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El sarcoma sinovial primario de corazon constituye una
muy rara entidad, muy poco conocida por el limitado
numero de casos. Se presenta muy frecuentemente en
pacientes jovenes, de predominio en camaras cardia-
cas derechas con un comportamiento letal. La sobre-
vida es aproximadamente de 6 meses sin tratamiento.
Nosotros describimos aqui el caso de un paciente de 9
anos de edad, con sarcoma sinovial primario cardiaco
dependiente de auricula derecha. Se presenta el reporte
del caso, donde se revisaran las caracteristicas clinicas,
hallazgos quirurgicos, alternativas terapéuticas, ecocar-
diograficas, patoldgicas e histologicas, sin mayor nivel
de evidencia por la incidencia del problema y los pocos
casos reportados.
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cuentes. El 75% de los tumores primarios cardiacos

son benignos, siendo los mas frecuentemente los
mixomas. Solamente el 25 % son malignos, y de éstos menos
del 1 % son sarcomas sinoviales primarios de corazon [1].

l os tumores cardiacos primarios son muy poco fre-

En la literatura mexicana [2], los tumores cardiacos pri-
marios fueron benignos en 84% y malignos en 16%. Den-
tro de los tumores benignos el de mayor presentacion fue el
mixoma en 74%, seguido del fibroelastoma papilar en 6% y
por ultimo dos casos (4%) de fibroma. Los tumores malignos
encontrados correspondieron a hemangioendoteliomas (4%)
y sarcomas (12%). El género mayormente afectado fue el fe-
menino en 61%. La edad promedio de presentacion fue de 43
+ 17 afos.

Los tumores malignos primarios se clasifican en:
a) sarcomas, que a su vez se subdividen en angiosarcoma, rab-
domiosarcoma, fibrosarcoma, osteosarcoma, sarcoma neuro-
génico, leiomiosarcoma, liposarcoma y sarcoma sinovial; b)
mesotelioma; c) linfoma; d) teratoma maligno, y e) timoma.
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Primary synovial sarcoma of the heart is a very rare
entity, little known for the limited number of cases. It
occurs very frequently in young patients, predominant-
ly in right-sided cardiac chambers with a lethal behav-
ior. Survival is approximately 6 months without treat-
ment. We describe herein a case of a 9-year-old patient
with primary cardiac synovial sarcoma dependent on
the right atrium. At the same time, we discuss here the
clinical characteristics, surgical findings, therapeutic,
echocardiographic, pathological and histological alter-
natives, with a lack of a high level of evidence due to the
incidence of the problem and the few number of report-
ed cases.
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Los mas frecuentes son los sarcomas y dentro de éstos, en or-
den decreciente, el angiosarcoma, rabdomiosarcoma y fibro-
sarcoma, seguidos del mesotelioma y linfoma [3]. El sarcoma
sinovial es un sarcoma derivado del tejido sinovial. Su locali-
zacion cardiaca es muy infrecuente. En 1990, Siebenmann et
al. [4] publicaron un caso de sarcoma sinovial primario loca-
lizado en el septo interauricular y corazén derecho tratado en
una primera fase con reseccién y reconstruccion del septum y
finalmente con trasplante cardiaco ortotopico. El paciente fa-
llecié varias semanas después de la realizacion del trasplante.

Histologicamente, hay 3 tipos de sarcoma sinovial: a) pa-
tron clasico bifasico, siendo el mas frecuente, y se observan
células epiteliales y células fusiformes del tipo de los fibro-
blastos en proporcion variable; b) tipo fibroso monofasico,
observandose células fusiformes del tipo de los fibroblastos;
¢) tipo epitelial monofasico, en el cual se observan células epi-
teliales, resultando muy dificil de distinguir del carcinoma,
aunque generalmente se pueden reconocer focos diminutos
de células fusocelulares tipo fibrosarcoma [5].

En el sarcoma sinovial con patrén bifasico las células epi-
teliales son de tipo cuboide y se disponen en forma de nido o
de cordon. Su nucleo es grande, vesicular y de forma redon-
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Figura 1. Ecocardiograma transtordcico en donde se evidencia tumor de 7 cim en relacion a auricula derecha y espacio pe-
ricdrdico, derrame pericdrdico de 500 cc e imdgenes sugestivos de quistes en espacio pericdrdico.

deada u oval. Las células tienen unos espacios o hendiduras
recubiertas de células epiteliales que a veces recuerdan tejido
sinovial normal. Las células fusocelulares o componente fi-
broso del tumor forman generalmente una agrupaciéon com-
pacta indistinguible del fibrosarcoma[5]. Las mitosis estan
presentes tanto en las células epiteliales como en las de tipo
fibroblasto. Generalmente en el sarcoma sinovial se alternan
zonas muy celulares con otras menos celulares que tienen de-
positos de coldgeno, material mixoide o calcificacion. Existen
dos tipos de material mucinoso en el sarcoma sinovial [5].
El primero es secretado en las células endoteliales, hendidu-
ras intracelulares o espacios seudoglandulares; se tifie posi-
tivamente con PAS, oro coloidal, azul alcian y mucicarmin;
la tincién no se ve alterada con diastasa y hialourodinasa. El
segundo es elaborado por las células fusocelulares y se tiile
positivamente con oro coloidal, azul alcidn, negativamente
con PAS y débilmente con mucicarmin. Este ultimo es rico en
acido hialurénico y como otras mucinas de tipo mesenquimal
desaparece con hialourodinasa. Inmunohistoquimicamente
presentan reactividad a las citoqueratinas de bajo y alto peso
molecular y al antigeno de membrana epitelial [5]. Ultraes-

Figura 2. Tumor cardiaco que ocupa la totalidad del espacio
quirurgico.
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tructuralmente, el tumor con patrén bifésico estd compuesto
de células epiteliales y fusocelulares (tipo fibroblastos) con
formas transicionales entre los dos tipos celulares [5].

La intervenciéon quirurgica es el pilar del tratamiento
para el sarcoma intracardiaco primario, que no sélo alivia los
sintomas sino también genera un diagnostico y evita futuras
complicaciones embdlicas y hemodinamicas [6].

Sin embargo, es posible una reseccién macroscdpica com-
pleta solo en el 33% de los pacientes, por lo que la recurrencia
es comun [7]. Se han reportado altas tasas de recurrencia in-
cluso posterior a intervencién quirurgica y radioterapia ad-
yuvante.

CASO CLINICO

Masculino de 9 afos de edad, sin antecedentes clinicos re-
levantes. Present6 un cuadro clinico de tres meses de evolu-
cion con presencia de tos no productiva de predominio noc-
turno. Dos dias previos a su ingreso presentd hemoptisis con
dolor tordcico de mediana intensidad, disnea de medianos es-
fuerzos, astenia y adinamia. A su ingreso se realiz6 ecocardio-
grama transtoracico, el cual report6 la presencia de derrame
pericardico de 500 cc, con presencia de tumor adherido a au-
ricula derecha, de aproximadamente 7 cm de didmetro (Fig.
1). Presentd inestabilidad hemodinamica requiriendo apoyo
aminérgico y ventilacion mecénica, por lo que se decidi6 su
intervencion quirtrgica.

La cirugia se realiz6 mediante esternotomia media. Se
evidenci6 pericardio integro, con hemopericardio de apro-
ximadamente 500 mL. Se encuentrd un tumor cardiaco de 20
x 15 cm, de caracteristicas blando, friable, muy vascularizado
y adherido a auricula derecha (Fig. 2). Por las dimensiones
del tumor imposibilita la canulacion vascular y apoyo de de-
rivacion cardiopulmonar, Is cual seria imprescindible para su
reseccion. Por todo lo anterior, se decidié realizar toma de
biopsia de tumor. El estudio transoperatorio reportd un tu-
mor maligno mesenquimatoso de células fusiformes. El curso
postoperatorio termind con el fallecimiento del paciente en
las primeras horas después de la cirugia debido a choque car-
diogénico.

MEXICO
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Figura 3. En este corte histologico Se identifican dreas de
apariencia mixoide alternando con srea de células fusifor-
mes uniformes dispuestas en fasciculos cortos, con vasos de
aspecto hemangiopericitoide.

El reporte histopatoldgico definitivo indicé que se tratd
de un sarcoma sinovial, caracterizado por células fusiformes
uniformes con contornos ovoides dispuestas en haces cortos
entrelazados; alternan areas claras y oscuras que reflejan una
celularidad variable BCL-2: positiva CD 99: positivo, S-100:
negativa, vimentina: positiva.

COMENTARIO

Solo el 25 % de los tumores cardiacos son malignos y
los sarcomas son muy raros. Son comunmente encontrados
en cavidades cardiacas derechas. El sarcoma sinovial es fre-
cuentemente encontrado en adolescentes y adultos jovenes.
Los sarcomas cardiacos tienen un pobre prondstico con una
media de supervivencia de 6 meses [7]. En nuestro caso el
reporte de patologia describe areas de apariencia mixoide al-
ternando con area de células fusiformes uniformes dispuestas
en fasciculos cortos, con vasos de aspecto hemangiopericitoi-
de (Fig. 3). Se encontraron células fusiformes uniformes con
contornos ovoides dispuestas en haces cortos entrelazados,
alternando dreas claras y oscuras que reflejan una celularidad
variable (Fig. 4).
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Figura 4. Estudio histopatolégico que demuestra neoplasia
caracterizada por células fusiformes uniformes con contor-
nos ovoides dispuestas en haces cortos entrelazados; alter-
nan dreas claras y oscuras que reflejan una celularidad va-
riable.

El tratamiento quirurgico para el sarcoma no solo ali-
via los sintomas. Ademas, otorga el diagndstico definitivo y
previene la inestabilidad hemodindmica [6]. Sin embargo, tal
como acontecid en nuestro caso, el diagndstico suele realizar-
se de manera muy tardia. La reseccion completa del tumor
solo es posible en el 33 % de los pacientes [4]. Los sarcomas
primarios de corazén tienen una caracteristica genética por
translocacion cromosomal X;18, el cual podria utilizarse
como un marcador molecular.

En conclusién, podemos enfatizar que dentro de los tu-
mores primarios cardiacos el sarcoma sinovial es una entidad
muy rara, de diagnostico histopatoldgico habitualmente en el
posoperatorio. Requiere de tratamiento quirtrgico con resec-
cion quirdrgica completa. Sin embargo, presenta una alta tasa
de recurrencia incluso con radioterapia coadyuvante. Debido
al limitado nimero de casos reportados en la literatura hay
poca experiencia en su manejo.
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