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RESUMEN

Los sarcomas son un grupo raro y heterogéneo de tumores malignos de origen
mesenquimatoso que comprenden menos del 1% de todos los tumores malignos en
adultos. Las metastasis cardiacas del sarcoma son infrecuentes. En este reporte de caso se
presenta una paciente de 41 afios con diagnoéstico de leiomiosarcoma de muslo derecho
quien presenta metastasis pulmonar y luego cardiaca a pesar de tratamiento oncoldgico.
Se realizoé una buisqueda sistematica de la literatura en bases de datos como Medline y
Scopus utilizando términos MeSh y ecuaciones de busqueda con operadores booleanos.
Se concluye que la metastasis de un leiomiosarcoma de muslo es raro, la historia clinica
es esencial para sospechar metastasis cardiacas, el método mas eficaz para diagnosticar
masas cardiacas es la ecografia cardiaca y el tratamiento depende de las caracteristicas
del paciente y del tumor.
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ABSTRACT

Sarcomas are a rare and heterogeneous group of malignant tumors of mesenchymal origin
that comprise less than 1% of all malignant tumors in adults. Cardiac metastases from
sarcoma are infrequent. In this case report, a 41-year-old female patient with a diagnosis
of right thigh leiomyosarcoma is presented, who developed pulmonary and subsequently
cardiac metastasis despite oncological treatment. A systematic literature search was
conducted in databases such as Medline and Scopus using MeSH terms and search equations
with Boolean operators. It is concluded that metastasis of a thigh leiomyosarcoma is rare,
clinical history is essential to suspect cardiac metastases, the most effective method for
diagnosing cardiac masses is echocardiography, and treatment depends on the characteristics
of the patient and the tumor.
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INTRODUCCION

La mayoria de los tumores cardiacos son benignos, siendo el mas
comun, el mixoma, el cual requiere una pronta intervencion, por
el riesgo de embolizacion y de complicaciones cardiovasculares.
Aproximadamente el 25% de los tumores cardiacos son malignos,
y dentro de estos se incluyen los sarcomas.'?

Los sarcomas son un grupo raro y heterogéneo de tumores malig-
nos de origen mesenquimatoso que comprenden menos del uno
por ciento de todos los tumores malignos en adultos y el 12% de
los canceres pediatricos.’* Las metastasis cardiacas del sarcoma
son infrecuentes, y en la actualidad se han descrito unos pocos
casos. La forma en la cual se presentan, puede ser por infiltracion
de estructuras circundantes o indirectamente mediante disemina-
cion linfangitica o hematogena.

Los leiomiosarcomas comprenden un porcentaje significativo de
los sarcomas de tejidos blandos y de la region abdomino-pélvica,
siendo el leiomiosarcoma de utero el mas frecuente. Aunque son
menos frecuentes en las extremidades, representan entre el 10% y
el 15% de los sarcomas de estas areas, con una preferencia hacia
el muslo. Los sitios mas reconocidos de metastasis es el higado
y el pulmon.’®

A continuacion se describe el caso de un paciente con anteceden-
te de leiomiosarcoma en muslo quien posteriormente presenta
manifestaciones cardiopulmonares secundarias a compromiso
metastasico pulmonar y cardiaco, complicacion poco frecuente,
y sospechada.

PRESENTACION DE CASO

Paciente de 41 afios con diagndstico previo (dos afios antes) de
leiomiosarcoma de muslo derecho, quien ingresa por cuadro
clinico de tres meses de evolucion consistente en tos seca y en
ocasiones hemoptoica; Le realizan imagen de torax, en la cual se
evidencian dos masas pulmonares; una de ellas hacia el segmento
superior del l6bulo inferior y otra a nivel parahiliar ipsilateral.

Es evaluada por oncologia y cirugia de toérax, quienes solicitan
biopsia guiada por escanografia de lesion toracica basal derecha,
la cual reporta hallazgos morfologicos compatibles con sarcoma
de alto grado. Con lo anterior, oncologia indica tratamiento am-
bulatorio de quimioterapia con Gemcitabina y Docetaxel. Cuatro
meses después reingresa al servicio de urgencias por presentar
cuadro de tres dias de evolucion consistente en cefalea, mareo,
vision borrosa, y adicionalmente dolor toracico pleuritico y
disnea. La imagen cerebral no evidencia lesiones neoplasicas;
la angiotomografia de térax (Figura 1) reporta masa hipodensa
retro esternal y hacia el apex pulmonar derecho de 6x4 cm, silueta
cardiaca prominente, con masa hipodensa en la auricula izquierda

Figura 1. Angiotomografia de Térax. Masa hipodensa en la auricu-
laizquierda de 3x4 cm que compromete las venas pulmonares de-
rechas y esta en contacto con masa pulmonar parahiliar derecha

de 3x4 cm, que compromete las venas pulmonares derechas, y
esta en contacto con masa pulmonar hiliar y compromiso circun-
ferencial de las arterias pulmonares derechas. El ecocardiograma
describe una imagen proveniente de la auricula izquierda, movil,
de bordes no definidos, y caracteristicas irregulares, que protruye
ocupando gran parte el orificio efectivo de la valvula mitral, hacia
el ventriculo izquierdo.

La paciente es llevada a cirugia, con los siguientes hallazgos:
Foramen oval permeable. En la auricula izquierda hay masa de
bordes irregulares de 7x5 cm de aspecto pardo y rosado, friable,
que infiltra la desembocadura de la vena pulmonar inferior izquier-
da, y que protruye a través de la valvula mitral sin infiltrarla. Se
realiza correccion de foramen oval y reseccion de masa auricular
la cual se envia a Patologia. La biopsia, reporta una lesion neopla-
sica maligna con hallazgos morfolégicos e inmunohistoquimicos
compatibles con sarcoma sinovial monofasico (Figura 2).

La evolucion postquirargica de la paciente es favorable y se da
egreso con recomendaciones, rehabilitacion cardiaca y manejo
oncoldgico con tratamiento de quimioterapia de segunda linea.

REVISION DE LITERATURA

Aproximadamente el 80% de los nuevos casos de sarcoma se
originan en los tejidos blandos,® de los cuales un porcentaje
significativo corresponde a los leiomiosarcomas. En un analisis
retrospectivo de 12 afios en un centro de cirugia cardiaca del
Hospital Universitario de Erlangen, se encontraron 103 masas
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cardiacas, la mayoria de ellas neoplasias benignas, sin embar-
g0, 4,8% correspondieron a sarcomas cardiacos primarios. Se
describen metastasis cardiacas (carcinoma, sarcoma, melanoma,
linfoma) en 10 pacientes, y de estos, cuatro correspondian a sar-
comas metastasicos (40% de las metastasis cardiacas resecadas).®

Las metastasis cardiacas han sido consideradas raras y se han
reportado principalmente en neoplasias malignas primarias como
el cancer de pulmoén, mama, estomago, higado, linfoma, leucemia
y melanoma.'? A pesar de que la metastasis cardiaca proveniente
de un leiomiosarcoma es infrecuente, la mayoria han sido docu-
mentadas en sarcomas primarios de titero y vasos sanguineos. Los
informes sobre leiomiosarcomas de tejidos blandos no viscerales
que hacen esta metastasis son escasos siete y hasta ahora no hay
ninguno reportado con origen en muslo.

La forma en la cual se presentan las metastasis cardiacas, puede
ser por infiltracion de estructuras circundantes o indirectamente
mediante diseminacion linfangitica o hematdgena; el pericardio
es el tejido mas frecuentemente afectado, seguido del miocardio
y el endocardio.®’

Los Sarcomas cardiacos generalmente se presentan con sintomas
insidiosos en pacientes jovenes y de mediana edad. En una serie
de 11 casos de sarcoma con metastasis cardiaca se encontrd que
el sintoma mas comun fue la disnea;® no obstante como muchos
de estos pacientes también presentan metastasis pulmonares, este
sintoma no es patognomonico de metastasis cardiaca.

Otros sintomas relacionados con los sarcomas cardiacos son
variables y dependen del compromiso cardiaco (taponamiento
cardiaco, arritmias cardiacas, disfuncion valvular, falla cardiaca,
embolismo periférico con manifestaciones relacionadas, dolor
toracico, sincope, muerte cardiaca subita). También puede haber
sintomas generales, como fiebre, malestar y pérdida del peso,
sin manifestaciones cardiacas, y menos del 30% de los casos se
diagnostican antes de la muerte del paciente.’'?

La presentacion del embolismo tumoral en sarcomas frecuente-
mente se presenta de forma aguda, mientras que en tumores no
sarcomatosos, es principalmente subaguda. Cuando se presenta
embolismo tumoral a la vasculatura pulmonar, se puede presentar
hipertension pulmonar y cor pulmonale. La fisiopatologia puede
presentarse por varios mecanismos, siendo la Invasion linfatica
con extension a linfaticos pulmonares y mediastinales, la mas
frecuente. Esta presentacion se confunde frecuentemente con
trombo embolismo venoso, y lleva a un tratamiento de anticoa-
gulacion y/o trombolisis, que no sera exitoso, siendo la embolec-
tomia quirtrgica la estrategia mas frecuentemente realizada. La
mayoria de los pacientes que desarrollan hipertension pulmonar
neoplasica falleceran por sus secuelas en un promedio de cuatro
meses, luego del inicio de los sintomas.'*
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Figura 2. Biopsia de lesion Cardiaca. Lesion neoplasica malig-
na constituida por células de morfologia heterogénea, algunas
ovaladas y otras pequefias con nucleos irregulares de cromatina
granular, nucléolo prominente y citoplasma escaso que se dis-
ponen en un patrén peri vascular y en sabanas acompafados de
ocasionales mastocitos, estroma con cambios mixoides, focos
de necrosis en el 30% de la muestra y una elevada actividad
mitotica. Llama la atencion el patron vascular hemangiopericitoi-
de o ramificado que recuerdan los cuernos del ciervo. Con los
marcadores de inmunohistoquimica se documenta que las célu-
las neoplasicas son positivas para Bcl-2, TLE-1 y CD99, tienen
expresion focal y débil para el antigeno epitelial de membrana
EMAy la Panqueratina AE1/AE3 siendo negativas para SOX10,
STAT6, CD34, CD45, S100 y Miogenina. El indice de proliferacion
celular Ki67 es del 3%.
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La paciente del reporte de caso present6 algunas de las carac-
teristicas mencionadas anteriormente. Al ser de mediana edad
efectivamente tuvo un inicio insidioso en su sintomatologia. In-
gresa al servicio por tos seca y en ocasiones hemoptoica, cuadro
clinico que enfoca el diagnostico hacia una metastasis pulmonar
y no a un embolismo tumoral debido a la cronicidad de los sinto-
mas. Pocos meses después vuelve a consultar por dolor toracico
pleuritico y disnea, signos que pueden ser atribuibles a la metas-
tasis cardiaca. Es importante mencionar que también presentaba
algunos sintomas constitucionales, los cuales podrian estar o no
relacionados con compromiso cardiaco, y que incluso lograron
desviar la atencion al hacer que se considerara un posible foco
neurologico. La ecografia cardiaca se considera el método mas
eficaz para lograr un diagnostico precoz, y su tasa diagnostica en
tumores cardiacos fue del 91%.'41

El diagnostico correspondi6 a lesion intracardiaca de la auricula
izquierda, cuya reseccion y estudio inmunohistoquimico permitid
describir una serie de hallazgos morfologicos e inmunohistoqui-
micos compatibles con sarcoma sinovial monofasico.

Una vez diagnosticado, el manejo del tumor cardiaco metastasico
depende de la naturaleza del tumor primario, la terapia previa, la
extension de la enfermedad neoplasica, la condicion del paciente
y la factibilidad de reseccion. Esta tltima se asocia a una alta
mortalidad peri operatoria, pero se debe considerar en pacientes
con un periodo largo libre de enfermedad y en metastasis cardiacas
solitarias, con posibilidad de prolongar la sobrevida. La quimio-
terapia y la radioterapia son otras opciones que dependeran de la
sensibilidad del tumor primario.>*° Por lo general la supervivencia
global oscila entre 6 y 12 meses.®!° Afortunadamente la persona
del reporte de caso cumplia las caracteristicas para recibir manejo
tanto quirurgico como no quirargico, lo cual resultdé ventajoso
para su recuperacion y condujo a una mejoria satisfactoria en su
estado de salud.

CONCLUSION

A pesar de su rareza, el leiomiosarcoma es uno de los tumores
malignos de tejidos blandos mas frecuentes y no es comun en-
contrarlos en muslo. Las metastasis cardiacas son infrecuentes,
sin embargo, a la hora de evaluar pacientes con antecedentes de
sarcoma es importante tener un umbral bajo y estar alertas ante
cualquier signo que sugiera compromiso cardiopulmonar con el fin
de hacer un diagnoéstico temprano de metastasis cardiaca, ya que
su clinica puede ser insidiosa y solo el 30% se diagnostican antes
de la muerte. Hasta ahora, la ecografia cardiaca es considerada
el método mas eficaz para lograr un diagnostico precoz de tumo-
res cardiacos con una tasa diagnostica del 91%. El tratamiento
dependera de las caracteristicas del tumor primario, la extension
del tumor primario y la condicion del paciente y la supervivencia
global luego del diagnostico oscila entre 6 y 12 meses.
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