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RESUMEN

Son muy raros y esporadicos los hallazgos de neoplasia maligna
cardiaca primaria, entre éstos se encuentra el rabdomiosarcoma.
Es una neoplasia mesenquimal, cuyo diagnostico se realiza
a través de estudios imagenoldgicos y la confirmacion
anatomopatologica. Por su infrecuencia no existe un estandar de
tratamiento preciso y protocolizado a nivel nacional y mundial.

Se presenta el caso de un paciente joven, de sexo masculino
con sintomas de disnea, pérdida de peso y dolor precordial; se
constata un tumor, probable mixoma por ecocardiografia y se
diagnostica rabdomiosarcoma embrionario con la histologia
obtenida tras la exéresis tumoral en el Hospital Central de IPS.

Palabras clave: Neoplasia maligna cardiaca; Rabdomiosarcoma
embrionario; Mixoma.

INTRODUCCION

Los tumores benignos a nivel cardiaco son comunes y por orden
de frecuencia son: rabdomioma, fibroma, mixoma, teratoma,
hemangioma y otros”). Los tumores cardiacos primarios
malignos son infrecuentes, entre los sarcomas publicados son
el angiosarcoma , sarcomas pleomorficos indiferenciados y el
rabdomiosarcoma®.

El rabdomiosarcoma es una neoplasia maligna que muestra la
diferenciacion del esqueleto, tiene baja incidencia (0.002%
a 0.3%) en la poblacion infanto-juvenil y adulta, siendo
mas infrecuente su aparicion en la etapa adulta. Afectan
principalmente el lado derecho del corazon, especialmente el
miocardio. Se caracteriza por crecer rapidamente y afectar ambos
lados cardiacos y estructuras adyacentes, produciendo multiples
tumores y se diseminan via hematogena o por continuidad®.
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ABSTRACT

Findings of primary cardiac malignant neoplasia are very rare and
sporadic, among these is rhabdomyosarcoma. It is a mesenchymal
neoplasm, whose diagnosis is made through imaging studies
and pathological confirmation. Due to its infrequency, there is
no precise and protocolized treatment standard at a national and
global level.

We present the case of a young male patient with symptoms of
dyspnea, weight loss and precordial pain; a tumor is confirmed,
probable myxoma by echocardiography and embryonal
rhabdomyosarcoma is diagnosed with the histology obtained
after tumor exeresis at the IPS Central Hospital.

Key Word: Cardiac malignant neoplasm; Embryonal
rhabdomyosarcoma; Myxoma.

Generalmente tiende a ser asintomatico la clinica hasta que por
su rapido crecimiento comprometen estructuras pericardicas
provocando derrame y consecuentemente taponamiento
cardiaco, la afectacion de otras estructuras cardiacas puede
producir lesiones valvulares, arritmias, cuadros obstructivos y
la falla cardiaca®.

Esta entidad presenta un pronostico sombrio, asi como de
sobrevida, con alta mortalidad antes del afio del diagndstico a
pesar del tratamiento quirurgico y terapia adyuvante instaurada,
por ello un diagnostico precoz ayuda a la mejoria de la
sobrevida®. Los estudios imagenologicos auxiliares son: la
ecocardiografia, la tomografia y la resonancia magnética, siendo
esta Ultima de mayor sensibilidad para el diagnostico®. Para el
diagnostico histologico se destaca la utilidad de biopsia cardiaca
guiada bajo tomografia como una herramienta antes de planificar
la reseccion quirtirgica o durante el acto quirtrgico”.
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El pronostico prequirirgico varia segin edad, sintomas de
descompensacion hemodinidmica y grado de malignidad®. En
varias revisiones se sugiere cirugia del tumor primario e incluso
se menciona el trasplante autélogo, no existe un procedimiento
especifico®, otras terapias utilizadas para la adyuvancia son la
quimioterapia y la radioterapia®'?.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 35 afios de edad, sin antecedente
de patologia de base, acude por disnea y sensacion de opresion
toracica relacionado al esfuerzo fisico que desaparece con el
reposo, acompaiado de pérdida de peso de aproximadamente 8
kg en 1 mes. Se realiza Ecocardiografia (19.10.2020) que cuyo
informe revela una tumoracion en auricula izquierda de 4 x 3.2
cm (mixoma probable); el paciente es internado en cardiologia,
es llevado a quir6fano donde se le realiza la exéresis del tumor
(28.10.20).

Técnica quirurgica: Atriotomia derecha, se accede a atrio
izquierdo, se constata una tumoracion de 10 cm de diametro
de aspecto polipoide adherida a techo de auricula, se reseca la
misma, se cierra la atriotomia. En su postoperatorio inmediato
presentd bloqueo A-V completo, la hemodinamia se mantuvo
inestable, con goteo de vasopresores los primeros 3 dias que
luego mejoro.

Anatomia patolégica: Rabdomiosarcoma embrionario de
auricula izquierda de 8 cm, mitosis 3/10 CGA, necrosis 20%,
grado 2. Sin invasion vascular. Se extiende al margen quirtrgico
de la reseccion.

No se puede definir el TNM en la muestra. No se observa tejido
cardiaco en el material.

Durante su internacion, el paciente se complicé con neumonia
intrahospitalaria que se resolvio con antibioticoterapia.

Figura 1. Lesion polipoide, blanquecina, de superficie lobulada
e irregular

Figura 2. Patron de crecimiento difuso, fusocelular con areas de
necrosis (imagen ampliada) (HE, x20)

Figura 3. Células con diferenciacion rabdomioblastica de
citoplasma eosinofilico. Figuras mitdticas (imagen ampliada)
(HE, x60)

La TAC c/c de torax, abdomen y pelvis (10.11.2020) no revela
evidencia de metastasis encefalica, pulmonar, hepatica ni 6sea.

En la Ecocardiografia de control del 04.11.2020: presentd FE:
64%, y el resto dentro de parametros normales.

Diagnostico: Rabdomiosarcoma atrial izquierda.

En diciembre del 2020, fue evaluado por especialistas en
cardiocirugia, quienes contraindican una cirugia para ampliar
margenes (se extirpo en su totalidad el tumor macroscopico)

caso del reunion  clinica

Se discutio el paciente en
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multidisciplinaria y se concluyo que:
No requiere de radioterapia.

Se indica quimioterapia esquema VAC modificado por 40
semanas (vincristina: 1,5 mg/m? semanal; Doxorrubicina 75
mg/m* Dia 1 (no se consigue Dactinomicina D en el pais) y
Ciclofosfamida: 1200 mg/m?* dia 1 con mercaptoctan 75 % de
la dosis cada 21 dias).

Actualmente el paciente se encuentra en la semana 35 del
tratamiento (18.08.2021); en la semana 18 se suspendié la
doxorrubicina por alcanzar dosis acumulada de 445 mg/m?
(dosis maxima: 450 A 550 mg/m?). Presenta buena tolerancia,
poca toxicidad: dolor esternal leve, hipo y nauseas grado I,
perfil hepatico levemente alterado, leucopenia leve, neuropatia
periférica grado I, neutropenia febril, lesiones de micosis en la
region del intertrigo por inmunosupresion.

Cuenta con medicacion cardio-protectora indicada por cardio-
oncologia, con control de ecocardiografia cada 3 meses, todas
normales hasta la fecha.

DISCUSION

A nivel mundial el rabdomiosarcoma cardiaco es inusual,
existiendo un porcentaje que va desde 0.002 a 0.3 % entre los
tumores cardiacos malignos®, en el sitio web de la direccion
de enfermedades no transmisibles de la Direccion General de
Vigilancia de la Salud del MSP y BS no existen registros sobre
rabdomiosarcoma cardiaco reportados (2010-2014D,

Frecuentemente el rabdomiosarcoma embrionario se caracteriza
por presentarse en la orbita o el tracto genitourinario de pacientes
pediatricos'?, en este caso se presentd en un paciente adulto
joven considerandose por eso una presentacion atipica y por
tratarse de un tumor maligno primario cardiaco sin metastasis al
momento del diagnostico.

La presentacion mas tipica suele ser en los organos viscerales
con revestimiento mucoso como la vagina y la vejiga en la forma
polipoide- botrioide!>'¥, en esta situacion por macroscopia se
evidenci6 la misma caracteristica en la pieza operatoria, aunque
no se pudo determinar la presencia de tejido cardiaco u otro en
el material histologico.

La ecocardiografia es el método mas utilizado para el estudio
de los tumores intracardiacos®, en este paciente se considerd
inicialmente como un mixoma cardiaco, por ser uno de los
tumores benignos mas frecuentes en el adulto con localizacion
predominante a nivel de la auricula izquierda"?; el estudio
histopatologico descartd que se trate de dicha enfermedad.

En los tumores cardiacos, la RMN permite evaluar la extension
del tumor y diferenciar los tejidos"¥ para orientar el tratamiento
quirargico oportuno lo cual no se realizd en este paciente previo
a la cirugia, ya que se catalogé6 como un mixoma, resultando
comprometido el margen quirrgico segin la microscopia,
sumando esto como un factor de riesgo para la recurrencia local,
siendo inviable la ampliacion del margen por las complicaciones
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cardiovasculares que pudieran desencadenarse.

Se propuso como plan terapéutico la quimioterapia adyuvante
que segun la literatura consultada no es posible predecir el
pronostico ya que los reportes de rabdomiosarcomas en los
adultos suelen presentar una respuesta pobre a la quimioterapia”-®
especialmente cuando presentan metastasis en el momento del
diagnéstico.

CONCLUSIONES

Es importante la realizacion de la RMN para una mejor
estadificacion local del rabdomiosarcoma cardiaco y para
plantear la cirugia con intencion de obtener margenes libres de
la enfermedad.

La variedad histologica define el tipo de terapia recomendada.

El manejo debe ser multidisciplinario ya que mejora la sobrevida
y calidad de vida del paciente, aunque sea limitado el beneficio.
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