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Resumen

El sarcoma sinovial primario del pericardio es un
tumor muy raro y de mal prondstico y se sabe poco en
cuanto al manejo terapéutico. Presentamos el caso de
una paciente de 51 afios a quien se le realiz6 reseccién
quirdrgica incompleta, quimioterapia y radioterapia.
Hasta donde sabemos, este es el primer caso de un
sarcoma sinovial primario de pericardio que luego de
operado se mantuvo asintomdtico durante 5 anos hasta
que en una TAC de control se le detectaron metéstasis
cardiacas que comprometian las cavidades derechas y
con quimioterapia, la ecocardiografia demostré la reso-
lucién completa de las mismas.

Palabras clave: sarcoma sinovial de pericardio, metés-
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Abstract

Primary pericardial synovial sarcoma

Primary pericardial synovial sarcoma is an extraor-
dinarily very rare tumor with a poor prognosis, and
little is known about its therapeutic management. We
describe the case of a 51-year-old woman patient who
underwent incomplete surgical resection, chemotherapy,
and radiotherapy. To the best of our knowledge, no pri-
mary pericardial synovial sarcoma has been described
which, after surgery, remains asymptomatic for 5 years,
and until a control CT scan detects cardiac metastases
that compromised the lumen of the right cavities and
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with chemotherapy, echocardiography demonstrated
complete resolution of cardiac metastases.

Key words: pericardial synovial sarcoma, cardiac
metastases, echocardiography, computed tomography,
magnetic resonance imaging, cardiac surgery

El sarcoma sinovial primario de pericardio es
un tumor maligno raro del corazén. La reseccién
quirdrgica es el tratamiento de primera elec-
cién, seguido de radioterapia y quimioterapia.
El pronoéstico de los pacientes es pobre, con una
supervivencia media de 12 meses después de la
cirugia. Se describe el caso de una paciente que
después de la reseccién incompleta del tumor,
quimioterapia y radioterapia, se mantuvo asinto-
matica y los controles tomograficos cada 6 meses
no mostraron recidiva. Después de los primeros 5
anos de remisién, nuevamente se detectaron me-
tastasis cardiaca en forma de infiltrado miocardi-
co, que desaparecieron luego de la quimioterapia.

Caso clinico

Mujer de 51 afos, que presentd episodios recurrentes
de dolor precordial opresivo, disnea y palpitaciones de 4
meses de evolucién. Tenia factores de riesgo coronario
(HTA, dislipemia y tabaquista de 15 paquetes/ano), pero
sin antecedentes cardiovasculares.

Ingresé afebril (36 °C), con una TA de 110/70 mmHg, fre-
cuencia cardiaca de 72 lpm, frecuencia respiratoria 16 rpm.
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El examen cardiovascular era normal. E]1 ECG revel6 ritmo
sinusal y bloqueo completo de rama derecha. El ecocar-
diograma bidimensional transtoracico evidencié derrame
pericardico grave que rodeaba toda la silueta cardiaca,
sin taponamiento cardiaco y en el pericardio del dpex de
ambos ventriculos se observé una masa redondeada de
51 mm de didmetro, heterogénea, sin flujo en su interior
y sin protrusién intracardiaca. La resonancia magnética
cardiaca (RMC) confirmé la masa sélida y heterogénea
que comprometia el dpex de ambos ventriculos, de 46 x
36 x 40 mm, compatible con tumor pericardico (Fig. 1Ay
1B). Evolucion6é hemodindmicamente estable. Se realizé
TAC de térax, abdomen y pelvis, las que no evidenciaron
compromiso extra-cardiaco. La cinecoronariografia diag-
noéstica no mostré lesiones coronarias significativas. La
tomografia por emisién de positrones con fluoroesoxi-
glucosa-18 (PET-CT con FDG) descarté metdastasis extra-
cardiaca. Se efectud reseccién quirtrgica del tumor y del
apex de ambos ventriculos, con la colocacién de un par-
che de pericardio. La reseccién fue incompleta, debido a
que el tumor comprometia el miocardio.

El andlisis histolégico con técnicas de inmuno-histoqui-
mica informé un sarcoma sinovial primario del pericardio
con infiltracién del miocardio (vimentina +, EMA + y CD 99+).

Se efectud tratamiento con quimioterapia adyuvante
con ifosfamida y dacarbacina, y se mantuvo libre de sinto-
mas durante 5 anos, hasta que en una TAC de control se
detectd metdstasis en auricula derecha, ventriculo derecho
y septum interventricular. En la ecocardiografia se obser-
v6 infiltracién miocardica en esas dreas. La infiltracién de
la pared libre del VD protruia en el ventriculo izquierdo y
ocupaba casi la totalidad del tracto de entrada, sin generar
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gradiente tricuspideo. El Doppler color evidencié neovascu-
latura en el interior de la masa, confirmando que se trataba
de un tumor y no de un trombo. La infiltracién de la pared
anterior de la auricula derecha, presentaba una protrusién
intracavitaria (18 mm x 22 mm) y la infiltracién del septum
interventricular mostraba una masa esférica y protruyente
hacia el ventriculo izquierdo, de 8 x 8 mm (Fig. 2).

Se descarté la biopsia endomiocéardica del tumor por
el riesgo de embolia y por el mal lecho quirdrgico por el
antecedente de cirugia y radioterapia previos.

Recibi6é tratamiento con quimioterapia, utilizando
doxorrubicina liposomal y el ecocardiograma a los 9 me-
ses, comprobd la resoluciéon completa de la metastasis. Se
mantuvo asintomatica hasta que 2 afios después, fallecié
por metdstasis intestinal.

La paciente firmé el correspondiente consentimiento
informado.

Discusion

El sarcoma sinovial primario de pericardio es
extremadamente raro, agresivo y con prondstico
pobre.

Los tumores primarios del corazén y pericardio
son raros3. En comparacién, los tumores secun-
darios (metastasis) que comprometen al corazén
y al pericardio son 20 veces mas frecuentes.

La mayoria de los tumores cardiacos pri-
marios son benignos, siendo el fibroelastoma
papilar y el mixoma los mas frecuentes. Apro-
ximadamente el 25% de los tumores cardiacos
primarios son malignos y en gran parte son sar-
comas de muy mal prondstico.

Figura 1 | Resonancia magnética cardiaca. A: Vista de dos camaras apicales con masa en el dpex del VI. B: Vista de 4 camaras
apicales con masa pericardica que compromete el apex de ambos ventriculos
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AD: auricula derecha, VD: ventriculo derecho; Al: auricula izquierda, VI: ventriculo izquierdo; Ao: aorta ascendente, DP: derrame

pericardico; M: masa
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Figura 2 | Ecocardiograma transtoracico. Vista de cuatro cdmaras
apicales con masa protruyente en auricula y ventriculo derechos

AD: auricula derecha,; VD: ventriculo derecho, Al: auricula
izquierda, VI: ventriculo izquierdo; M: masa, Flecha: sefiala la
masa del septum interventricular izquierdo

La mayoria de los tumores primarios del pe-
ricardio son benignos; y entre los malignos, el
mesotelioma es el mas frecuente, el sarcoma si-
novial es extremadamente raro y muy agresivo,
pero su incidencia no es bien conocida.

En general, los pacientes con sarcoma prima-
rio sinovial de pericardio refieren disnea progre-
siva y derrame pericardico, pero en nuestro caso,
la paciente solo tuvo dolor precordial.

La ecocardiografia es el método de diagnodsti-
co inicial que detecta el derrame pericardico y la
masa tumoral. La RMC permite una mejor visua-
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lizacién del tumor para planificar mejor la cirugia
y el uso de PET-CT con FDG descarté metastasis.

La cirugia puede no tener impacto en la su-
pervivencia debido a que frecuentemente es in-
completa por infiltracién miocardica.

El tratamiento posopertatorio incluye quimio-
terapia (QT) y radioterapia (RT), pero debido a la
rareza del tumor, es dificil establecer el régimen
quimioterapico mas apropiado. En nuestro caso, re-
cibié QT adyuvante con ifosfamida y dacarbacina.

La paciente sobrevivié 5 afos sin sintomas,
pero luego desarrollé metastasis cardiaca, por lo
cual, fue tratada con QT con doxorrubicina lipo-
somal, logrando la regresién total de las mismas.

Posteriormente se mantuvo asintomatica
hasta que 2 afios después fallecié por metasta-
sis intestinal.

En conclusién, el sarcoma sinovial primario
de pericardio es un tumor extremadamente raro
y muy agresivo, con pobre prondstico. El manejo
es con cirugia y con poca evidencia acerca de la
QT adyuvante.

En resumen, se describié una paciente con
sarcoma sinovial primario de pericardio, un tu-
mor extremadamente raro y de mal prondstico,
que recibié un tratamiento combinado de ciru-
gla, quimioterapia y radioterapia, logrando una
supervivencia de 5 afios con excelente respuesta
y calidad de vida.

Finalmente aparecieron metastasis cardiaca
que temporalmente remitieron con doxorrubici-
na liposomal, pero fallecié debido a metdastasis
intestinal.

Este caso ilustra la importancia del manejo
multidisciplinario y el tratamiento combinado
para este tipo de tumor de mal pronéstico.
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