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The  reported  case  is  exceptional  for  its  apical  origin
and  its  association  to  midline  abdominal  anomalies.  Kee-
ping  track  of  these  patients  is  cause  of  controversy  and
concern  among  authors.  Little  is  known  about  the  behavior
of  the  diverticulum  when  it  is  present  in  the  right  ventri-
cle.  Therefore  the  indication  of  treatment  in  these  patients
must  be  standardized,  being  this  it  is  surgical  correction  or
only  expectant  management  when  presented  with  a  com-
plex  congenital  heart  disease,  as  is  the  case  of  our  patient.
Patients  with  an  isolated  right  ventricular  diverticulum  or  in
association  with  a  simple  heart  disease,  a  surgical  resection
of  it  with  total  correction  of  the  associated  heart  disease
is  possible.  This  should  motivate  to  learn  more  about  the
behavior  in  terms  of  clinical  presentation  and  outcome  of
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these  patients  in  order  to  obtain  better  results  in  the  m
and  long  term.
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Linfoma cardiaco primario, una
presentación extremadamente
rara

Primary cardiac lymphoma, a extremely rare
presentation

Introducción

Las  neoplasias  cardiacas  tienen  una  presentación  poco  hab
tual.  Se  estima  que  su  frecuencia  es  de  0.17%1. Otros  autore
reportan  una  prevalencia  aún  más  baja,  de  0.001-0.03%,  y  d
estos  el  90%  de  los  tumores  primarios  son  benignos2.  El  lin
foma  cardiaco  primario  es  aún  más  raro,  con  una  frecuenc
que  varía  entre  el  1-2%  del  total  de  los  tumores  cardiaco
primarios.  Por  lo  raro  de  esta  patología  presentamos  est
caso.

Caso clínico

Adolescente  masculino  de  17  años,  que  acudió  por  edem
generalizado  y  disnea  progresiva  de  4  días  de  evolución.  

examen  físico  presentaba  ruidos  cardiacos  disminuidos,  s
soplos,  hepatomegalia,  pulsos  normales  en  las  4  extremid

des,  sin  cianosis.  El  electrocardiograma  reveló  taquicardia
sinusal  y  la  radiografía  de  tórax  mostraba  ligera  cardiomega-
lia  con  índice  cardiotorácico  0.52.  El  ecocardiograma  mostró
tumor  en  aurícula  derecha  de  45  ×  61  mm,  pediculado  al
septum  interauricular.  La  tomografía  reveló  que  el  tumor
obstruía  parcialmente  la  válvula  tricúspide  con  extensión
hacia  la  vena  cava  superior  e  inferior  (fig.  1A).  Se  planteó
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presentación  atípica  de  mixoma  auricular  derecho,  motiv
por  el  cual  se  llevó  a  cirugía,  realizándose  resección  tot
de  tumoración,  con  buena  evolución  posterior.  El  tumo
fue  descrito  como  2  masas  sólidas,  irregularmente  ovoide
lobuladas,  blanco  rosadas,  con  superficie  lisa;  al  corte,  co
áreas  de  necrosis  en  su  interior  (fig.  1B).  La  microscop
reveló  células  grandes  con  núcleos  pleomórficos  y  anapl
sicos  (fig.  1C);  la  inmunohistoquímica  fue  positiva  para  

anticuerpo  ALK.
Se  concluyó  linfoma  no  Hodgkin  de  células  grandes  an

plásico  (ALK+),  inmunofenotipo  T  estadio  iii,  por  lo  que  s
le  refiere  a  oncología  para  tratamiento.  Se  completaro
estudios  de  extensión,  como  resonancia  magnética,  asp
rado  de  médula  ósea  y  gammagrama  óseo  sin  demostra
lesiones  extraaxiales  ni  metástasis.  La  tomografía  con  em
sión  de  positrones  informó  incremento  del  metabolismo  po
enfermedad  linfoproliferativa.  Inició  quimioterapia  intrate
cal  con  dexametasona,  metrotrexate  y  ARA-c;  después  d
2  ciclos  se  realizó  tomografía  con  emisión  de  positro
nes  que  informó  ausencia  de  actividad  tumoral.  Cumpl
7  ciclos  de  quimioterapia  y  actualmente  lleva  9  meses  e
vigilancia.

Discusión
El  linfoma  cardiaco  primario  es  un  subtipo  raro  de  linfoma
no  Hodgkin  que  puede  involucrar  solo  al  corazón,  al  peri-
cardio  o  ambos3.  Lo  más  común  es  que  se  presente  en
varones  inmunocomprometidos  mayores  de  50  años,  pero
han  sido  reportados  casos  en  inmunocompetentes  como  en
este  paciente.  La  presentación  en  la  edad  pediátrica  es
extremadamente  rara.  Las  manifestaciones  cardiacas  más
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Figura  1  A.  Tomografía  en  corte  coronal  que  muestra  el  tumor  que  o
superior. 1B.  Fotografía  del  tejido  tumoral  resecado  con  áreas  de  ne
núcleos pleomórficos  y  anaplásicos  (flechas).

frecuentemente  descritas  son  el  derrame  pericárdico,  falla
cardiaca  y  el  bloqueo  auriculoventricular.

Estas  lesiones  pueden  encontrarse  en  cualquiera  de  las  4
cavidades  cardiacas  pero  principalmente  afecta  las  derechas
y  e 3,4
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s  la  aurícula  ipsilateral  la  frecuentemente  involucrada .
r  otra  parte,  cuando  las  lesiones  involucran  el  lado
uierdo  del  corazón  cursan  con  peor  pronóstico4.
El  ecocardiograma  transtorácico  provee  información
re  función  cardiaca  e  identifica  masas  y  su  movilidad;

 embargo,  son  necesarias  otras  modalidades  diagnósti-
s  para  delimitar  la  extensión  de  la  lesión.  La  tomografía

 tórax  contrastada  brinda  información  anatómica  y  per-
te  visualizar  la  extensión  (metástasis)  de  la  malignidad.  La
onancia  magnética  es  útil  para  estratificar  tumores  malig-
s  y  caracterizar  el  tejido  de  las  masas  cardiacas5;  por  otro
o,  la  tomografía  con  emisión  de  positrones  permite  evi-
nciar  la  actividad  metabólica  y  proliferación  tumoral,  así
mo  la  respuesta  al  tratamiento  médico  implementado6.
Es  muy  raro  que  en  estos  casos  se  realice  la  resec-
n  tumoral  completa,  pero  en  nuestro  paciente  se  decidió
ha  conducta  por  la  sospecha  de  un  mixoma,  basándonos

 la  alta  incidencia  de  benignidad  (90%)  de  los  tumores
rdiacos  en  la  edad  pediátrica.  Para  estas  lesiones  lo  reco-
ndable  es  la  resección  tumoral  parcial  para  la  paliación

 los  síntomas  o  la  realización  de  biopsias  percutáneas
iadas  por  tomografías  para  establecer  el  diagnóstico4,6,

 que  es  obligado  el  examen  citológico  del  tumor  o
rrame  pericárdico  para  el  diagnóstico  definitivo  de  esta
ndición3.
Macroscópicamente  gran  parte  de  los  linfomas  son
idos,  infiltrativos  en  una  o  más  cavidades  cardiacas5.

tológicamente,  la  mayoría  son  de  tipo  células  B  difu-
,  rara  vez  son  de  células  T,  aunque  han  sido  reportados
aplásico  y  plasmablástico3.  Nuestro  caso  resultó  en  un

1. 
95

bstruye  la  válvula  tricúspide  y  su  extensión  hacia  vena  cava
crosis  interna.  1C.  Microfotografía  con  células  grandes  con

foma  no  Hodgkin  de  células  grandes  anaplásico  inmu-
fenotipo  T,  haciendo  este  caso  aún  más  raro,  no  solo
r  su  presentación  a  una  edad  poco  habitual  sino  por-
e  la  estirpe  histológica  involucrada  es  una  de  las  menos
cuentes.
La  mayoría  de  las  publicaciones  concuerdan  en  que  se
ta  de  una  entidad  altamente  mortal  independientemente

 la  estirpe  histológica  involucrada.  Se  ha  descrito  que  la
dia  de  supervivencia  es  de  7  meses  después  del  diagnós-
o  inicial3.  Con  la  introducción  del  rituximab  y  la  mejoría

 los  tratamientos  de  soporte  para  las  complicaciones  car-
cas,  la  remisión  completa  y  supervivencia  a  largo  plazo

 estos  pacientes  van  en  aumento.
Por  otra  parte  se  ha  descrito  que  estos  pacientes  tie-
n  un  20-25%  de  probabilidades  de  recaer  y  una  segunda

isión  es  posible  usando  como  terapia  de  rescate  quimio-
apia  intensiva  y  trasplante  de  células  madres,  tal  como  lo
ortado  por  Brugieres  et  al.7 donde  una  segunda  remisión

 logró  en  36  de  41  casos  de  linfoma  anaplásico  de  células
ndes.

nclusión

 trata  de  una  entidad  sumamente  rara  que  respondió  ade-
adamente  a la  quimioterapia  implementada.  La  misma
be  incluirse  en  el  diagnóstico  diferencial  de  cualquier

oración  auricular  derecha  y  derrame  pericárdico  inde-
ndientemente  de  la  edad  de  presentación.
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