusion. Por ejemplo, en comparacion con
el miocardio adyacente, la perfusion de TCB es relativamente menor debido al
suministro deficiente de sangre (Figura 7), y lo contrario ocurre con los tumores

malignos

Tempo = 0 seg Tempo =5 seg

Figura 7: La ecocardiografia de contraste se realizé con un agente de contraste
basado en microburbujas de albumina. El uso de contraste ecocardiogréafico
permitid delimitar los bordes de la masa. Como se demuestra en la figura, se
observa un llenado lento de la masa por contraste, sugestivo de una masa tumoral
poco vascularizada, caracteristica de tumores benignos. TU: Tumor; VE:

Ventriculo izquierdo; AD: Auricula derecha; VD: Ventriculo derecho.
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La tomografia computada cardiaca (TCC) proporciona una imagen transversal con
alta resolucién espacial para evaluar el corazén y las estructuras circundantes
(pulmones, mediastino, parte superior del abdomen). Con el aumento del uso de
TCC para la evaluacion de masas cardiacas, se ha convertido en una modalidad
de diagnostico de segunda linea para la evaluacion de masas cardiacas,
especialmente cuando otras modalidades de imagenes estan contraindicadas o no
se evallan adecuadamente. En la practica clinica, la ecocardiografia y la RMC son
las modalidades de imagen primarias de primera linea para el diagnostico y
tratamiento de los tumores cardiacos, mientras que la TCC es una valiosa
herramienta complementaria. La excepcion, lo constituye los pacientes con
sospecha de metastasis cardiaca con primario maligno extra cardiaco. Con el
surgimiento y el avance de tecnologias como la TC multidetector y la TC
helicoidal, la TCC ha logrado una resolucion espacial submilimétrica, un tiempo de
exploracion mas corto, artefactos relacionados con el movimiento minimizados y
una resolucion temporal y una calidad de imagen mejoradas, lo cual es util para
una descripcion mas precisa de las masas cardiacas (4,6,30-32).

La caracterizacion del TC se puede realizar en funcién de la atenuacion diferencial
del tejido, con componentes tumorales de grasa, liquido y calcificado que
demuestran caracteristicas distintivas radio-densidades (Figura 8-9). El realce del
contraste se observa generalmente en tumores malignos y en tumores benignos
altamente vascularizados como angiomas (30,31).

En presencia de sospecha de enfermedad de las arterias coronarias, se debe

realizar una angiografia coronaria por TC para excluir el tumor adyacente. Se
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puede realizar una angiografia coronaria por TC al mismo tiempo para evaluar la
anatomia coronaria para detectar enfermedad aterosclerotica significativa en caso
de planificacion quirdrgica del tumor (32). Las principales limitaciones incluyen la
exposicion a radiacién ionizante (una consideracion particular en pacientes

pediatricos) y nefrotoxicidad con contraste yodado.

Figura 8: Hombre de 18 afios de edad con rabdomiomas multiples. Estudio de TC
en eje 4 camaras (A y B), en donde se observan pequefias imagenes nodulares de

densidad similar al miocardio y bordes definidos (flechas) (26
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Figura 9: Hombre de 32 afios con fibroma cardiaco. TC en ejes 2 camaras (A) y

corto (B). Notese la gran lesién (T) ovalada localizada a nivel del septum
interventricular (cabezas de flecha), hipodensa y sin vascularidad, la cual desplaza
a las arterias coronarias (flechas en B). En las imagenes tardias (C), existe realce

heterogéneo del tumor con calcificaciones puntiformes (cabezas de flecha) (31).
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Figura 10: Mujer de 50 afios con mixoma en auricula derecha. TC con imagenes
en 4 camaras en sistole (A) y diastole (B), el cual muestra una masa ovalada,
hipodensa intraauricular, adherida al septum interauricular (cabezas de flecha de

A), con mayor prolapso hacia el ventriculo durante la sistole (flecha de B).(28)

Aunqgue la ecocardiografia es la modalidad de imagen de primera linea utilizada
para evaluar un TC, cuando la informacion es insuficiente, la resonancia
magnética cardiaca (RMC) puede evaluar mas la masa y proporcionar informacién
adicional. Debido a su adecuada resolucion espacial, la capacidad de
reconstrucciéon de imagenes multiplanares, la excelente caracterizacion de los
tejidos blandos y la capacidad de discriminar diferentes caracteristicas de los
tejidos, la RMC se ha convertido en un método indispensable para la evaluacién

integral de los TC y una guia para el diagnéstico clinico y el tratamiento.
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Las secuencias ponderadas T1 puede describir las caracteristicas del tejido de los
TC. Las secuencias T2 no solo puede describir las caracteristicas del tejido de los
tumores, sino también determinar la necrosis dentro del tumor. Las secuencias
ponderadas en T1 identifican de manera confiable los tumores grasos como

lipoma o hipertrofia lipomatosa (Figura 11).

Figura 11: Hombre de 45 afios con lipoma en auricula derecha. RM en sistole (B)
y diastole (C) en otro paciente se observa una lesion hiperintensa (flechas) que
prolapsa a través de la valvula pulmonar. La lesién es hiperintensa (*) en el eje
corto fuera de fase potenciado en T1 (D) y muestra saturacién en la secuencia fat
sat (E), por lo que es isointensa al miocardio, hallazgos que confirman la

naturaleza lipidica de la lesion (34).
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Las secuencias potenciadas en T2 identifican masas con alto contenido de agua,
como mixomas o quistes pericardicos (33). El realce temprano rara vez se usa
para caracterizar tumores y se usa principalmente para identificar trombos. El
realce tardio se puede utilizar para evaluar las caracteristicas de los tumores y
para analizar la infiltracion miocardica (Figura 12).

En cuanto a la caracterizacidon de tejidos, las secuencias de perfusion de gadolinio
de primer paso son Uutiles para distinguir tumores vascularizados de tumores
menos vascularizados y de trombos avasculares (por ejemplo, metastasis o
angiosarcomas (Figura 13) o de la imagen avascular de los trombos que no
captan el contraste. Tales hallazgos, junto con el tamafio de la masa e infiltracion,
se puede utilizar para distinguir tumores que probablemente sean malignos de los

gue son benignos (33-35).
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Figura 12: Fibroma cardiaco. RM en 2 camaras (A y B). Lesion ovalada (T) de
bordes bien definidos, adyacente a las paredes lateral e inferior de la auricula
izquierda, acompafiada de moderado derrame pericardico (*). En eje corto, la
lesion (T) es hipointensa en la fase simple, sin realce significativo en las fases

arterial y arteriovenosa, siendo mas evidente en la fase tardia (34).
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Figura 13: Mujer de 79 afios con sarcoma cardiaco de auricula izquierda.
Imagenes de RM en corte axial (a) y 4 camaras en fase simple y posgadolinio (b y
c), en las cuales se identifica una lesién de bordes lobulados en la auricula
izquierda con infiltracion hacia el tabique interacuricular, isointensa al miocardio

antes del contraste (b) y con realce heterogéneo posterior al mismo (c)

La limitaciones importantes incluyen contraindicaciones como una tasa de
filtracion glomerular 30 ml / min, por riesgo de esclerosis sistémica nefrogénica,
contraindicacién relativa con dispositivos electrénicos implantables (aunque hay
nueva evidencia que respalda la seguridad de la RM en este contexto bajo
protocolos establecidos), y la claustrofobia del paciente . Ademas se debe tener

muy en cuenta la experiencia del operador e informante del estudio.
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Sin embargo, a pesar de lo comentado en cuanto al avance en imagenes
cardiacas, las manifestaciones clinicas de las neoplasias primarias del corazén
son tan variables que su descubrimiento aun puede ser incidental durante la
cirugia o la autopsia (22).

Aunqgue las herramientas de imagenologia cardiaca se utilizan ampliamente y son
muy importantes para la toma de decisiones clinicas, por ejemplo, para indicar un
tratamiento quirdrgico como ocurre con otras neoplasias malignas, el examen
histopatolégico sigue siendo indispensable para llegar al diagnostico definitivo

Figura 14. Un algoritmo diagndstico util se muestra en la Figura 15.
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Figura 14: Aspecto macroscopico e hlstolog a de los TCP '(A) Pieza quwurglca
(medida 3,5 x 7 cm) e histologia (células poligonales con citoplasma eosinofilico
esparcidas por matriz mixoide) de un mixoma auricular. (B) Pieza quirdrgica
(medida 3,2 x 5 cm) e histologia (células tumorales con marcado polimorfismo
nuclear y alta actividad mitética) de un sarcoma de la intima (todas las muestras

se tifieron con hematoxilina-eosina; aumento original: x20)
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Figura 15: Algoritmo para la deteccion y diagnostico diferencial de un tumor

cardiaco. TTE: ecocardiografia transtoracica, TEE: ecocardiografia transesofagica,
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eco 3D: ecocardiografia tridimensional, C-MRI: resonancia magnética cardiaca, C-
CT: tomografia computarizada cardiaca (20).

1.4 TRATAMIENTO: La extirpaciéon quirargica de tumores o masas cardiacas
benignas, incluso si son pequefas y diagnosticadas de manera incidental, siempre
debe considerarse, en el contexto de lesiones endocavitarias y del lado izquierdo
debido al riesgo embdlico. Para TCB del lado derecho y asintomaticos, en
ausencia de un foramen oval permeable o defectos septales, se puede tomar el
camino de un seguimiento ecocardiografico estricto. Todos los tumores benignos
sintomaticos deben extirparse  quirdrgicamente. Como  mencionamos
anteriormente, a pesar de la mayor disponibilidad de varias modalidades de
imagenes cardiacas, los TC siguen siendo entidades excepcionalmente raras y
representan la causa de solo el 0,3%-0,85% de todas las cirugias a corazén
abierto (36). La reseccion quirargica del tumor se realiza mediante esternotomia
mediana estdndar en todos los casos. El sitio de canulacion dependio
principalmente de la localizacibn de la lesibn. La mayoria de los tumores
auriculares, de la valvula mitral y de la valvula tricispide se extirparon mediante un
Gnico abordaje auricular, mientras que los tumores de la valvula adrtica se
abordaron comunmente mediante aortotomia. En caso de neoplasias ventriculares
endocavitarias, el abordaje quirargico es a través de una auriculotomia ipsilateral,
si el tumor se encuentra en la entrada del ventriculo, o0 mediante arteriotomia
aortica o pulmonar, si se encuentra en la salida del ventriculo. Cuando la
neoplasia es intramural en los ventriculos, es necesaria la ventriculotomia con

enucleacion masiva. La mayoria de los tumores benignos se pueden resecar en
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bloque, pero en el caso de un tumor no resecable, se considera una
citorreduccion. Algunos pacientes pueden llegar a requerir reconstruccion cardiaca
con material protésico (pericardico o Dacrén) después de la extirpacion del tumor.
Otros pueden se sometidos a un procedimiento quirdrgico cardiaco concomitante
ademas de la reseccion del tumor. Los procedimientos asociados realizados con
mayor frecuencia fueron el bypass aortocoronario y la reparacion de la valvula
mitral.

Una excepcion son los rabdomiomas ya que la regresion espontanea de los
rabdomiomas es una de las caracteristicas que ocurre en mas de la mitad de los
pacientes (37). En uno de los casos expuestoa se documentd la regresion
completa a los dos afios de seguimiento. Los pacientes asintomaticos
generalmente solo requieren vigilancia estrecha, dada su baja probabilidad de
transformacién maligna. Los pacientes sintométicos con signos de falla cardiaca o
con arritmias e inestabilidad hemodinamica, que no respondan al tratamiento
meédico, requieren intervencion; sin embargo, la reseccion quirdrgica no siempre
es técnicamente posible, ya sea por su localizacion (masas intramurales) o por ser
multiples y tener extensiones intracavitarias (38). A ello se suman los riesgos
inherentes de una intervencién quirdrgica cardiaca en este grupo poblacional. Por
ej.,en vista de que la esclerosis tuberosa se da por mutaciones que resultan en
activacion de m-TOR, (una proteina relacionada con el incremento en la
proliferacion celular responsable de las lesiones hamartomatosas), se ha
postulado el uso de inhibidores m-TOR (everolimus) como alternativa

farmacolégica para los pacientes con rabdomiomas hemodinamicamente
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significativos 0 no candidatos para manejo quirdrgico, por su actividad en la
disminucién de la proliferacion anormal (39). La literatura disponible hasta el
momento proviene de reporte de casos y un limitado nimero de pacientes; sin
embargo, se describen resultados favorables a corto y mediano plazo, con los que

se demuestra la eficacia de everolimus en la reduccion del volumen tumoral

(Figura 16) (39-40).

Figura 16: A. Imagen de rabdomioma cardiaco, vista apical cuatro camaras.
Ecocardiograma 2 D. Se observa una gran masa de 30mm x 30mm homogénea,
de bordes limitados, que compromete todo el septum interventricular, la cual se
extiende hacia la cavidad ventricular izquierda con disminucion del calibre del
tracto de salida sin generar gradiente. B. Ecocardiograma 2D: imagen de
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rabdomioma cardiaco posterior a manejo con everolimus; vista apical cuatro
camaras. La flecha sefiala una masa homogénea, de bordes limitados, movil, de 7
X 23 mm, que compromete todo el septum interventricular, y la cual, previo a
manejo con everolimus, tenia unas dimensiones de 30 x 30 mm, con extension a

la cavidad ventricular y disminucion de aproximadamente 40% del tamario. (39)

Otra excepcion son los hemangiomas intramurales que pueden responder a los
corticosteroides (41). Una potencial recurrencia es tipica de los hemangiomas, y
se recomienda ecocardiografia periddica para detectar la misma.

En caso de optar por una resolucion quirdrgica, es una "conditio sine qua non"
realizar una amplia reseccion alrededor de la base del tumor para prevenir la
recurrencia.

El tratamiento estandar de oro para el mixoma y el lipoma cardiacos es la
extirpacion quirargica inmediata por parte de cirujanos experimentados. Este
enfoque deberia generar excelentes resultados tempranos y a largo plazo (42).

El tratamiento estandar del fibroelastoma es la escisibn quirdrgica con
reconstitucion o, con menor frecuencia, reemplazo de la valvula. Se extirpa la raiz
del pediculo y todo el grosor del endocardio afectado. La cirugia esta claramente
indicada para pacientes que han tenido eventos embdlicos, complicaciones que
estan directamente relacionadas con la movilidad del tumor (p. ej., oclusion del

ostium coronario) y aquellos con tumores muy moviles o grandes (= 1 cm) (43).

33



2) CASO CLINICO:

Presentamos a una mujer de 54 afios con antecedentes de dislipemia y disnea en
clase funcional 1l de 4 meses de evolucidon. En el momento de su consulta refirio

progresion de su disnea hasta clase funcional 1V y ortopnea.
Examen Fisico:
. Signos vitales: FC 104 x FR 26x TA 100/60 T° 37

. Ap. Respiratorio: Saturacion de oxigeno de 82% (aire ambiente). Buena

entrada de aire bilateral, rales crepitantes bilaterales hasta vértices.

. Ap. Cardiovascular: ingurgitacion yugular 2/3 sin colapso inspiratorio.
Edemas 2/6 en ambos miembros inferiores. Pulsos conservados. R1-R2 en cuatro
focos normofonéticos. Soplo sistélico regurgitativo 2/6 mas audible en el apex e

irradiacion a la axila izquierda.

. Examen de Abdomen y Neuroldgico sin datos patolégicos de relevancia

clinica.

Los resultados de laboratorio mostraron leucocitosis y aumento de la

eritrosedimentacion.

En el electrocardiograma se observé taquicardia sinusal y dilatacion de la auricula

izquierda.

Ante el cuadro descripto se inici6 balance hidrico negativo con furosemida

endovenosa.
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Durante su internacién se solicitd un ecocardiograma transtoracico que informa:
DDVI 41mm. DSVI 36 mm. FAC 61%. SIV 10 mm. PPVI 9 mm. Ao. 33 mm. Al 44
mm. Ap. Ao. 16mm. Valvulas mitral y pulmonar sin patologia relevante. Masa
sélida movil en la auricula izquierda de 6.2 x 4.4 cm que prolapsaba hacia la

valvula mitral en diastole y provocaba una obstruccién intermitente de la misma,

By e 3

a (Figua 13).

- E ey

originando una estenosis mitral seve

Figura 13: ETT en vista del eje largo paraesternal que muestra una masa sélida
movil en la auricula izquierda de 6,2 x 4.4 cm. M: mixoma; VI. ventricular izquierdo;

Al: auricula izquierda.
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A pesar del tratamiento médico, la paciente continué con signos de insuficiencia
cardiaca, por lo que se decidi6 cirugia de urgencia. Se realiz6 una esternotomia
mediana con circulacién extracorporea con canulacion adrtica y de ambas cavas.
Se ingres6 a la auricula izquierda y se extirp6 un mixoma de 7,5 x 4,1 cm
mediante la reseccion del pediculo implantado en el techo atrial (Figura 14-15).

La masa pesaba 105 grs. El examen microscopico de la pieza quirdrgica confirmo

FRa S A g g ey

el diagnéstico de mixoma.

Figura 14-15: Imagen intraoperatoria que muestra un tumor sélido que ocupa toda
la auricula izquierda de 7,5 x 4,1 cm. M: mixoma; VI: ventricular izquierdo; Al:

auricula izquierda.
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La paciente no tuvo complicaciones postoperatorias y fue externada a los 6 dias
con seguimiento ambulatorio por cardiologia. Luego de dos afios no presento

recidivas.

3) REVISION Y DISCUSION DEL CASO

El mixoma es el TCB mas comun, representando el 50-70 % de los mismos. La
edad promedio de diagndstico es entre la cuarta y sexta década de la vida, con
predominio femenino (la relacion mujer:hombre es de aproximadamente 2:1), pero
los mixomas pueden diagnosticarse a cualquier edad (45-47). Se localizan
principalmente en las auriculas (95%), en la zona del foramen oval, con mayor
predominio en la auricula izquierda (75%). En el 3 a 4% se encuentra en los
ventriculos y en ocasiones en las valvulas auriculoventriculares (menos del 1%)
(45).

Como se observo en los diferentes estudios complementarios por imagenes, los
mixomas cardiacos se pueden dividir en lesiones polipoides (superficie lisa y dura)
y lesiones papilares (blandas, gelatinosas y fragiles) (46). EI mixoma polipoide
grande puede causar sintomas obstructivos (como en nuestro caso) y, por el
contrario, la lesion papilar tiende a presentarse como embolia. La presencia de
mixomas grandes es posible porque a menudo permanecen clinicamente
silenciosos o0 solo causan sintomas inespecificos. Los sintomas clinicos dependen
principalmente de la ubicacion, el tamafo y la friabilidad de los tumores. En la
mayoria de los pacientes hay uno o mas signos o sintomas pertenecientes a la
triada clasica, que incluye manifestaciones obstructivas, embolicas vy

constitucionales (44-47).
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La presentacion como insuficiencia cardiaca aguda en pacientes con mixoma
auricular es poco frecuente. Se han propuesto varios mecanismos patogeénicos.
En aquellos casos de gran tamafio del tumor, como fue el nuestro, se genera un
aumento de la presion de la auricula izquierda, lo que trae como consecuencia el
incremento de la presion en el territorio vascular pulmonar (venas y territorio
capilar pulmonar y por ultimo, arteria pulmonar y ventriculo derecho). A su vez, el
mixoma de la auricula izquierda puede causar dilatacion auricular y anular, con
insuficiencia mitral debido a la inadecuada coaptacion de las valvas en la sistole, o
una estenosis mitral funcional por obstrucciéon del llenado del ventriculo izquierdo
durante la fase diastdlica (44-50).

En nuestro caso, el mixoma auricular abarco el 90% de la auricula izquierda con
obstruccion dindmica de la valvula mitral, ocasionando signos y sintomas
compatibles con insuficiencia cardiaca. Debido a la presentacion clinica
inespecifica, las imagenes cardiacas son cruciales en la evaluacion de pacientes
con sospecha de mixoma. EI ETT es el primer método de diagndstico de eleccion.
Con el ETT podemos determinar el tamafio del tumor, su localizacion, morfologia,
movilidad y asociacion con estructuras vecinas. En pacientes con ventanas
acusticas deficientes se recomiendan imagenes multimodales. El ETE proporciona
una resolucién de imagen superior y una mejor visualizacion. La TC y RMC
brindan informacion adicional sobre las caracteristicas del tejido y las relaciones
topograficas (50-51). Esta informacion es importante para decidir sobre el modo y
la extension del tratamiento. El mixoma gigante se define como un tumor mayor de

5cm (52).
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El tratamiento de los mixomas cardiacos consiste en la reseccion quirdrgica (45-
50). La cirugia debe ser urgente, para mejorar la evolucion clinica y evitar
complicaciones hemodinamicas y/o fendmenos embdlicos hasta la muerte subita.
En ocasiones es necesario la intervencion quirargica de la valvula mitral si existe
dilatacion del anillo o estan afectados los velos o las cuerdas por el tumor. El
tratamiento quirdrgico se asocia con una baja tasa de complicaciones
postoperatorias. La tasa de mortalidad a los 30 dias después de la reseccion
quirdrgica varia de 0% a 10% (51). Las complicaciones postoperatorias mas

comunes son las arritmias.
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F) CONCLUSION

El mixoma gigante de la auricula izquierda es una causa rara de insuficiencia
cardiaca aguda. Aunque de naturaleza benigna, los mixomas pueden provocar
complicaciones graves, como fue en nuestro caso. Por lo tanto, el diagndstico
correcto y oportuno, que a menudo requiere imagenes multimodales, es crucial. El
tratamiento definitivo consiste en la reseccidn quirdrgica inmediata para mejorar la

evolucion clinica del paciente y prevenir otras complicaciones.
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