
INTRODUCCIÓN

El linfoma cardiaco primario (LCP) es una forma muy
infrecuente de presentación de linfoma extranodal (1). Los
pacientes suelen presentar insuficiencia cardiaca y derrame
pericárdico, y con frecuencia se afectan las cavidades car-
diacas derechas. Los métodos más sensibles para diagnosticar
este tumor son la resonancia magnética y la ecocardiografía
transesofágica . Histológicamente los LCPs son, en la mayoría
de casos, linfomas B de células grandes difusos (2). El pro-
nóstico es grave debido a la localización del tumor. El virus
de Epstein-Barr (VEB) ha sido descrito como agente causal de
LCP en pacientes inmunodeprimidos (3). No obstante no se
ha demostrado la relación del VEB como agente causal de
LCP en pacientes inmunocompetentes.

En el presente trabajo se describen las características clíni-

cas de dos pacientes inmunocompetentes afectos de LCP. Se
ha investigado la presencia de VEB en el tumor mediante
hibridación in situ e inmunohistoquímica.

CASOS APORTADOS

Caso 1: Una mujer de 49 años de edad, sin antecedentes patoló-
gicos de interés, presentaba un cuadro de dolor en hipocondrio dere-
cho, síndrome tóxico, episodios sincopales y síntomas de insuficien-
cia cardiaca de dos meses de evolución. El electrocardiograma
mostró un bloqueo auriculoventricular de tercer grado que requirió la
implantación de un marcapasos externo. El ecocardiograma demos-
tró la presencia de una masa intracardiaca y de líquido en pericardio
que tuvo que ser drenado. Fue intervenida quirúrgicamente obser-
vándose un tumor que ocupaba las dos cámaras cardiacas derechas y
que infiltraba aorta, arterias pulmonares y parte del tabique interven-
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RESUMEN
Fundamento: El linfoma cardiaco primario (LCP) es muy infrecuen-

te en pacientes sin alteraciones inmunitarias habiéndose descrito unos 50
casos en el mundo hasta 1996. Su patogenia no se conoce y algunos estu-
dios que han investigado la presencia del virus de Epstein Barr en el
tumor en general no lo han demostrado.

Casos: Se describen los casos de dos pacientes con LCP. En ambos
casos el diagnóstico fue realizado post mortem.

Ambos pacientes presentaban un linfoma B de células grandes difu-
so. En los dos casos se ha identificado la presencia de focos inflamatorios
a cierta distancia del tumor. No se ha podido demostrar la presencia de
VEB en el tumor.

Conclusiones: Los LCPs son tumores de rápido crecimiento con un
pronóstico muy desfavorable. El virus de Epstein-Barr no parece desem-
peñar un papel en la etiopatogenia de estos tumores.

PALABRAS CLAVE: Linfoma. Corazón. Pericarditis. Miocarditis.
Virus de Epstein-Barr.

ABSTRACT
Background: Primary cardiac lymphomas (PCL) are extremely rare

in immunocompetent patients. Their pathogenesis seems obscure and a
few studies which have sought Epstein Barr virus (EBV) agree that this is
generally not demonstrable.

Cases: Two cases of cardiac lymphoma have been described. In both
cases, as usually occurs, the histological diagnosis was performed after
post-mortem examination. 

Histological examinations revealed a B large cell lymphoma in both
patients. Autopsy material from both cases showed an imflamatory focus
distant from the tumoral mass. EBERs and LMP for EBV were negative.

Conclusions: PCLs are often fast-growing tumours with a highly
unfavorable prognosis. Epstein-Barr virus appears to play no role in the
development of this malignant condition.

KEY WORDS: Lymphoma. Heart. Pericarditis. Myocarditis. Epstein-
Barr Virus.
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tricular. No fue posible practicar la resección quirúrgica del tumor,
falleciendo la paciente durante el postoperatorio inmediato. 

El estudio post mortem mostró un linfoma cardiaco primario con
afectación cardiaca masiva (ambas auriculas, ventrículo derecho y
parte del ventrículo izquierdo, grandes vasos y ganglios mediastíni-
cos supracardiacos). 

El estudio histológico demostró un linfoma linfoblástico B con
afectación predominante de la superficie pericárdicainfiltrando el
miocardio en diversos puntos y avanzando entre los espacios peri-
vasculares. La población celular del tumor estaba constituida por
células pequeñas con núcleo redondeado, cromatina granular, sin
nucleolo visible, citoplasma escaso, y abundantes mitosis. Se podían
observar extensas áreas de necrosis, con aspecto de cielo estrellado,
y células tumorales dispuestas en fila india, así como invasión vascu-
lar, trombosis, hemorragia intersticial y zonas isquémicas. Se obser-
varon lesiones de pericarditis crónica en el pericardio visceral, no
sólo en las zonas adyacentes al tumor sino también en zonas distan-
tes. Además, se observaron focos de fibrosis, con calcificación, infil-
trado inflamatorio crónico y aumento de la vascularización (Fig. 1).

El estudio inmunohistoquímico mostró que las células del tumor
eran positivas a CD45, CD20, CD79a y BCL-2 y negativas para
CD3, CD5, CD10, CD43, cadenas de inmunoglobulinas ligeras y
pesadas, CD34 y p53. Los estudios de VEB con inmunohistoquímica
(LMP-1) y con hibridación in situ (EBERs) fueron negativos.

Caso 2: Un paciente varón de 68 años de edad, con antecedentes
personales de hiperglicemia ocasional fue referido al hospital por pre-
sentar disnea, edemas maleolares, algunos episodios nocturnos de
dolor retroesternal opresivo de 5 a 10 minutos de duración y síndrome

tóxico desde hacía aproximadamente 6 meses. La exploración física
mostró un paciente en buen estado general, afebril y no taquipneico. Se
evidenció una ingurgitación yugular positiva a 45 grados. La ausculta-
ción cardiaca mostraba unos tonos rítmicos, soplo diastólico y clic des-
pués del segundo tono. También presentaba hepatomegalia y edemas
maleolares. La tensión arterial era de 100/60 mm de Hg. 

En el electrocardiograma (ECG) se observó un ritmo nodal a 50
por minuto y un bloqueo de la rama derecha del haz de His. Entre los
datos de laboratorio destacaba un aumento de la velocidad de sedimen-
tación globular (VSG) (49 mm por hora) y de la enzima lacticodeshi-
drogenasa (LDH) (1587 U/L). También presentaba una hiperfibrinoge-
nemia (6,36 g/L). El hemograma era normal. La ecocardiografía
evidenció la presencia de una masa redonda, de 3,9 cm de diámetro,
adherida a la pared de la aurícula derecha y valva mural de la tricús-
pide, que dificultaba el llenado del ventrículo derecho, ocasionando
un área efectiva de 1 cm2. También se evidenciaron masas en el tabi-
que interauricular así como en la aurícula izquierda. La tomografía
axial computadorizada (TAC) torácica y abdominal confirmó los
hallazgos cardiacos descritos sin evidenciar adenomegalias ni tumo-
res en otra localización. A los 18 días del ingreso el paciente presen-
tó diversos episodios de fibrilación ventricular, que fueron tratados
con desfibrilación, falleciendo finalmente.

El estudio postmortem mostró un corazón con masas subendo-
cárdicas y con infiltración parcial del miocardio subyacente. El
estudio histológico mostró un linfoma difuso de células grandes B
con células de tamaño heterogéneo, cromatina vesicular, nucleolos
únicos o múltiples y citoplasma eosinófilo y plasmacitoide (Fig.
2). Presencia de mitosis abundantes y un alto índice de prolifera-
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Fig. 1.Linfoma linfoblástico de células B que afecta la superficie del
pericardio y muestra una imagen en cielo estrellado.

Fig. 2: Linfoma de células B grandes, difuso, con células que contie -
nen cromatina vesicular, nucleolo prominente y amplio citoplasma,
con aspecto plasmacitoide.
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ción (evaluado con el marcador KI-67) en más del 70% de las
células positivas.

El estudio inmunohistoquímico mostró un inmunofenotipo B
positivo a CD45, CD20, CD75, CD38 y bcl-2 y secreción IgM lamb-
da. CD43 fue negativo. Había células T reactivas (positivas para
CD3 y CD43) dispersas entre las células tumorales. LMP-1 y EBERs
fueron negativos.

Además de la infiltración por el linfoma de la superficie pericár-
dica fueron observadas extensas bandas de fibrosis y focos inflama-
torios. Fue posible identificar áreas de degeneración de fibras mio-
cárdicas a alguna distancia del tumor acompañadas de focos
inflamatorios que correspondían a áreas de miocarditis crónica.

DISCUSIÓN

El linfoma cardiaco primario es una enfermedad muy poco
habitual en pacientes inmunocompetentes. Por el  contrario, la
infiltración cardiaca es un hallazgo no excepcional en pacientes
con linfoma diseminado. Para definir un linfoma como primaria-
mente cardiaco debe demostrarse una infiltración exclusiva de
tejido cardiaco o de pericardio o, como mínimo, el tumor princi-
pal debe localizarse en el corazón aunque pueda encontrarse
tumor en otras localizaciones. La afectación cardiaca en el LCP
suele ser de cavidades derechas, a diferencia de los mixomas
atriales que suelen afectar cavidades izquierdas. Las manifesta-
ciones clínicas del LCP están en relación con las zonas de cora-
zón afectadas: la infiltración masiva de las paredes ventriculares
produce insuficiencia cardiaca; las masas atriales derechas dan
lugar a obstrucción de la válvula tricúspide y la infiltración sep-
tal origina bloqueos auriculoventriculares (4). El pericardio se
encuentra frecuentemente afectado y en ocasiones se produce
derrame pericárdico (2). Los dos casos descritos en el presente
trabajo presentan unas manifestaciones clínicas similares, con
dolor opresivo retroesternal, bloqueo de rama derecha del haz de
Hiss e insuficiencia cardiaca. Un paciente presentaba derrame
pericárdico. En ambos casos, como suele ser habitual en esta
enfermedad, el diagnóstico se realizó post mortem (5). El diag-
nóstico puede realizarse a partir de una citología obtenida por

pericardiocentesis guiada por ecocardiografía (sensibilidad del
67%) (6,7), biopsia intracardiaca transvenosa guiada por ecocar-
diografia transesofágica (sensibilidad del 100%) y biopsia car-
diaca obtenida por toracotomía (sensibilidad del 100%). Histo-
lógicamente la mayoría de los LCPs publicados son difusos de
célula grande B (2). Las posibilidades terapéuticas en los LCPs
son limitadas debido a su localización, rápido crecimiento y
habitual diagnóstico tardío. La exéresis tumoral generalmente es
impracticable debido a la infiltración difusa del tejido cardiaco.
La poliquimioterapia ha sido empleada obteniéndose escasas
remisiones completas (8-11). No obstante, en algunos casos en
que se ha podido establecer un diagnóstico precoz la poliquimio-
terapia intensiva ha permitido mejorar el pronóstico (6,7,12). En
algún paciente se ha realizado quimioterapia intensiva seguida
de trasplante de progenitores hematopoyéticos de sangre perifé-
rica, con buena respuesta (13).

La relación de diversos agentes etiológicos con la mayoría de
linfomas extranodales es un hecho conocido. Dichos agentes pro-
ducen una estimulación crónica de la inmunidad que causa una
proliferación policlonal y finalmente linfoma (14). H e l i c o b a c t e r
pylori ha sido implicado en los linfomas gástricos, Borrelia burg-
dorferi en los linfomas cutaneos, la tiroiditis de Hashimoto en los
linfomas de tiroides y la sialoadenitis mioepitelial en los linfomas
de  la glándula salival. En los linfomas cardiacos se desconoce el
mecanismo patogénico. Se ha sugerido el análisis clonal de los
infiltrados linfocitarios de los derrames cardiacos para identificar
linfomas de bajo grado (5). En nuestros casos el virus de Epstein-
Barr no parece estar relacionado con la aparición del LCP, en
concordancia con lo descrito previamente (15).
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