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Objetivos Docentes

La RM cardiaca es una técnica primordial en el estudio de los tumores cardiacos como el sarcoma
cardiaco, tumor muy poco frecuente, de mal prondstico, que afecta a pacientes jovenes, por lo que es
necesario conocer el comportamiento radiologico de esta entidad letal.

La valoracion mediante RM cardiaca representa un avance en el conocimiento de este tumor,
clasicamente evaluado por ecocardiografia, por su excelente capacidad de resolucion de contraste y
multiplanar, lo que permite un analisis funcional y morfoldgico en el mismo estudio.

Revision del tema

Introduccién

El sarcoma cardiaco es un tumor muy infrecuente, con una incidencia estimada del 0"3%, segundo de
los tumores primarios cardiacos, tras el mixoma, y primero de los tumores cardiacos primarios malignos,
ya que las lesiones metastésicas cardiacas son hasta 40 veces mas frecuentes que los tumores cardiacos
primarios. Los tumores primarios malignos cardiacos son en su mayoria de estirpe sarcomatosa (95%).
El sarcoma cardiaco un tumor muy agresivo, de evolucion rapida y fatal desenlace. Normalmente afecta
a pacientes entre la tercera y quinta década de la vida.

Macroscopicamente se presentan como masas de gran tamafio, de aspecto nodular, con margenes
irregulares. Son de origen mesenquimal.

La clasificacién anatomopatoldgica (Tabla 1) es similar a la de los sarcomas extracardiacos, a diferencia
de éstos, tienen peor pronostico.

-Angiosarcoma

Es el subtipo histologico mas frecuente, representando el 35-40%.

Histoldgicamente consta de extensas proliferaciones de células endoteliales que delimitan espacios
vasculares anastomoticos irregulares (Fig2, Fig3).

Su localizacion tipica es la auricula derecha, adoptando dos tipos de morfologia: masa bien definida
dentro de la auricula derecha y otra como masa infiltrativa difusa que se extiende al ventriculo derecho e
invade el pericardio.
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De esta manera compromete el llenado de las cavidades derechas y origina manifestaciones clinicas
derivadas de la insuficiencia cardiaca derecha.

Cuando infiltra difusamente el pericardio, puede producir derrame pericardico, generalmente
hemorragico y llegar a obliterar la cavidad pericardica dando lugar a un taponamiento.

Habitualmente hay metastasis en el momento del diagnostico y suelen ser pulmonares. No es rara la
presentacion clinica tardia con sintomas generales, como fiebre, pérdida de peso.

-Sarcoma indiferenciado

Esta variedad no tiene marcadores histologicos especificos.

Situado en la auricula izquierda en el 80% de los casos.

Debuta con sintomas relacionados con la obstruccion al flujo mitral y consecuente congestion pulmonar.
El mixofibrosarcoma (previamente conocido como histiocitoma fibroso maligno mixoide) se considera
en la nueva clasificacion como un sarcoma indiferenciado y el término de HFM ha sido sustituido por
Sarcoma like-HFM, que corresponde a un histiocitoma fibroso maligno pleomorfico indiferenciado.
-Rabdomiosarcoma

Es el subtipo mas frecuente en la infancia.

Se origina en las fibras del musculo estriado.

No tiene una localizacion predilecta, pudiendo ser variable la afectacion valvular.

-Leiomiosarcoma

Tiene su origen en las fibras musculares lisas del endocardio y de los vasos pulmonares vecinos.

Se localizan en la pared posterior de la auricula izquierda, con tendencia a invadir la valvula mitral y las
venas pulmonares.

Puede adoptar una morfologia sesil.

-Otros

Fibrosarcomas : con origen en los fibroblastos

Osteosarcomas: estan afectados los elementos celulares generadores de hueso, con diferenciacion
osteoblastica, condrobastica o fibroblastica.

Objetivos

Aunque se trata de una patologia rara, su mal prondstico y afectacion a pacientes jovenes obliga a
conocer el comportamiento radiologico de esta letal entidad.

En este sentido la RM cardiaca ha supuesto un avance en el estudio del sarcoma cardiaco, clasicamente
solo evaluado mediante ecocardiografia.

En la actualidad la RM es la técnica idonea empleada en la valoracion de los tumores, cardiacos y
concretamente del sarcoma cardiaco, siendo muy util para caracterizar y diferenciar las masas
auriculares. Permite la confirmacion de la sospecha clinica y/o hallazgo ecocardiografico de masa
cardiaca, el grado de infiltracion local y la extension extracardiaca.

Pese a sus inconvenientes, como la dependencia de un sincronismo cardiaco adecuado y artefactos por
movimiento, ofrece muchas ventajas, como una excelente resolucion de contraste en partes blandas, una
mejor caracterizacion tisular, la vision anatomica y multiplanar cardiaca con amplio FOV y un anélisis
funcional y morfoldgico en un mismo estudio, ademas no es invasiva (frente la ecocardiografia
transesofagica), no utiliza radiacidn ionizante y es reproductible para realizar estudios comparativos
(Fig4).

Material y método

Para el disefio del estudio se revisaron retrospectivamente desde abril del afio 2006 hasta octubre del
2015 (seguimiento de 9 afios) los casos de masas cardiacas evaluadas en nuestro centro mediante RM
cardiaca, con resultado de 6 casos de sarcomas cardiacos diagnosticados de 4 subtipos histologicos
diferentes.

En el andlisis de los datos de pacientes diagnosticados de sarcoma cardiaco mediante RM cardiaca,
empleando iman de 1’5 T (Philips Medical Systems Nederland Bv), se verificaron los datos
histopatologicos de las muestras obtenidas (5 biopsias/1necropsia) y se contrastaron los resultados con
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los de estudios previos publicados en la literatura.

Nuestro protocolo de masa cardiaca incluye las siguientes secuencias:

. Survey localizadoras en los tres planos.

. BH-SSH-T2W-TSE axial y coronal, rapidas, de baja resolucion.

. STIR axial y sagital.

. Perfusion Perf 3sl SENSE, en eje corto cardiaco, primer paso de contraste.
. THRIVE sin contraste intravenoso.

. THRIVE de realce precoz , con contraste intravenoso ,a los 15 segundos.

. B-TFE-BH, balanceadas, en los 5 planos cardiacos, de alta resolucion.

. Look-locker.

. S-3D-SPIR, de realce tardio, a los 8 minutos tras la administracion de civ.

Hallazgos radiologicos detectados por RM cardiaca

Los diferentes subtipos de sarcomas cardiacos pueden tener hallazgos similares en RM cardiaca, siendo
indistinguibles mediante el diagnostico por imagen.

Aun siendo inespecificos los hallazgos por RM cardiaca de los distintos subtipos de sarcomas, existen
algunas caracteristicas propias de cada tipo (Fig5:Tabla 2), atendiendo a la localizacion e infiltracion,
caracteristicas morfologicas, intensidad de sefial y comportamiento tras la administracion de contraste.
-Angiosarcoma (Fig6,Fig7, Fig8, Fig9)

Se suele presentar como una gran masa irregular, de amplia base de implantacion, con areas de necrosis
y hemorragia intratumoral, afectando las cavidades cardiacas derechas, pudiendo o no originar
infiltracion pericardica.

Se comporta como una lesion heterogénea en todas las secuencias, incluyendo las secuencias
post-contraste debido a areas de hemorragia y necrosis. En secuencias potenciadas en T1 se muestra
heterogénea con focos de baja, intermedia y alta intensidad de la sefial, en relacion a la presencia de
tejido tumoral, necrosis y hemorragia intratumoral; en las secuencias potenciadas en T2 serd también
heterogénea predominantemente hiperintensa. Tras la administracion de contraste estos tumores
presentan un patrén de realce heterogéneo con dreas de necrosis central y con marcado realce periférico,
con apariencia en rayos de sol.

-Sarcoma indiferenciado (Fig10, Figl1)

Como el resto de los sarcomas cardiacos adopta una morfologia de masa irregular, focal o infiltrativa
intramiocardica, de amplia base, situada en la auricula izquierda hasta en el 80%, pudiendo afectar a las
valvulas.

Se muestra isointensa en secuencias potenciadas en T2 al miocardio, hipointensa en secuencias
potenciadas en T1 pre y postciv, a veces heterogénea a causa de hemorragia intratumoral similar al
angiosarcoma.

-Rabdomiosarcoma (Fig12)

Se presenta como una masa lobular de amplia base de implantacion intramiocardica, con variable
afectacion valvular, sin localizacion tipica especifica.

Se muestra hiperintensa en secuencias potenciada en T2, isointensa al miocardio en secuencias
potenciadas en T1 y con realce homogéneo tras civ, a veces con hipointensidad central traduciendo
necrosis central.

-Leiomiosarcoma

Se comporta como masa irregular, lobulada, de morfologia sésil, que puede ser multiple hasta en el 30%
de los casos.

Su lugar de implantaciéon mas comun es la pared posterior de la pared posterior de la auricula izquierda,
con tendencia a invadir la valvula mitral y venas pulmonares.

Se comporta hiperintensa en secuencias potenciadas en T2, hipo e isointensa al miocardio en secuencias
potenciados en T1 y marcado realce postciv.

Resultados
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En los resultados obtenidos se analizaron los siguientes datos (Fig 13:Tabla 3):

-Diagnéstico de 6 sarcomas cardiacos de 4 subtipos anatomopatologicos diferentes: 3 angiosarcomas ,1
mixofibrosarcoma, 1 raddomiosarcoma , 1 leimiosarcoma.

-Distribucion por edad (afos) al diagndstico: 33, 44, 58, 32, 52, 32 y sexo: 2 hombres/4 mujeres.
-Antecedentes relevantes: familiares, dos de los pacientes eran hermanos, y de neoplasia previa, dos
casos tratados con radioterapia y quimioterapia uno por Ca de mama y otro por linfoma de Hodgkin.
-Localizacion e infiltracion: Auricula y ventriculo derecho en los tres casos de angiosarcomas; ventriculo
izquierdo en el caso de mixofibrosarcoma y en el caso de rabdomiosarcoma; y auricula izquierda en el
caso de leiomiosarcoma.

-Metastasis sistémicas en el momento del diagndstico: 2 casos de angiosarcomas, uno de ellos localizada
en el muasculo séleo y el otro con presencia de metastasis pulmonares.

-Tratamientos administrados: reseccion quirurgica en 5 casos; trasplante cardiaco en 2 casos con recidiva
en ambos; 1 caso de angiosarcoma irresacable; 1 caso de radioterapia paliativo en 1 caso de
mixofibrosarcoma recidivado tras cirugia; y quimioterapico en 5 casos, neoadyuvante en 3 de ellos.
-Recidiva local posquirargica en 3 casos, en el ventriculo izquierdo en el caso de mixofibrosarcoma; en
la auricula izquierda y venas pulmonares en el caso del leimoiosarcoma; y en la auricula izquierda y
venas pulmonares en el caso del rabdomiosarcoma, postrasplante.

-Recidiva con metastasis sistémicas, cerebrales, en 1 caso de angiosarcoma, postrasplante.
-Supervivencia media (meses): 11, 3, 8, 7, 34.

Discusion

Comparando nuestros datos con otros estudios publicados en la literatura** en otros centros, se
observan datos similares (Figl4:Tabla 4).

- La edad media de presentacion es la cuarta década.

- No hay predileccion de sexo.

- El tipo histologico mas comun es el angiosarcoma.

- Los pacientes con la variedad de angiosarcoma tienen una supervivencia menor en comparacion con
pacientes afectados por otros subtipos.

- La mediana de supervivencia de los pacientes con enfermedad metastasica es peor en pacientes sin
enfermedad metastasica.

-La mediana de supervivencia tras la reseccion quirurgica completa es mejor que para aquellos con
sarcomas cardiacos irresecables.

El tratamiento de eleccion para los tumores primarios cardiacos es la reseccion quirtrgica, posible en
menos del 50% de los casos, raramente curativa, porque a pesar de ser resecciones amplias, las recidivas
son habituales, no obstante, alarga la vida del paciente e incluso la reseccion parcial, se encuentra
indicada para aliviar los sintomas obstructivos.

Un tema controvertido es el trasplante cardiaco en caso de sarcomas irresecables.

Se asocia quimioterapia y radioterapia al tratamiento quirdrgico; sin embargo el prondstico, ain con este
tratamiento, generalmente es muy pobre, siendo la supervivencia global de los pacientes con tumores
malignos cardiacos de una media de siete meses a dos afios.

Imagenes en esta seccion:
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Tablal. Clasificacion histopatologica

Origen
Subtipos % mesengquimal Locakracion Clinica Otros
Células IC derechs, Mesassasis ol diagnostico (66-
Angiosarcoma 3540 oreliales AD 75% derrame pesiciedico, 89%), pulmonares.
taponamiento cardisco. Siotomas generales.
Mixofibro
sarcoma 25-30 No”mau;o:::n Al Obstruccion mitral, Equivale al HEM mixcide
e 20%, vibaulas | congession pulmonar
Rabdomio Fibras mdscudo
sarcoma 7 estrisdo ln:fevenle. infaecia
Leiomio s i Al Obstruccion mitral, Tendencia a invade |avivula
sarcoma 9 R = (posterior), congestion pulmonar mitraly venas pulmonanes,
vihvwdlas
Fibrosarcoma 3 Fectiestos
Ostectiastos,
Osteosarcoma [ condeoblastos,
fibroblastos

Tbl. 1: Clasificacion histopatologica de los sarcomas cardiacos.
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Fig. 2: Estudio histoldgico de angiosarcoma (Tabla3*): Tincién hematoxilina-eosina mostrando
proliferacion fusocelular densamente celular que diseca fibras miocardicas y forma fasciculos
entrecruzados con formacion de estrechos canales vasculares con abundantes hematies. La neoplasia
presenta moderado pleomorfismo celular y frecuentes mitosis.
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Fig. 3: Estudio histoldgico de angiosarcoma (Tabla3*): Tincién con inmunoperoxidasa: reactividad
positiva para CD34, las células tumorales expresan intensamente marcadores vasculares endoteliales
(CD31, CD34 y factor VIII) ) con débil expresion de alfa-actina y negatividad para desmina.
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Fig. 4: Secuencia cine 4 cortes de eje corto a la altura de AD donde se muestra la presencia del tumor en
la cara anterior de AD y la afectacion mediastinica.
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Tabla 2. Hallazgos en RM

Realo
Subtipos Imt;g;lnes T2 FS| T | Tlpostciv| tenic |Localizacién
Hetoro Heterogéneo
: (necrosisy treee | (mATcado
Angiosarcoma hemorragia | i s realce Haterc L
intratumoral) periférico)
Mixofibro - A/
P Iso/hiper |No | Hpole Hipo No R
Homeogéneo Ay
Rabdomio Hipox Nol / (necms.xs No fn mw S
sarcoma central:
hipo)
. : : | AL/ walvular/
Leiomio Hiper NG s Hxlpor/ No e
sSarcoma 40 pulmonares

Fig. 6: Angiosarcoma. Gran masa de amplia base de implantacion en cara lateral de AD que infiltra
miocardio y pericardio como demuestra la disrupcion de planos grasos y la nodularidad pericardica que
asocia derrame pericardico.
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Fig. 7: Angiosarcoma. Por su gran tamafo, ocupa la practica totalidad de la cavidad de la AD, se
introduce por el anillo tricuspideo y se extiende al VD durante la diastole como demuestran estas
secuencias de cine, que ademds de delimitar al tumor ayudan a definir la infiltracion de la pared :fijo a la
auricula , infiltrada; movil respecto al ventriculo, no infiltrada.
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Fig. 8: Angiosarcoma. Respuesta parcial a reseccion quirdrgica y quimioterapica (fila superior antes y
fila superior después del tratamiento)
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Fig. 9: Angiosarcoma. Afectacion miocardica de la pared de AD, engrosada, e infiltracion de pericardio.
Sefial intermedia en T1 4 cdmaras e hiperintensa en T2 axial y heterogéneo en STIR y con escaso realce
tras contraste en THRIVE y en realce tardio. Extension a mediastino en eje corto AD y metastasis
pulmonar y derrame pleural en STIR.
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Fig. 10: Mixofibrosarcoma. Recurrencia después de la reseccion quirargica de Al y recambio valvular.
Planificacion previa a radioterapia. Gran masa tumoral en el interior del VI, con amplia base de
implantacion, de morfologia irregular, quedando una cavidad ventricular muy reducida. Es isointensa en
T1 y ligeramente hiperintensa en T2. Tras la administracion de contraste se aprecia escaso realce.
Protesis valvular mitral.
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Fig. 11: Mixofibrosarcoma. Contractilidad ventricular izquierda severamente deprimida objetivada en
secuencia de cine.
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Fig. 12: Rabdomiosarcoma. Fila superior. Recidiva tumoral en Al ( 4 y 2 camaras). Fila inferior.
Invasion de vena pulmonar inferior izquierda (coronal y axial).
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Tabla 3. Resultados

Soper
Subti Edad |Sexo Localizacién | Metintash B | e
PO Antecedentes Tratamiento | loeal | Wstémia | o
AD Cirwgia,
Angicsarcoma| 33 H Fassiliar = qQuirbcsarap s, Cerebsal 11
trasplanie cardiaco
Angicsarcoma e AD. Misculo |Coogia,
3 44 " FPamiliar VD 90160 - | Guimicterugiie 3

: Radioterapia AD,
Angicsarcoma| 53 M {Ca mama) vD Pulmén | Quimicserapia 8
Mixofibro Radioterapia Ciregia,
SATCOMA - 5 (Linfoma) vi radioterspia Vi 1
Czogia,
i A
Rabdomio 53 N VI A A Veras 34
sarcoma ¥ pelmonares
: = Cirugia, Al
Leiomioc a3 o Al qumscearapia Venas 35
sarcoma pelmonares

Fig. 13: Resultados de los subtipos de sarcomas cardiacos.
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Tabla 4. Discusion

Supervivencia

Edad Sexo Supervivencia Supernvivencis
N? Madiana metistasis al
Resultados Seguimiento media al W/ g anglosarcoma e no resecable/
(afios) o, diagnéstico M o oo Jotros subtipos oz poscirugia
cardiscos (s#o03) (mesas) ( ) /oo : { )
e [meses
Hospital
Universitario 16°3
Puerta de Hierro g 6 446 | 2/4 7°3/25'S 5°5/21°7 8/18
Madrid, 2015 (3-35)
{2006-2015)
**Mayo Clnec 17/1
Cancer,
sickasacatoy | 22 || 34 || A - 5/17 | 5/15 6/17
{1975-2007)
**Primary cardiac
and pericardial 6's
neoplasm. T 8 1 a
Radiographics, 7 5 41 |=/= (7-24) 3/15 z

2000,Grenvec ot
al.

Fig. 14: Discusion de resultados de varias publicaciones/centros.

Conclusiones

La RM cardiaca es la técnica de eleccion para el diagndstico de los sarcomas cardiacos, proporcionando
una mayor aproximacion en la caracterizacion y evaluacion de extension local de estos tumores.

Ademas supone una herramienta fundamental en la planificacion terapéutica, compleja y controvertida,
de estos tumores tanto en el tratamiento radioterapico como previo a la cirugia para ayudar a una
reseccion completa, contribuyendo de esa manera a prolongar la pobre supervivencia global de estos
pacientes.
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