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Introduzione

I tumori cardiaci primitivi sono rari e ben il 75% e di
natura benigna. Le neoplasie cardiache maligne sono
costituite per la quasi totalita dai sarcomi, fra questi il
leiomiosarcoma € il tumore primitivo cardiaco piti raro;
in letteratura sono stati descritti pochi casi, tutti con
prognosi infausta, anche dopo intervento chirurgico di
asportazione.'

L'esordio clinico della malattia e piti frequentemen-
te caratterizzato da dispnea, dolore toracico o sincope,
mentre sono rare le manifestazioni aritmiche. Nel caso
da noi riportato un episodio di fibrillazione atriale (FA)
parossistica e stata la prima manifestazione clinica del-
la malattia.?

Caso clinico

Donna di 58 anni affetta da diabete mellito tipo II, in
trattamento con ipoglicemizzanti orali, ipertensione
arteriosa, broncopneumopatia cronica ostruttiva, pre-
gresso ipertiroidismo in terapia con tiamazolo (TSH,
FT3, FT4 nei limiti della norma). Nel 1989 la paziente
fu sottoposta a intervento di quadrantectomia superio-
re esterna destra per adenocarcinoma mammario con
guarigione clinica e, sempre nello stesso anno, a inter-
vento di tromboendoarteriectomia carotidea bilaterale.

La paziente veniva ricoverata nel maggio 2001 al
pronto soccorso del nostro ospedale per un episodio di
FA parossistica, a risposta ventricolare media di 130
battiti/min, sintomatica per cardiopalmo e dispnea.
Non erano presenti segni di stasi al torace, i valori pres-
sori erano di 130/80 mmHg e 'ECG non mostrava al-
terazioni significative della ripolarizzazione e anoma-
lie del voltaggio e durata del QRS; poco dopo I'arrivo
al pronto soccorso si documentava il ripristino sponta-
neo del ritmo sinusale e la paziente veniva dimessa.

A distanza di circa 1 mese, recidiva di FA, a frequen-
za ventricolare media sempre elevata (circa 130 bpm),
responsabile di un nuovo accesso al pronto soccorso; il
ripristino del ritmo sinusale si otteneva dopo circa due
ore, mediante infusione endovenosa di propafenone
(140 mg e.v.). Veniva quindi programmato un esame
ecocardiografico, eseguito nel luglio 2001, che mostra-
va una cinetica ventricolare conservata, assenza di di-
latazioni delle camere cardiache, lembi mitralici fibro-
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tici con insufficienza mitralica di grado lieve; in parti-
colare, non vi era evidenza di masse intracardiache.
Alla dimissione veniva avviata terapia profilattica con
propafenone 300 mg 2 volte al di.

Nel novembre del 2001 la paziente veniva ricoverata
nel reparto di pneumologia, dopo un ulteriore episo-
dio di FA, sintomatico per dispnea; il ritmo sinusale
veniva ripristinato mediante infusione di 70 mg di pro-
pafenone e.v. La paziente, nonostante ’assenza di nuo-
ve recidive tachiaritmiche, continuo a lamentare acces-
si di dispnea parossistica senza riscontro concomitante
di alterazione dei valori gasanalitici, associati a tosse
secca; l'obiettivita toracica era negativa e cosi pure la
radiografia del torace.

L'1/12/01 veniva eseguito un ecocardiogramma trans-
toracico, che mostrava la presenza di una voluminosa
massa atriale sinistra ostruente il canale A-V. Un eco-
cardiogramma transesofageo confermava tale reperto
(Figura 1).

La paziente veniva trasferita in cardiochirurgia il 18/
12/2001 e sottoposta a intervento di exeresi di neofor-

mazione atriale sinistra (massa di 6,5 x 5 x 3,7 cm) con
base di impianto nella porzione posteriore dell’anulus
mitralico (Figura 2). Sulla base dell’esame istologico,
che mostrava cellule atipiche con elevata attivita mi-
totica, veniva posta diagnosi di leiomiosarcoma ad alto
grado di malignita.

Nel periodo di riabilitazione post-intervento la pa-
ziente ha presentato un ennesimo episodio di FA sem-
pre regredita con propafenone e.v. Gli esami ematochi-
mici mostravano una modesta anemia microcitica e un
aumento degli indici aspecifici di flogosi. Non veniva
intrapresa una terapia anticoagulante orale a causa del-
'elevato rischio emorragico post-intervento.

L’eco transtoracico mostrava una cinetica ventrico-
lare conservata, lieve aumento di diametro dell’atrio
sinistro e minima falda di versamento pericardico. La
paziente veniva dimessa il 4/01/2002 in ritmo sinusale
e in buon compenso emodinamico.

Il 6/01/2002 e il 18/1/2002 nuove recidive di FA
parossistica. A un controllo ecocardiografico transtora-
cico documentazione di una voluminosa massa in atrio

m Immagine all’ecocardiogramma transesofageo di leiomiosarcoma nella cavita atriale sinistra.

ETE 17/12/01
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sinistro, che al controllo transesofageo appariva di for-
ma rotondeggiante, del diametro di circa 4 cm, adesa al
setto interatriale; si riscontrava inoltre una seconda
massa di 2 cm di diametro a livello dell’auricola sini-
stra.

La paziente veniva nuovamente indirizzata alla car-
diochirurgia ove veniva eseguito nuovo intervento di
exeresi della neoplasia.

A 1 mese dal secondo intervento cardiochirurgico
I'ecocardiogramma transtoracico non evidenziava ri-
presa di malattia e non sono state pit1 registrate recidi-
ve di FA.

Discussione

Le neoplasie cardiache primitive sono rare, con un’in-
cidenza che va dallo 0,0017% allo 0,033%. Solo il 25% &
di natura maligna, quasi tutti sarcomi. Il leiomiosarco-
ma ¢ estremamente raro, rappresentando 1'1% dei tu-
mori maligni primitivi del cuore,® esso interessa prefe-
renzialmente l’atrio sinistro, a differenza degli altri tu-
mori cardiaci che colpiscono pit1 spesso il cuore destro;
piu rare sono le localizzazioni nel ventricolo e nell’ar-
teria polmonare* (Figura 3).

Il leiomiosarcoma colpisce con maggior frequenza la
donna rispetto all'uomo con rapporto 2:1; I'eta media

dei pazienti colpiti va dai 40 ai 50 anni.

I sintomi dipendono dalle dimensioni e dalla loca-
lizzazione del tumore. Le manifestazioni cliniche piut
frequenti sono la dispnea ingravescente, il dolore tora-
cico, I'emottisi, lo scompenso cardiaco e la sincope.’***
Molto piti rara e la comparsa, come sintomo d’esordio,
di aritmie cardiache: in letteratura e riportato un solo
caso di una giovane donna con una storia di tachicar-
die atriali ectopiche.

Il caso clinico da noi analizzato & il primo, a nostra
conoscenza, che descrive come esordio clinico della
malattia tumorale una FA, non associata a evidenti
masse intracardiache, documentate solo pitu tardiva-
mente. Alla luce dell’evoluzione anatomo-clinica e ipo-
tizzabile che anche il primo fenomeno aritmico fosse
dipendente dal disarrangiamento delle fibrocellule mio-
cardiche atriali, indotto dall’infiltrazione e dalla cresci-
ta della massa neoplastica. Si creano, in questa situa-
zione, delle aree con una ridotta velocita di conduzio-
ne del potenziale d’azione rispetto al miocardio sano
circostante. Cio determina un substrato favorevole alla
creazione di circuiti di microrientro e alla genesi della
FA.

Solo controlli ripetuti con ecocardiografia hanno per-
messo di evidenziare la presenza della neoplasia che,
probabilmente, infiltrando la parete dell’atrio sinistro

m Reperto anatomopatologico di leiomiosarcoma.
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aveva causato gli episodi di FA, recidivati nonostante
la profilassi antiaritmica.

L’ecocardio bidimensionale ha buona sensibilita dia-
gnostica per le masse intracardiache che abbiano di-
mensioni maggiori di 5 mm. Maggiore precisione ci
viene fornita dall’eco transesofageo, che permette an-
che una precisa valutazione preoperatoria della loca-
lizzazione e dell’estensione del tumore.

La TC e la RM consentono di definire I'infiltrazione
locale della neoplasia e ’eventuale presenza di meta-
stasi a distanza. Resta tuttavia molto difficile una dia-
gnosi differenziale non istologica fra mixoma e leio-
miosarcoma.®’

I leiomiosarcoma presenta una rapida crescita con
invasivita locale e a distanza; la prognosi e pertanto
estremamente infausta. Nonostante un intervento chi-
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rurgico radicale, la grande maggioranza di pazienti
muore entro 1 anno dalla diagnosi a causa di una reci-
diva locale o di una metastasi a distanza.*® E descritto
un caso di sopravvivenza a 7 anni dopo due interventi
radicali associati a chemio- e radioterapia.'’

La migliore terapia oggi disponibile resta la combi-
nazione tra intervento chirurgico di exeresi radicale e
chemio-radioterapia. Il trapianto cardiaco puo essere
considerato quale ultima possibilita terapeutica in pa-
zienti in cui sia stata esclusa la presenza di metastasi a
distanza."

Pur essendo il leiomiosarcoma un tumore cardia-
co estremamente raro, questa e altre neoplasie primi-
tive cardiache dovrebbero essere considerate quale
possibile substrato organico di aritmie cardiache re-
cidivanti.
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