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RESUMEN

Los tumores cardiacos primarios son raros. Tienen una incidencia que varia entre 1,38 y 30
por 100.000 personas al afio, un aproximado de 75-80 % son benignos. El linfoma cardiaco
primario representa el 1,3 % de los tumores cardiacos primarios y el 0,5 % de los linfomas
extranodales. Se define como un linfoma no Hodgkin (LNH) que afecta solo al corazén y/o
el pericardio. Su complejo sintomatico puede incluir disnea, dolor torécico, fatiga
progresiva, sudoracién nocturna, pérdida ponderal, arritmias, sindrome de vena cava
superior y un aproximado del 20 % de los pacientes pueden desarrollar insuficiencia
cardiaca aguda como primera manifestacion. Sin embargo, la mayoria de ellos cursan con
sintomatologia inespecifica y son detectados de manera incidental. El linfoma no Hodgkin
difuso de células B grandes es la variante histologica méas frecuente. Presentamos un caso
que inici6 con sintomas de insuficiencia cardiaca derecha, evolucioné desfavorable hasta su
fallecimiento y se realizé el diagnostico en la autopsia.

Palabras clave: linfoma cardiaco primario.

ABSTRACT

Primary cardiac tumors are rare. They have an incidence that varies between 1.38 and 30 per
100,000 people per year, 75-80% are benign, approximately. Primary cardiac lymphoma
represents 1.3% of primary cardiac tumors and 0.5% of extranodal lymphomas. It is defined
as a non-Hodgkin's lymphoma (NHL) affecting only the heart and/or the pericardium. Its
symptoms may include dyspnea, chest pain, progressive fatigue, night sweats, weight loss,
arrhythmias, and superior vena cava syndrome. Approximately 20% of patients may develop
acute heart failure as the first manifestation. However, most of them have nonspecific
symptoms and are detected incidentally. Diffuse large B-cell non-Hodgkin's lymphoma is
the most frequent histological variant. We report a case that began with symptoms of right
heart failure, progressed unfavorably until death, and the diagnosis was made at autopsy.
Keywords: primary cardiac lymphoma.
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Introduccién
Los tumores cardiacos primarios (TCP) son raros, con una incidencia que varia entre 1,38 y
30 por 100.000 personas al afio.) un aproximado del 75-80 % de los TCP son benignos y
mas de la mitad de ellos corresponden a mixomas.®
El linfoma cardiaco primario (LCP) es un tumor poco comun que representa el 1,3 % de los
tumores cardiacos primarios.®
El LCP se define como linfoma no Hodgkin (LNH) que afecta exclusivamente al corazon
ylo el pericardio, 0 como LNH que se presenta con manifestaciones cardiacas, en particular
cuando la mayor parte del tumor se encuentra en el corazon.“>8 Ocurren en pacientes
inmunosuprimidos o inmunodeprimidos.(”
En lo referente al espectro histoldgico, el linfoma no Hodgkin difuso de células B grandes es
el mas comun de los linfomas cardiacos primarios (58 %), seguido por el de células T (16
%), el de Burkitt y el linfoma linfocitico de células pequefias (6 %)®©
El complejo sintomético inherente a los linfomas cardiacos primarios, puede incluir disnea,
dolor toracico, fatiga progresiva, sudoracion nocturna, pérdida ponderal, arritmias y
sindrome de la vena cava superior. Aproximadamente el 20 % de los pacientes con LCP
pueden desarrollar insuficiencia cardiaca aguda antes de presentar otros sintomas.*® No
obstante, los linfomas cardiacos primarios por lo general se presentan con sintomalogia
inespecifica y a menudo son detectados incidentalmente.®
El LCP es agresivo y tiende a comprometer el miocardio siendo la incidencia mas alta en la
auricula derecha, seguida por el ventriculo derecho, la auricula izquierda y el ventriculo
izquierdo.®
Las pruebas no invasivas, que incluyen radiografia de térax, ecocardiografia, tomografia
computarizada, resonancia magnética nuclear y tomografia por emision de positrones (TEP)
con fluorodesoxiglucosa, pueden usarse para el diagnéstico inicial y la estadificacion. Sin
embargo, estudio histopatologico sigue siendo necesario para hacer un diagndstico
definitivo.® 8
En la actualidad, la quimioterapia, la radioterapia y cirugia son las principales opciones de
tratamiento. La quimioterapia es la Unica estrategia para el tratamiento del LCP después de
que se confirma el diagnostico, y la eficacia de otros métodos de tratamiento, como
radioterapia, no se ha establecido.®1?
Los linfomas cardiacos primarios tienen pronéstico ominoso y una mediana de
supervivencia de 7 meses posterior al tratamiento.®

Caso clinico
Habitos toxicos: no habito tabaquico, ni ingesta de bebidas alcohodlicas.
Paciente A.H. femenina, de 59 afios de edad, que 4 meses antes del ingreso, comenzé a
presentar falta de aire a los esfuerzos moderados y severos, que desaparecia con el reposo, 2
meses después notd aumento de volumen del abdomen y de ambos tobillos que llegaba hasta
las rodillas, ingurgitacion yugular reflujo hepato-yugular, se le hizo diagndstico clinico de

2

(@) ev-ric | Esta obra estéd bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES



https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES

7 S,S.!MEBM Revista Cubana de Medicina. 2022(Abr-Jun);61(2):e2729

insuficiencia cardiaca a predominio de cavidades derechas, se tratd con diuréticos
(furosemida 80mg diarios) y digoxina 0,25mg diarios, con poca mejoria del cuadro clinico.
Al ingreso se le realizd electrocardiograma con ritmo sinusal y microvoltaje,
ecocardiograma que inform6 gran masa en auricula derecha que se extendia al ventriculo
derecho (VD), con obstruccion del tracto de salida del VD, derrame pericardico y pleural
izquierdo moderado y derecho leve, signos de hipertension venosa marcada (fig 1). Y en
tomografia toraco-abdominal: tomografia axial computarizada (TAC) simple y endovenosa
precoz y tardia, se observd la existencia en el estudio contrastado de un extenso defecto de
Ileno que ocupaba las cavidades derechas del corazén, que podia estar en relacion con lesion
tumoral cavitada, no se logro precisar la existencia de defectos de lleno en la luz de la ramas
del tronco de la arteria pulmonar, Ilamé la atencion existencia de un aumento de los
didmetros de la cava superior, con imagen que impresion6 defecto de lleno en el interior de
la misma, no otras alteraciones (fig 2). La analitica sanguinea mostr6 hemoglobina en 13,
7g/L y eritosedimentacion de 3 mm/h, glucemia, creatinina y transaminasas normales.

La primera hipotesis planteada fue el mixoma cardiaco y se propuso tratamiento quirurgico.
En las siguientes 24 horas presento inestabilidad hemodinamica y fallecié. El diagnéstico en
la autopsia fue: linfoma primario del corazén de células B (Fig 3).
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Fig. 1- Eco cardiograma transtoracico.
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Fig. 2- A: TAC simple y endovenosa precoz y tardia, se observo la existencia de un extenso defecto
de lleno que ocupa las cavidades derechas del corazén, la imagen descrita muestra densidades hasta
alrededor de 70 UH.

Fig. 3- Inmunohistoquimica CD20 positivo

Discusion
El LCP es muy raro y constituye el 1,3 % -2 % de todos los tumores cardiacos y 0,5 % de
los linfomas extranodales, lo anterior contrasta de manera notable con el linfoma sistémico
que compromete al corazon ya que ha sido reportado en el 20 % de casos.®V Los linfomas
cardiacos primarios representan un aproximado de 0,02 % de las neoplasias en analisis post
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mortem.“% EI tumor es rapidamente fatal a menos que se diagnostique y se trate a tiempo.
Por lo tanto, los médicos deben mantener un alto indice de sospecha y tratamiento oportuno
que permita mejorar el pronostico.*Y En el 92 % de los casos se encuentran comprometidas
las cavidades derechas siendo la localizacion mas frecuente del LCP la auricula derecha,
esto contrasta con la afectacion solitaria de lado izquierdo del corazon que solo es observada
en el 7 %.0 El linfoma difuso de células B grandes constituye la variante histologica mas
frecuente.®1213) |a gama manifestaciones clinicas ocurren como resultado de la localizacion
tumoral, tamafio, tasa de crecimiento, infiltracion de células tumorales y la disrupcion de la
infraestructura miocéardica e incluyen disnea, dolor precordial, derrames pericérdicos,
taponamiento cardiaco, arritmias, insuficiencia cardiaca, infiltracién de arterias coronarias y
embolia pulmonar.®54) También puede presentarse con sintomatologia constitucional como
fiebre, escalofrios, sudoracion y pérdida de peso.“® Sin embargo, se debe tener en
consideracién que los linfomas cardiacos primarios por lo general se presentan con
sintomalogia inespecifica y a menudo son detectados incidentalmente.®

En nuestro caso transcurrieron 4 meses desde el inicio de los sintomas hasta que se
identificd la masa tumoral por ecocardiograma, lo que demuestra la importancia de
realizarlo en todo paciente con sintomas de insuficiencia cardiaca, sobre todo en pacientes
sin factores de riesgo claros para desarrollar la enfermedad.

Aunque las pruebas no invasivas, que incluyen radiografia de térax, ecocardiografia,
tomografia computarizada, resonancia magnética nuclear y TEP con fluorodesoxiglucosa,
pueden usarse para el diagnostico inicial y la estadificacion, el estudio histopatoldgico sigue
siendo necesario para hacer un diagnostico definitivo. G452 Sj bien el analisis citoldgico
del derrame pericardico tiene una sensibilidad de 60 % - 67 %, solo 12 % - 49 % de los
tumores cardiacos se presentan con derrame pericardico.*? Los métodos para obtencion una
muestra tisular incluye biopsia de miocardio durante toracotomia exploratoria, biopsia
guiada por ecocardiograma transesofagico, mediastinoscopia y biopsia endomiocérdica
transvenosa.®

No existe un tratamiento estandar de oro para el LCP.®19 La mayoria de los pacientes
reciben una quimioterapia combinada con régimen basado en ciclofosfamida,
hidroxidaunorubicina, vincristina (Oncovin) y prednisona (CHOP)/Rituximab-CHOP debido
a que mas del 80 % de los linfomas cardiacos primarios corresponden a la variante difusa de
células B grandes. Las tasas de respuesta general a la quimioterapia son 79%-87 %, no
obstante, las de recurrencia son mayores al 55 %.1% La eficacia de otros métodos de
tratamiento, como radioterapia, no se ha establecido.®% Es (til la reseccion quirdrgica si el
tumor causa un compromiso hemodinamico potencialmente mortal; sin embargo, no hay
evidencia de prolongacion de la supervivencia con cirugia sola o asociada a quimioterapia
en un paciente hemodinamicamente estable.®1%12 E| pronostico de supervivencia de estos
pacientes es malo, con variaciones en la mediana de supervivencia global informada de 7
meses, 12 meses y 63 meses, sin embargo, se reduce a 1 mes si la neoplasia compromete al
ventriculo izquierdo.®¥ El diagnostico temprano asociado a un tratamiento agresivo puede
obtener una mejoria en la supervivencia en estos pacientes.(6:1011.12.14)

En este caso su inestabilidad hemodinamica al ingreso no permitié realizar ningun proceder
diagndstico o terapéutico.
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En la préactica clinica es poco comdn la deteccidon precoz y sistematica de los tumores
cardiacos primarios, y en lo que respecta al LCM dicha afirmacion tiene caracter superlativo
dadas las formas clinicas atipicas que puede presentar en su historia natural, siendo el
sindrome de insuficiencia cardiaca una de ellas y depende de la topografia tumoral tendra
elementos clinicos cardinales particulares. Es importante sefialar que el desarrollo de la
tecnologia imagenoldgica moderna ha facilitado la detectabilidad de esta enfermedad,
obtencion de muestra tisular y el conocimiento por los médicos de esta entidad, que son
piedra angular para lograr el diagnostico histopatolégico temprano que indispensable.
Aunque el LCP se asocia a un pronostico precario y complicaciones potenciales que son
mortales, tratamiento oportuno y apropiado puede ser beneficioso. Los médicos deben
considerar el LCP dentro de sus planteamientos etiol6gicos ante la identificacion de un
tumor en el curso de una insuficiencia cardiaca de novo.
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