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RESUMEN

El linfoma cardiaco primario, un tipo extremadamente raro de linfoma no Hodgkin de células B,
presenta una incidencia aproximada de 0.02-2% entre los tumores cardiacos malignos. Se asocia
frecuentemente con manifestaciones como alteraciones del ritmo cardiaco, derrame pericardico
refractario y masas cardiacas. El diagnostico definitivo se logra mediante biopsia, siendo esencial
descartar diseminaciéon hematégena con PET-CT. La literatura indica una predominancia de
afectacion de las cavidades derechas y una supervivencia que varia significativamente segtn la
afectacion del ventriculo izquierdo y la presencia de arritmias. Las opciones terapéuticas no estan
bien definidas, pero la quimioterapia como R-CHOP ha mostrado eficacia, aunque el prondstico
generalmente es pobre debido a complicaciones como progresiéon de la enfermedad, arritmias
y sepsis. Este caso subraya la importancia de considerar el linfoma cardiaco en pacientes con
sintomas cardiacos inexplicables, destacando la necesidad de un enfoque diagnéstico y terapéutico
multidisciplinario y especifico.
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1.Introduccion

El linfoma maligno es el tumor hematolégico mas coman, si bien el linfoma cardiaco primario es
muy raro, se informa que la frecuencia de afectaciéon cardiaca por el linfoma maligno que se origina
en otros 6rganos es de aproximadamente 10-25%(Ebina et al., 2024). Configurando asi el linfoma
cardiaco primario con una presentacion aproximadamente 0.02-2%. siendo extremadamente raro.
No hay consenso en cuanto su tratamiento y hasta el momento solo la quimioterapia ha demostrado
ser eficaz en su tratamiento comparado con el tratamiento quirargico, siendo una condicién médica

con pobre prondéstico(Aranda-Michel & Sultan, 2022; Bugra et al., 2022)

Los tumores cardiacos primarios son divididos en benignos y malignos siento el 75% benignos y el
restante 35% malignos, de estos altimos el 1 % corresponden a la presentacién del linfoma cardiaco
primario(Ellen & Emma, 2023). El linfoma cardiaco perteneciente el linfoma no Hodgkin es un tumor
maligno con un comportamiento de aparicion extremamente raro. Debe sospecharse en pacientes con
masas y falla cardiaca, derrame pericardico refractario o trastornos del ritmo. La biopsia transvenosa
bajo control fluoroscopico o ecocardiograma transesofigico son procedimientos que permiten su
diagnoéstico(Flox Camacho et al., 2003).

2.Presentacion del caso

En el servicio de urgencias se presenté un hombre de 50 afios de edad manifestando un cuadro
clinico de 1 hora de evolucién consistente en nauseas y diaforesis, seguido de un episodio de sincope
de 10 minutos de duracién y posteriormente un episodio de emesis, sin otro sintoma asociado.
Inicialmente, fue atendido por los bomberos, quienes lo llevaron al servicio de urgencias. Como
antecedentes importantes del paciente, refiere insuficiencia cardiaca e hipertensiéon arterial, para lo
cual toma sacubitril/valsartan 50 miligramos (mg) via oral (VO) cada 12 horas, eplerenona 50 mg
VO al dia, nebivolol 5 mg VO al dia, dapagliflozina 10 mg VO al dia, acido acetilsalicilico 100 mg
VO al dia, y adicionalmente, un antecedente quirtrgico reciente de 3 meses previos a la consulta
de colocacién de marcapaso bicameral. Ademas, contaba con un ecocardiograma realizado 7 dias
antes de la consulta, que reportaba lo siguiente: catéter de electrodo de marcapaso (inhibido) en
cavidades derechas, derrame pericardico posterior, miocardiopatia isquémica dilatada y congestiva,
funcién ventricular sistélica deprimida, bajo gasto cardiaco anterégrado, distensibilidad miocardica
disminuida, insuficiencia valvular mitral y adrtica grado II, e hipertensién venosa sistémica.
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Al examen fisico de ingreso, se observd una tension arterial de 63/55 mmHg y una frecuencia
cardiaca de 82 lpm, con ingurgitaciéon yugular evidente. Se realiz6 un electrocardiograma de 12
derivaciones que mostré un ritmo sinusal y onda de espiga, sin cambios en el segmento ST u onda
T. Se inici6 soporte vasopresor e inotréopico con norepinefrina y dobutamina, y se ordeno traslado a
la UCI como urgencia vital. Se tom¢é una radiografia de térax (Figura 1) y se realizaron analisis de
laboratorio al ingreso (ver tabla 1).

Durante su ingreso en UCI, se solicité un ecocardiograma transtoracico que reportd insuficiencia
aortica moderada a severa con engrosamiento severo de la raiz adrtica, muy probablemente
correspondiente a un absceso perianular con vegetaciones pequefias en la valvula aértica y probable
fistula hacia el tracto de salida del ventriculo derecho a nivel subvalvular pulmonar. Ademas, se
observé una cardiopatia dilatada con disfuncion sistélica ventricular izquierda moderada, crecimiento
moderado de la auricula izquierda, cavidades derechas dilatadas de grado leve con funcién sistélica
ventricular derecha conservada, insuficiencia mitral funcional de grado leve, insuficiencia tricuspidea
funcional de grado severo, alta probabilidad de hipertensiéon pulmonar y minimo derrame pericardico
(Figura 2).

Sin embargo, no era posible descartar una causa infecciosa, inflamatoria o infiltrativa. Por lo
que se inici6 manejo como endocarditis subaguda. Como su etiologia no era clara, se solicitd un
ecocardiograma transtoracico y angiotomografia de aorta. La angiotomografia de aorta no fue
concluyente, por lo que se sugiri6 la realizacién de PET-CT. El ecocardiograma transesofagico mostro
una masa de ecogenicidad media y homogénea, que se ubicaba circundando a manera de corona el
anillo aortico, la raiz aértica y la aorta ascendente, con espesor variable de 16-26 mm en el plano
transversal. Los mayores espesores se encontraban en la vecindad de la auricula derecha, el anillo
tricuspideo, el tracto de salida del ventriculo derecho y el tronco de la arteria pulmonar, pareciendo
ocupar el seno transverso en su porciéon superior inferior, anterior y posterior.

Se hizo necesaria la toma de PET-CT(Figura 3), el cual reportdé una importante cardiomegalia
con presencia de una aparente masa que cabalgaba la regiéon anterior del septo interventricular
con intensos cambios metabélicos en su interior de 8.3 cm x 5 cm de didmetros transversos, la cual
estenosaba la raiz de la aorta y se extendia hacia la arteria pulmonar izquierda. Se indic6 la toma
de biopsia cardiaca. Posteriormente, el paciente fue llevado a realizaciéon de biopsia cardiaca con un
reporte definitivo que demostraba una proliferacién hemato-linfoide atipica, sugestiva de neoplasia de
células B maduras de bajo grado. En la actualidad el paciente se encuentra en manejo coadyuvante por
el servicio de oncologia bajo el régimen de R-CVP( Rituximab- Ciclofosfamida, Sulfato de Vincristina
y Prednisona).
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Tabla 1. Laboratorios de ingreso del paciente

Valores de

Examen Resultado Referencia Interpretacion

Hemograma

Leucocitos 7810 4000-11000 /pL Dentro del rango normal.

Neutréfilos 3790 2500-8000 /pL Dentro del rango normal.

Linfocitos 1390 1500-4000 /pL Ligeramente por debajo del rango normal.

Hb 14.5 13.5-17.5 g/dL Dentro del rango normal.

HTO 45.5 41-53% Dentro del rango normal.

Plaquetas 349000 150000-450000 /pL Dentro del rango normal.

Creatinina 2.4 0.6-1.2 mg/dL Elevada, sugiere disfuncién renal.

BUN 83.6 7-20 mg/dL Elevada, sugiere disfuncién renal.

Sodio 130 135-145 mmol/L Bajo, sugiere hiponatremia.

Potasio 7.31 3.5-5.1 mmol/L Elevado, sugiere hiperpotasemia.

ProBNP 15,752 < 125 pg/mL Elevado, sugiere disfuncién cardiaca.

CA125 30.30 <35 U/mL Ligeramente elevado, no clinicamente relevante.

AST 43 10-40 U/L Dentro del rango normal.

ALT 50 9-46 U/L Dentro del rango normal.

PT 13.9 11-13.5 seconds Ligeramente prolongado, posible alteracién en la
coagulacion.

INR 1.33 0.9-1.1 Ligeramente elevado, posible alteracion en la
coagulacion.

PTT 28.2 25-35 seconds Dentro del rango normal.

Acido Lactico 5.28 0.5-2.2 mmol/L Elevado, sugiere acidosis lactica.

Procalcitonina 0.68 < 0.5 ng/mL Rango gris

Magnesio 2.65 1.7-2.3 mg/dL Dentro del rango normal.

Calcio Iénico 1.13 1.12-1.32 mmol/L Dentro del rango normal.

Gases arteriales

PH 7.37 7.35-7.45 -

PCO2 30 35-45 mmHg -

PO2 78.7 75-100 mmHg -

HCO3 17.2 22-26 mEq/L -

SATO?2 95.8 > 95% -

BE -6.6 -2to +2 mEq/L -

T 37°C 36.5-37.5 °C -

FIO2 21% 21% -

Gases venosos

PH 7.13 7.35-7.45 -

PCO2 33.5 35-45 mmHg -

PO2 30.4 30-40 mmHg -

HCO3 11.0 22-26 mEq/L -

SATO2 35.6 > 75% -

BE -16.7 -2 to +2 mEq/L -

FIO2 21% 21% -

T 37°C 36.5-37.5 °C -

Fuente: Historia clinica del paciente.
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Figura 1. Radiografia de térax del paciente

Descripcion: Radiografia de térax anteroposterior. Silueta cardiaca magnificada enlongamiento de la aorta.

Figura 2. Ecocardiograma transtoracico del paciente

Descripcion: a.b.c.d. Ecocardiograma en modo espectral, en eje para-esternal largo donde se observa una clara

alteracién en morfologia de la vélvula adrtica. e. Se visualiza masa descrita en el anillo aértico.
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Figura 3. PET-Scan del paciente

"

Descripcién: se observa una hipercaptacién miocdrdica con imagen cabalgante en la regién anterior del septo

interventricular con intensos cambios metabdlicos en su interior de 8.3 cm x 5 cm de didmetros transversos.

Figura 4. Hallazgos inmunohistoquimicos de la biopsia cardiaca

Descripcion: La poblacién linfoide B muestra expresion CD20, PAX5 con sobreexpresién de bcl2 y sin expresar
ninguno de los marcadores realizados del amplio panel real. La proliferacién estd conformada por linfocitos B,
linfocitos T y células plasmaticas. La poblacién linfoide T muestra un inmunoperfil conservado, no se observan
presencia de células dendriticas. No se observan células plasmdticas con restricciéon de cadenas. Hallazgos
sugestivos de proliferacién hemato - linfoide atipica sugestiva de neoplasia de células B maduras de bajo grado. Se
empleo panel de marcadores con tinciones de Hematoxilina y Eosina, CD 20; Ki67; ael/ae3 Ki67, KPPA, LAMBDA,
CD138, CD38, MUMLI, CD3, CD5, CD43, SOX11, TDT, CD10, BCL6, CBYC, CD56, CD23, CD30, CD34, CICLINAD1,
PAX5, BCL2, CD20 (a,b.c.d)
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3.Discusion

El linfoma cardiaco primario es un tipo de linfoma no Hodgkin, usualmente de células B, que se ha
observado con mayor prevalencia en mujeres y pacientes inmunocomprometidos.

Nuestro caso se refiere a un paciente con antecedentes de falla cardiaca, un ecocardiograma que
muestra derrame pericardico y se planteo inicialmente aortitis o absceso, ademas de haber recibido
recientemente un marcapasos por alteracién del ritmo cardiaco. Su motivo de consulta fue sincope,
configurando asi los principales hallazgos descritos en la literatura asociados al linfoma cardiaco
primario: alteracion del ritmo cardiaco, derrame pericardico refractario y masa cardiaca. Inicialmente
se sospeché aortitis y absceso cardiaco, los cuales fueron descartados mediante ecocardiograma
transesofagico. El diagnéstico definitivo de linfoma cardiaco primario se realiza mediante biopsia,
considerado el “gold - standard”(Flox Camacho et al., 2003).

Sin embargo, encontramos caracteristicas ecocardiograficas del tumor como predominio de
afectacion de las cavidades derechas, lo cual es respaldado por una revision sistematica de la literatura.
Un estudio realizado por Petrich et al., realizaron un analisis de los patrones de presentacion, tratamiento
y resultados de 197 casos de linfoma cardiaco, donde se encontrd que a supervivencia se vio afectada
por 4 factores: estado inmunoldgico, afectacion del ventriculo izquierdo, presencia de enfermedad
extracardiaca y arritmia. Los autores mostraron que la afectaciéon del VI fue poco coman (26 %) y
se asocid con una supervivencia general de solo 1 mes, mientras que los pacientes sin afectacion del
VI tuvieron una mediana de supervivencia general de 22 meses (HR 0,28; IC 95 %, 0,12-0,64; P =
0,002), tambien se mostrd que los pacientes con arritmia de cualquier tipo tuvieron una mediana de
supervivencia general que no se alcanzé (n = 55), mientras que aquellos sin alteraciones del ritmo (n
= 41) tuvieron una mediana de supervivencia general de 6 meses (HR 0,51; IC del 95 %, 0,29-0,91;
P = 0,024)(Petrich ¢t al., 2011).

Una serie de casos realizada por Ghantous et al, reporto la importancia de considerar estas neoplasias
ante la presencia de sintomas relacionados con falla cardiaca. Este autor destaca la asociacion de
sintomas de insuficiencia cardiaca siendo la disnea el mas coman. Las complicaciones del linfoma
cardiaco reflejan la ubicaciéon del tumor y pueden incluir anomalias de la conduccién, derrame
pericardico (incluido taponamiento), insuficiencia cardiaca congestiva, angina y sindrome de la vena
cava superior(Ghantous et al., 2023). Lo anterior se interpone en la explicacion donde la presencia del
linfoma cardiaco puede favorecer la presencia de sintomas mas severos donde puede verse reflejada la
aparicién de sintomas de bajo gasto como sincope, como lo ilustrado en nuestro caso.

Siempre es crucial descartar diseminaciéon hematoégena de una neoplasia hematologica, por lo
que la PET-CT adquiere gran importancia, permitiendo detectar infiltraciéon en médula 6sea con
alta especificidad y descartar neoplasias hematolégicas concomitantes, como en el caso de nuestro
paciente(Adams & Kwee, 2015). Zanaka et al., destacan dentro del pronéstico del paciente aquellas
causas mas comunes de muerte en estos pacientes, donde se incluye la progresion de la enfermedad,
arritmias cardiacas, insuficiencia cardiaca intratable y sepsis(Tanaka et al., 2009).

En la actualidad no existen pautas claras para el tratamiento del linfoma cardiaco primario
debido a la escasez de datos asociados. Sin tratamiento, la tasa de supervivencia suele ser menor a
1 mes. El tratamiento estandar suele ser seis ciclos de R-CHOP, que incluye medicamentos como

rituximab, ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristina (Oncovin) y prednisona, aunque no hay consenso
definitivo(Lyon et al., 2022)
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4. Conclusion

Ellinfoma cardiaco primario tiene una presentacién atipica, coincidencia entre 0.02 al 2% de los tumores
cardiacos malignos. Se debe sospechar ante hallazgos de falla cardiaca, arritmia cardiaca y derrame
pleural refractario sumado a la clinica de sintomas B. Su diagnoéstico como gold standard siempre
sera la biopsia endomiocardica y se debe descartar neoplasia hematologica sistémica sobre existente
para lo cual el PET- CT es de gran utilidad. La ecocardiografia es uno de los pilares fundamentales
tomando gran importancia el ecocardiograma transesofagico con pilar en el diagnoéstico. No hay
consenso en el tratamiento.
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ABSTRACT

Primary cardiac lymphoma, an extremely rare type of B-cell non-Hodgkin lymphoma, has an
incidence of approximately 0.02-2% among malignant cardiac tumors. It is frequently associated
with manifestations such as cardiac rhythm disturbances, refractory pericardial effusion and
cardiac masses. Definitive diagnosis 1s achieved by biopsy, being essential to rule out hematogenous
dissemination with PET-CT. The literature indicates a predominance of right chamber
involvement and survival that varies significantly according to left ventricular involvement and
the presence of arrhythmias. Therapeutic options are not well defined, but chemotherapy such
as R-CHOP has shown efficacy, although the prognosis is generally poor due to complications
such as disease progression, arrhythmias and sepsis. This case underscores the importance of
considering cardiac lymphoma in patients with unexplained cardiac symptoms, highlighting the
need for a multidisciplinary and specific diagnostic and therapeutic approach.

Keywords: Lymphoma; Primary cardiac lymphoma; Syncope (MeSH/ DeCS)
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