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RESUMEN
Los tumores cardiacos son neoplasias raras, pueden ser primarios y secundarios. Los secundarios

0 metastaticos son 100 veces mas frecuentes que los primarios. Objetivo: Presentar un caso de
Fibrohistiocitoma maligno en auricula izquierda, el cual muestra caracteristicas de importancia
por su rareza en nuestro medio, asi como por su tamano, localizacion cardiaca y repercusion
hemodinamica. Caso Clinico: Se trata de un paciente masculino de 44 anos de edad, quién
consultd al HUC por debilidad general, perdida de peso, disnea, ortopnea y pérdida subita de
consciencia, observandose por ECO transtoracico y transesofagico, un tumor de 6 cm. en la
auricula izquierda, que ocluia parcialmente el orificio del aparato valvular mitral (FE: 60%), el cual
le fue resecando, siendo diagnosticado con el estudio histopatolégico e inmunohistoquimico
como un Fibrohistiocitoma maligno. Discusion: Los sarcomas son los tumores malignos
primarios cardiacos mas frecuentes, de los cuales, el Fibrohistiocitorma maligno ocupa el
segundo o tercer lugar, segun la serie. El estudio y reporte de estos tumores es importante, dado
SU rareza y repercusion tanto cardiaca como hemodindmica, teniendo un curso clinico térpido, y
un mal prondstico.



PALABRAS CLAVE: Tumores cardiacos primarios, inmunohistoquimica, fibrohistiocitoma
maligno.

MALIGNANT FIBROHISTIOCYTOMA IN THE LEFT AURICLE

SUMMARY
Cardiac tumours are classified into primary and secondary. Secondary or metastatics tumors

being 100 times more common. Objective: To present a case of a large malign Fibrous
Histiocytoma of the left atrium, this occurrence being rare in our country, as well as by its unusual
location and its impact cardiac hemodynamics. Case: A male patient 44 years of age, whose
disease is characterized by general weakness, weight loss, dyspnea to moderate efforts, ortopnea
and sudden loss of consciousness. It is evaluated by the Cardiology Service of HUC observed by
ECO transthoracic and transesofagic echography showed a tumour of 6 cm. in the left atrium,
which partially ocluded the mitral valve (FE: 60%). The tumour was surgically removed and was
confirmed to be a Fibrous Histiocytoma malignant. Discussion: Sarcomas are the more frequent
primary cardiac malignancies Fibrous Histiocytoma being second or third place, depending on
the series, and showing a poor prognosis.

KEY WORDS: primary cardiac tumours, immunohistochemistry, fibrous histiocytoma
malignant.

FIBROHISTOCITOMA MALIGNO EN LA AURICULA IZQUIERDA

INTRODUCCION

Los primeros tumores cardiacos fueron descritos por Colomnus en el Siglo XV y por Bonetti en el
siglo XVIII. Albert documentd en 1835 la primera reseccion de un tumor cardiaco, aunque no fue
sino hasta la introduccidn del Bypass cardiopulmonar en 1955 que se logré el manejo adecuado

de estos tumores. ! Los tumores cardiacos son neoplasias muy raras, los mismos pueden ser
primarios y secundarios o metastaticos, encontrandose que los primarios son muy [oco
frecuentes, con una incidencia reportada en series de autopsias de 0,0001- 0,030%, una
frecuencia de 4:8500 autopsias, siendo los tumores cardiacos secundarios o metastaticos 100

veces mas frecuentes que los primarios. (2 3) Mc Allister y Fenoglio, al igual que otros autores,

sostienen que la mayoria de los tumores cardiacos primarios son benignos (75%), siendo los
mixomas los tumores cardiacos benignos mas frecuentes, mientras que los malignos (25%),

estan representados por los sarcomas. ()

Los estudios imagenoldgicos, como los Rayos X, el
ecocardiograma, tomografia computarizada y resonancia magnética son cruciales para
determinar la localizacion del tumor, asi como para decidir la conducta quirdrgica vy

resecabilidad del mismo. ©

De estos estudios, el ecocardiograma transtoracico de dos
dimensiones, se ha convertido en una herramienta Util, accesible y no invasiva, para el estudio de
las lesiones intracardiacas, con la limitante de que su exactitud en el diagnostico se ha estimado
en tan solo 48% con una sensibilidad de 93,3%, mientras que el ecocardiograma transesofagico
proporciona una mejor visualizacion de la porcion posterior del corazdn, permitiendo evaluar la

localizacion, movilidad y el origen en la pared libre auricular o septal, con una sensibilidad de

96%. ) La angiografia coronaria, por su parte, nos permite demostrar la existencia de distorsion



en la anatomia coronaria secundaria a infiltracion tumoral. Aunque la Tomografia Axial
Computarizada (TAC) no revela informacion adicional sobre las caracteristicas del tumor
intracardiaco, la misma permite evaluar la presencia de calcificaciones e infiltraciéon, mientras
gue la Resonancia Magnética Nuclear, determina el volumen del tumor con imagen multiplanar
y ayuda a hacer el diagndstico diferencial entre tumor miocardico, trombo, vegetacion y

artefacto (79 La distincion clinica entre una lesion maligna y benigna es extremadamente dificil,
yva que las manifestaciones son inespecificas, y dependen mas de la localizacion que de la
naturaleza del tumor. En general, todos lo tumores pueden ir precedidos de sintomas
constitucionales como anorexia, perdida de peso, anemia, caquexia, artralgias,

hipergammaglobulinemia, policitemia, trombocitopenia y sindrome de Raynaud. (8 6 | os
tumores localizados en las cavidades izquierdas, especialmente en la auricula,
independientemente de si son 0 no malignos, pueden protruir hacia el ventriculo en diastole,
ocasionando obstruccion al flujo transmitral con la consecuente muerte suUbita, igualmente
pueden producir obstruccidn del drenaje venoso pulmonar, presentando sintomas de
congestion pulmonar, ortopnea, disnea y edema agudo de pulmon, mientras que los tumores
malignos infiltrantes, pueden llegar a comprometer el tejido de conduccion causando arritmias
como fibrilacion auricular, flutter, y taquicardia supraventricular. Los que infiltran el ventriculo
derecho pueden causar taquicardia ventricular, bloqueos auriculo- ventriculares y muerte sdbita.
De aqui deriva gque el tratamiento quirdrgico debe ser considerado lo mas pronto posible,

acompanado o no de terapia adyuvante segun sea el caso. (2. 5)

El objetivo de este trabajo es
presentar un caso de Fibrohistiocitoma maligno en auricula izquierda, el cual presenta
caracteristicas de especial relevancia por su rareza en nuestro medio, asi como por su tamano,

localizacion cardiaca y repercusion hemodinamica.

DESCRIPCION CLINICA

Paciente masculino de 44 afios de edad natural y procedente de la Guaira (Estado Vargas), quien
inicia enfermedad actual aproximadamente el 3 de Diciembre de 2005 cuando comienza a
presentar debilidad general, pérdida de peso no cuantificada, disnea a moderados esfuerzos que
progresa a ortopnea durante un lapso de 20 dias, anexandose perdida subita de consciencia de 5
minutos de duracion con recuperacion ad integrum, por lo que acude al Hospital Universitario
de Caracas el 06 de Enero de 2006 ingresando por el Servicio de Cardiologia con cifras
tensionales de 120/80, frecuencia cardiaca de 78 latidos por minuto, frecuencia respiratoria de 18
respiraciones por minuto, talla:1,63 centimetros., peso:71 kilogramos, indice de masa corporal
(IMC): 21,78. Aparentes regulares condiciones generales, afebril, hidratado, eupneico, tolera
decubito dorsal. Examen Cardiovascular: Pulso venoso yugular, seno x + 4 cm,, retraccion sistolica
para esternal izquierda, latido carotideo de forma y amplitud normal, dpex palpable en quinto
espacio intercostal izquierdo con linea medio clavicular, ruidos cardiacos ritmicos y regulares,
primer ruido Unico de intensidad variable, soplo holosistélico mitral 2/4, soplo holo sistdlico
tricuspideo 1/4, segundo ruido Unico. Pulsos presentes simétricos. Torax simétrico, ruidos
respiratorios presentes, crepitantes basales bilaterales. Abdomen plano, blando, ruidos hidro
aéreos presentes. Extremidades eutréficas. Consciente, orientado, fuerza muscular V/V.
Radiografia Postero-anterior de térax: silueta cardiaca de tamano normal, indice Cardio toracico:
0,5 centimetros. Aorta normal, valvula adrtica normal, rectificacion de la arteria pulmonar, hilios



engrosados, infiltrado intersticial bilateral difuso. Electrocardiograma: Ritmo Sinusal, 70 latidos
por minuto, patréon de crecimiento de auriculas derecha e izquierda. Laboratorio: HIV negativo,
VDRL no reactivo, HBS AG, HBC, HCV negativos. Ecocardiograma transtoracico: Tumor gigante
de auricula izquierda con implantacion en borde superior de orejuela izquierda y/o pared lateral,
estructura homogénea de 6 por 5,5 centimetros. que ocluye parcialmente el orificio de la valvula
mitral, area de 0,92 centimetro., fraccidn de eyeccidn 60%. Ecocardiograma transesofagico:
Tumor auricular izquierdo homogéneo que obstruye el tracto de entrada del ventriculo izquierdo
en diastole, calcificaciones en su interior, dimensiones de 6,6 por 6,3 centimetros, 4,5 x 4,3
centimetros. de didmetro transverso, insuficiencia mitral leve, auricula izquierda severamente
dilatada de 6,6 x 6,9 centimetros., auricula derecha moderadamente dilatada (figuras1y 2).

Figura 1. Imagen ecografica de 4 camaras, donde se aprecia un tumor gque ocupa toda la
auricular izquierda, protruyendo hacia el ventriculo izquierdo.

Figura 2: Imagen ecografica, donde se pone de manifiesto la Insuficiencia tricuspidea.

Es llevado a resolucion quirurgica el 06 de Enero de 2006, encontrandose durante la intervencion
un Tumor de aspecto mixomatoso, de 8 centimetros. de didmetro, pediculado, con base ancha,
de implantacion en la pared lateral de auricula izquierda, entre la desembocadura de las venas
pulmonares y la orejuela izquierda. El material fue evaluado en la Secciéon de Patologia
Cardiovascular del Instituto Anatomopatolégico José A. O Daly de la Universidad Central de
Venezuela. Se recibid fijado en formalina al 10%. Estaba constituido por una masa tumoral de
forma irregularmente ovoide, la cual pesd 50 gramos y midio: 7 X 6 x 4 centimetros. Superficie
externa lobulada, de color pardo claro con areas hemorragicas y escaso tejido fibroso. La
superficie de corte era homogénea, de aspecto predominantemente fibroso con tres zonas de
hemorragia, una de ellas de 1,8 x 1 centimetro, y areas de aspecto mixoide, consistencia firme. El



pediculo se recibid aparte, referido con sutura, asi como un fragmento de tejido pericardico
(figura 3).

Figura 3: A) Estudio macroscépico del espécimen. Se aprecia una masa lobulada, sélida, pardo
claro. B) Superficie de corte, se pone en evidencia el aspecto fibroso, heterogéneo, con focos de
hemorragia.

Se realizaron cortes representativos de la lesion, que fueron procesados mediante las técnicas
convencionales e incluidos en parafina. Cortes seriados fueron tefidos con hematoxilina & eosina
y con coloraciones especiales de Tricromico de Gomori. El estudio histopatoldégico mostré una
lesion densamente celular, sélida, constituida por células fusiformes, elongadas, de distribucion
irregular, en ocasiones con patron arremolinado (estoriforme), con pleomorfismo moderado a
marcado, nUcleos grandes, hipercromaticos, irregulares, y citoplasma eosinofilico (figura 4A). En
algunas areas del tumor predominaban células de aspecto epitelioide, nucleo pleomorfico
central y citoplasma claro, vacuolado (figura 4B).

Figura 4: A) Aspecto histoldgico del tumor, se observa una lesion dénsamente celular, sélida, con
patron fusiforme, de distribucion irregular con areas arremolinadas (H&E, 100X). B) Area del
tumor donde se aprecian células de aspecto epitelioide, con nucleo pleomaorfico central y
citoplasma vacuolado (H&E, 400X). C) Aspecto del tumor con coloracion de tricrémico de Gomori
(250X),

Se observaron 13 mitosis en 10 campos de 400X. Al estudio del pediculo, no se observé musculo
cardiaco, infiriendo que la reseccion tumoral fue incompleta. Con la coloracion de tricromico de
gomori, el citoplasma de las células tumorales adquirid una coloracidn verdosa (figura 4C). Se
realizaron estudios de inmunohistogquimica aplicando la técnica del polimero marcado con
peroxidasa conjugado al anticuerpo secundario, observando inmunopositividad de las células
tumorales para vimentina, alfa 1 antitripsina y alfa 1 antiquimiotripsina, también se aprecio
inmunopositividad focal para CD68. Los marcadores para actina musculo liso especifica, CK AE1-
AE3, EMA, S100, desmina, PGP95 y CD34 resultaron negativos (figura 5). Estos hallazgos son
compatibles con un Fibrohistiocitorma maligno.



Figura 5. A) Evidencia de inmunopositividad marcada para vimentina (400X). B) Positividad de
las células tumorales para alfa 1 antitripsina (100X). C) Algunas células tumorales mostraron
positividad para CD 68 (400X). D) Evidencia de negatividad para CD34, con control positivo en las
células endoteliales de los vasos sanguineos.

DISCUSION

Los tumores primarios malignos del corazén son extremadamente raros. Estan constituidos por
los Sarcomas, los cuales representan el 10% de todos los tumores cardiacos.(5) Segun Burke y col,
en el corazdén pueden desarrollarse todos los tipos de tumores mesenguimatosos malignos,
siendo los encontrados en su serie en orden de frecuencia el angiosarcoma (37%), sarcoma
indiferenciado ( 28%), fibrohistiocitorna maligno (11-24%), leiomiosarcoma (9%) y osteosarcoma
(3%).(9) El Fibrohistiocitoma maligno, constituye menos de 3% de los tumores cardiacos
primarios(10). Lee y colegas, estimaron que menos de 20 casos habian sido reportados en la
literatura para 1987, desde que este tumor fue identificado por primera vez en miocardio, en
1964(11). Por su parte, Okamoto y col, indicaron solo 46 casos de fibrohistocitorma maligno,
reportados en la literatura mundial para el afo 2001, representando un tumor primario bastante
raro en el corazon.(12) El Fibrohistiocitoma maligno/Sarcoma Pleomoérfico Indiferenciado (OMS),
es un tumor mesenguimatico maligno de alto grado que muestra diferenciacion fibroblastica o
miofibroblastica con areas de marcado pleomorfismo celular. Este tumor representa el segundo
sarcoma cardiaco mas comun en adultos, ocurriendo entre los 20 y 80 afos, con predominio a
los 45 afos de edad.(13) El FHM, se localiza con mayor frecuencia en auricula izquierda, mas
comunmente en pared posterior o Septum inter atrial, por lo que produce sintomas debidos a
obstruccion venosa pulmonar, estenosis mitral, regurgitacion mitral y falla ventricular derecha,
como ocurrié en nuestro caso, siendo muy rara la invasion a pericardio. (7) También se han
descrito casos en otras localizaciones, como auricula derecha, ventriculo derecho e incluso
ventriculo izquierdo. (14, 15, 16) Los pulmones, ganglios linfaticos, rindn y piel son sitios comunes
de metastasis, habiéndose descrito pocos casos con metastasis cerebral (7, 17)
Macroscdpicamente, el Fibrohistiocitorna maligno o Sarcoma Pleomorfico indiferenciado (OMS),
se presenta como una mMmasa polipoide, suave o firme, sésil o pediculada, simulando un mixoma,



pudiendo también presentarse como multiples masas, por lo general es uniforme, blanguecino,
heterogéneo por la presencia de hemorragia y/o necrosis, siendo infrecuentes las calcificaciones.
El tamano tumoral es una caracteristica importante. Paruchuru y col, describieron un caso de
Fibrohistiocitomma maligno que ocupaba toda la auricula izquierda, en un paciente de 78 afios de
edad, quien falleci¢ a los 19 dias del post-operatorio. (18 y 13) Una presentacion poco frecuente,
fue publicada por Dorobantu y col, quienes encontraron un tumor multiloculado en vez de
solido, en auricula izquierda, de 24x30mm.(7) Histopatoldgicamente, este tumor es de aspecto
heterogéneo, con celularidad variable. Las células que los constituyen pueden ser fusiformes o
epitelioides, algunas veces con abundante citoplasma eosinofilico, siendo comunes las células
gigantes multinucleadas intermezcladas y un arreglo estoriforme, con marcado pleomorfismo
celular. Las figuras mitdticas son frecuentes. Existen sub categorias de estos tumores como lo
son el tipo pleomorfico/ estoriforme, mixoide y células gigantes. Aungue el tipo mixoide se asocia
con buen prondstico, en corazén han sido descritos el tipo pleomorfico (90%) y de células
gigantes.(13) El estudio anatomopatolégico del espécimen es necesario para emitir el
diagnostico definitivo del tumor. Aunque se ha descrito que tan solo 20% de los sarcomas
cardiacos, demuestran areas de diferenciacion, la inmunohistoquimica sigue siendo considerada
un estudio determinante para identificar el potencial de diferenciacion histoldgica. En vista de
gue la expresion antigénica no es siempre especifica para un tipo de sarcoma, algunos casos son
considerados tumores indiferenciados o inclasificables.(19) La inmunopositividad para Vimentina
aunque inespecifica, es uno de los indicadores que sirve para determinar la estirpe tumoral. La
presencia de miofibroblastos explica que en ocasiones se aprecie inmunomarcaje para actina
musculo liso. Por su parte, es caracteristico la presencia de células macrofagicas positivas para
CD68, aungque también es un hallazgo inespecifico, siendo muchas veces el diagndéstico hecho
por exclusion.(8, 6) La cirugia asociada a nuevos farmacos que forman parte del arsenal
terapéutico oncoldgico, puede prolongar la supervivencia en pacientes con tumores malignos
cardiacos primarios.(16, 20, 21) Ha sido propuesto por algunos autores, el transplante cardiaco
ortotépico como alternativa quirdrgica, sin embargo, las tasas de supervivencia publicadas no
difieren de las obtenidas con la cirugia convencional, oscilando el tiempo de sobrevida entre los
o6y 11 meses a partir del momento del diagndstico. (9, 8)
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