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Linfoma pericardico primario a células T/NK. Reporte de un caso

Resumen

Los linfomas cardiacos primarios son un subtipo muy poco frecuente de tumor en los cuales la lesién primaria se encuen-
tra en el corazon. Los tumores suelen ser infiltrantes y se localizan en la auricula derecha, seguidos del pericardio. Su
mortalidad es notablemente alta y el diagnéstico tardio es el principal factor para su mal pronéstico. Describimos el caso
de un paciente que presenté shock obstructivo por derrame pericardico profuso causado por un tipo raro de tumor
cardiaco primario, un linfoma pericardico de células T/NK.
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Palabras clave:

Primary pericardial T/NK cell ymphoma. Case report

Summary

Primary cardiac lymphomas are a rare subtype of lymphomas in which the primary lesion is in the heart. The tumors are
usually located in the right atria, followed by the pericardium and are frequently infiltrative. Mortality is remarkably
high in this group and the delayed diagnosis is the main factor for its poor prognosis. We describe the case of a patient
that presented with obstructive shock due to profuse pericardial effuse caused by a rare kind of primary cardiac tumor, a
T/NK cell pericardial lymphoma.
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Resumo

Os linfomas cardiacos primérios sao um subtipo de tumor muito raro, no qual a lesdo primaéria esté no coracao. Os tumo-
res geralmente sao infiltrativos e localizam-se no atrio direito, seguidos pelo pericardio. Sua mortalidade é notavelmente
alta e o diagnéstico tardio é o principal fator que produz seu mau progndstico. Descrevemos o caso de um paciente que
apresentou choque obstrutivo devido a um derrame pericardico profuso causado por um tipo raro de tumor cardiaco
primario, um linfoma pericardico de células T/NK.
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Palavras chave:

De ese pequeno namero, el 10% corresponde a tu-
mores malignos: 95% a sarcomas cardiacos y el 5%
restante a linfomas o mesoteliomas.

Sr. Editor:

Introduccidn
Los tumores cardiacos pueden clasificarse en pri-

marios o secundarios (metastasicos). Los tumores
primarios son extremadamente infrecuentes, con
una incidencia estimada de 0,05%, 40 veces menos
frecuentes que los tumores cardiacos secundarios.
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Presentacion del caso

Mujer de 74 anos con antecedentes personales de
hipotiroidismo, enfermedad celiaca y portadora de
fibrilacion auricular paroxistica. Un ano previo a la
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Figura1.a) Ecocardiograma transtoracico vista apical cuatro cAmaras: se observa gran masa pericardica comprimiendo la
auricula izquierda. b) Vista subcostal que muestra un derrame pericardico severo y multiples masas nodulares localiza-

das a nivel pericardico.

consulta se diagnosticé un tumor pancreatico be-
nigno, extirpado de forma completa, sin necesidad
de tratamiento posterior. Al momento del contacto
médico recibia tratamiento con T4 y calcioantago-
nistas. No presentaba antecedentes familiares car-
diovasculares de relevancia.

La paciente fue admitida en el departamento de
emergencia por disnea de esfuerzo progresiva que se
hizo de reposo en el momento de la consulta, y dolor
precordial de seis dias de evolucion. Al examen fisico,
se destacaba polipnea de 26 respiraciones por minuto,
frecuencia cardiaca de 70 ciclos por minuto, presién
arterial de 100/60 mmHg, palidez cutaneo-mucosa,
sin signos de hipoperfusién periférica, sin fiebre. Sa-
turacion de oxigeno ventilando aire ambiente de 95%.
A la auscultaciéon ruidos cardiacos hipofonéticos, sin
soplos. Ingurgitaciéon yugular, reflujo hepatoyugular
y edemas gravitacionales en ambos miembros inferio-
res hasta las rodillas. Pulsos arteriales periféricos pre-
sentes y simétricos. Estertores crepitantes en extre-
ma base de ambos campos pulmonares.

El electrocardiograma del ingreso revel6 un rit-
mo sinusal con onda P e intervalo PR normales, eje
eléctrico medio normoposicionado a 0°, microvolta-
je de los complejos QRS y alteraciones difusas de la
repolarizacion dadas por onda T invertida, asimé-
trica y aplanada en las derivaciones precordiales.

La radiografia de térax mostré un mediastino
ensanchado en forma de “botell6n”, sugerente de
derrame pericardico severo. Escaso edema intersti-
cio-alveolar difuso y borramiento de ambos angulos
costofrénicos.

Se decidi6 realizar un ecocardiograma transto-
racico (ETT), el cual confirmé la presencia de un de-
rrame pericardico severo, a predominio posterior, y
una gran masa intrapericardica de 80 por 38 mm
aproximadamente, con multiples imagenes nodula-
res a nivel del pericardio parietal. Ventriculo iz-

quierdo de dimensiones normales, con fraccién de
eyeccion preservada. Vena cava inferior franca-
mente dilatada, con colapso inspiratorio disminui-
do, sugestivo de presiones auriculares derechas ele-
vadas. También se observ6 un derrame pleural iz-
quierdo significativo con atelectasia pasiva a dicho
nivel (figura 1).

Se realiz6 tomografia computarizada de térax
que confirmé la presencia de una gran masa sélida
y heterogénea a nivel de la parte central del peri-
cardio posterior de 67 por 82 por 54 mm, con signos
de compresion de la auricula izquierda y de las ve-
nas pulmonares, asi como multiples masas nodula-
res localizadas a nivel del pericardio parietal (figu-
ra 2).

En la evolucién inmediata la paciente presento
deterioro hemodinamico significativo, con progre-
sién a shock obstructivo. Se realiz6 drenaje pericar-
dico de emergencia, con extraccion de 400 cc de flui-
do hematico, con inmediata mejora de los parame-
tros hemodindmicos.

Posteriormente se trasladé a block quirtrgico,
donde se realiz6 biopsia de la masa pericardica y se
dejé colocado un drenaje pericardico, con gasto
mantenido de liquido hematico.

La inspecciéon macroscépica de la masa reveld
que se trataba de un tumor maligno, con alta proba-
bilidad de que correspondiera a un linfoma. La to-
mografia de emisioén de positrones (PET-TC) mos-
tré una extensa masa hipermetabdlica, localizada
en la porcién posterior del pericardio, con compre-
sién de las cavidades cardiacas, principalmente de
la auricula izquierda, pero sin infiltrado miocardi-
co. A nivel anterior, en proximidad al diafragma,
presentaba otra masa de similares caracteristicas, a
nivel pericardico, de 22 mm. No se observ6 compro-
miso de médula 6sea (figura 3).
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Figura 2. Tomografia computarizada de térax. Se constata gran masa pericardica heterogénea y sélida a nivel posterior
(flecha) y multiples masas nodulares localizadas en el pericardio(*).

Figura3. PET-TC. a) Masa hipermetabdlica sélida en el pericardio posterior y agrandamientos nodulares en el pericardio
anterior en relacién con el diafragma. b) y ¢) Extension de la masa hacia la parte lateral del pericardio, pero sin infiltra-
cion miocardica. d) Masa nodular anterior.
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Figura 4. Biopsia pericardica y andlisis inmuno-histoquimico. a) Intenso marcado ACL (CD45R0), >90%. b) Intenso mar-
cado CD8+. ¢) Marcado focal de CD56 con intensa expresion de granulos citotoxicos de granzima B. d) Marcado TIA-1.
Compatible con linfoma extranodal tipo nasal a células T/NK.

El analisis histopatolégico de la masalaidenti-
fic6 como un linfoma no Hodgkin extranodal a cé-
lulas T/NK (natural killer) de tipo nasal (figura
4).

La paciente inicié tratamiento quimioterapico,
con réapida evolucion a la peoria, falleciendo a las
dos semanas del ingreso hospitalario.

Discusion
Los linfomas cardiacos primarios son un subtipo de
linfomas extremadamente raros, en los que lalesion
primaria se localiza a nivel del corazén o del pericar-
dio®. Generalmente son de células By ocurren pre-
dominantemente en pacientes inmunosuprimidos o
inmunodeprimidos. En pacientes sin enfermedades
inmunes son muy raros y representan aproximada-
mente el 1,3% de todos los tumores cardiacos prima-
rios@. Por otro lado, los linfomas cardiacos secunda-
rios, lo que corresponde a linfomas extracardiacos
con compromiso miocardico, son més frecuentes, con
una incidencia del 20% de todos los linfomas®.

La localizacién maés frecuente de los linfomas
cardiacos primarios es la auricula derecha, seguida
del pericardio®. Estos pacientes generalmente de-

sarrollan sintomas cardiovasculares inespecificos,
dependiendo principalmente de la localizacién del
tumor. Las manifestaciones mas frecuentes son las
arritmias, el sincope, la miocardiopatia restrictiva,
el dolor toracico y la disnea.

En el ETT, estos tumores son vistos usualmente
como una masa homogénea, infiltrante, que produce
engrosamiento pericardico y fisiologia constrictiva.
También pueden verse como masas nodulares que in-
vaden las cavidades cardiacas, con tendencia a infil-
trar la auricula o el ventriculo derecho, o ambos.
Otrasimagenes que pueden ser de gran utilidad son la
tomografia computada y la resonancia cardiaca. El
PET-CT con 18-FDG también puede revelar informa-
cion crucial para estratificar la enfermedad, planear
el tratamiento y evaluar la respuesta®.

Independientemente de la gran utilidad de to-
das las técnicas de imagen nombradas, el diagndsti-
co definitivo se realiza inicamente con estudio his-
topatolédgico de la masa en cuestion. Estas técnicas
incluyen analisis tanto del liquido pericardico como
de la masa cardiaca o pericardica.

Con respecto al tratamiento, la quimioterapia es
la mejor opcién para estos tumores. Sin embargo, el
pronoéstico de estos pacientes es extremadamente
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malo, siendo el diagnéstico tardio el principal factor
que marca el prondstico a corto y largo plazo. Mas
del 60% de estos pacientes muere dentro de los pri-
meros dos meses de hecho el diagnéstico, a pesar de
tratamiento 6ptimo®.

Conclusién
Los tumores cardiacos primarios son una entidad
extremadamente infrecuente y rara vez son de etio-

logia maligna. Cuando la malignidad del tumor se
confirma, la mayoria de éstos corresponden a sarco-
mas, seguidos a distancia de los linfomas y mesote-
liomas. Los linfomas cardiacos primarios usual-
mente afectan las caimaras cardiacas derechas o el
pericardio, o ambos. Son frecuentemente infiltran-
tes y el diagnéstico tardio es el factor que sella el
pronoéstico sombrio de estos pacientes, en los que, a
pesar del tratamiento médico 6ptimo, la mortalidad
permanece muy alta.
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