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Fibroelastoma cardiaco: presentacion de un caso
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El fibroelastoma papilar cardiaco representa menos del
8% de todos los tumores cardiacos primarios y puede si-
mular cualquier cardiopatia. El tratamiento consiste en
reseccion tumoral. El presente caso trata de un femeni-
no de 12 aiios, quien presenta sincope, soplo cardiaco y
disnea. El ecocardiograma muestra un tumor de 21mm
x 10mm relacionado con valva anterior de mitral. Se rea-
liz6 reseccion transvalvular adrtica de tumor pedicula-
do a valva anterior de mitral, sin complicaciones y con
reporte definitivo de patologia de fibroelastoma papilar.

Palabras clave: Fibroelastoma papilar; Tumores cardia-
cos; Tratamiento quirargico.

siendo los primarios los mas comunes. Los tumores car-

diacos primarios en la poblacion pediatrica tienen una
prevalencia de 0.0017 — 0.28% en estudios de autopsia y una
incidencia de 0.14% durante la vida fetal. En las dltimas dos
décadas, la mejoria en los métodos diagnésticos ha favorecido
un incremento en el nimero de casos diagnosticados [1].

l os tumores cardiacos son raros en la edad pediatrica,

La mayoria de los tumores cardiacos primarios en nifios
son benignos, siendo el rabdomioma y fibroma los mas comu-
nes, representando mas del 80% de todos los caso de tumores
cardiacos. En fetos y neonatos, el teratoma y rabdomioma
son los tumores cardiacos mas comunes. En cambio en el
adulto, el tumor primario mas comun es el mixoma, incre-
mentando su incidencia en la adolescencia. Tanto en la edad
pedidtrica y adulta, el tumor maligno mas comun es el sarco-
ma. Los tumores metastasicos pueden ocurrir por extensiéon
directa o por diseminacién hematdgena, de menor frecuencia
en niflos que en adultos e incluyen ademds del sarcoma, al
linfoma, cancer testicular y Tumor de Wilms [2].

El fibroelastoma papilar (FP), es un tumor poco frecuente,
con una prevalencia del 1 al 7.9% de todos los tumores pri-
marios cardiacos en adultos. Solo existen pocos reportes en la
literatura de esta patologia en la edad pedidtrica. Se asienta
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Cardiac papillary fibroelastoma represents less than 8%
of all primary cardiac tumors and ic may resemble any
hearth disease. Tumoral resection is the surgical treat-
ment. A 12 year-old female presented syncope, heart
murmur and dyspnea. The echocardiography showed a
21mm x 10mm tumoral mass closely related to anterior
mital leaflet. We performed a transvalvular aortictumor-
al resection on the anterior leaflet of mitral successfully.
No postoperative complications and pathology report
was papillary fibroelastoma.
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habitualmente sobre las valvulas cardiacas, y ocasionalmen-
te sobre el endocardio ventricular, muasculo papilar o cuerdas
tendinosas. En nifios, resulta mas frecuentemente afectada la
valvula tricuspide. Los fibroelastomas mitrales y adrticos sue-
len ser mas sintomaticos [2].

Histolégicamente el tumor esta cubierto por un endotelio
que envuelve una zona central de tejido conectivo laxo y que
esta constituida por una matriz de mucopolisacaridos, células
musculares lisas, fibras elasticas y de colageno. Las tinciones
Azul Victoria y Van Gieson, son utilizadas para delinear estos
componentes [3]. Las caracteristicas presentes en la inmuno-
histoquimica son la positividad al antigeno relacionado al
factor VIII, CD34 y Vimentina; lo que confirma la presencia
de células vasculares endoteliales asi como proliferacion de
multifilamentos eldsticos de coldgeno tipo IV. Se caracteri-
zan por ser pequenos, solitarios, con multiples filamentos que
recuerdan a una anémona marina. Se encuentran en menos
de 0.3% de manera incidental en autopsias y como hallazgos
transquirdrgico en cirugia cardiaca por otra causa [4].

La patogénesis del fibroelastoma cardiaco ain continta en
discusion, incluyendo teorfas como dafio mecanico endote-
lial previo, factores iatrogénicos, con el consecuente depdsito
de fibrina y organizacién de trombos. Procesos infecciosos se
han correlacionado a este tipo de tumor, como el citomega-
lovirus, sugiriendo la posible induccién viral. La presencia
en neonatos e infantes, respaldan la hip6tesis de considerarse
hamartomas y del origen congénito de esta patologia.
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Estas lesiones benignas deben reconocerse de manera
oportuna y ser tratadas adecuadamente, dado que pueden
causar complicaciones fatales. La presentacion clinica depen-
de de la edad del paciente asi como del tamafio y localizaciéon
del tumor. En la edad fetal pueden detectarse por ultrasonido
prenatal y manifestarse como arritmias o falla cardiaca con-
gestiva. En los infantes se presenta como cianosis episddica,
obstruccion valvular, embolizacién de trombos o fragmentos
con manifestaciones cardiacas, pulmonares o neuroldgicas;
prolapso del tumor al ostium coronario que puede producir
muerte subita. El tnico predictor independiente de emboliza-
cién reportado, es el grado de movilidad tumoral [4].

La ecocardiografia representa un método util para la
deteccién de los tumores cardiacos, asi como en el diagnosti-
co diferencial entre las mismas. En el caso del fibroelastoma
papilar, suele localizarse en la cara auricular de las vélvulas
auriculoventriculares y en la cara ventricular de las semilu-
nares. Las caracteristicas ecocardiograficas comunes son:
tumor redondo, oval o apariencia irregular con bordes bien
definidos y textura homogénea; asi como mas de la mitad
de los casos tienen un o unos tallos o pediculos méviles. El
ecocardiograma transtoracico posee sensibilidad de 88.9% y
especificidad 87.8% en la deteccion del fibroelastoma cardia-
co, en el caso de tumores mayores a 20mm, de lo contrario
la sensibilidad y especificidad disminuyen hasta el 61.9% y
76.6%, respectivamente [5].

Otros métodos diagnosticos utiles son la Resonancia
Magnética y la Tomografia Computarizada, para determinar
las caracteristicas tumorales como la localizacion, extension
y caracteristicas morfolégicas, para facilitar el diagndstico y
planeacién de tratamiento quirtrgico.

Estudios de autopsias de fibroelastomas se reportan desde
1855, y la primera reseccién quirtrgica reportada fue reali-
zada por Liechtenstein en 1976. La mayor serie de casos del
tratamiento de fibroelastoma cardiaco fue reportada por Bur-
ke y colaboradores, de 23 pacientes, de los cuales 13 se realizd
reseccion del tumor (8 resecciones completas y 4 incomple-
tas). Una segunda serie de casos reportada en el 2004 por Oli-
veira y cols, con 16 pacientes adultos describiendo la loca-
lizacién mas frecuente en la valva adrtica, seguido de valva
mitral, tricuspidea y pulmonar. También reportaron un caso
de invasion tumoral de las superficies endocardicas, incluyen-
do musculos papilares, cuerdas tendinosas y septum [6].

El tratamiento es controversial. En varias literaturas refie-
ren que en pacientes asintomaticos, con la presencia de un
tumor pequefo < 10mm, localizado en el lado izquierdo car-
diaco y no pediculado, el manejo puede ser conservador con
vigilancia periddica [7]. En pacientes con tumores mayores a
10mm y mdviles, el tratamiento es la excision tumoral, inclu-
yendo a los pacientes con otras patologias cardiovasculares,
con bajo riesgo quirtrgico o riesgo alto acumulativo de em-
bolizacién. En la mayoria de los articulos la reseccion total de
la tumoracidn es el tratamiento de eleccion, aunado al cambio
valvular si es necesario y, en algunos casos, a la reseccion del
endotelio cardiaco [7].
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El procedimiento se realiza bajo derivacién cardiopulmo-
nar, canulacién bicaval y moderada hipotermia (25-28°C).
El abordaje mas utilizado aun, es por esternotomia media;
en ausencia de otra patologia que requiera cirugia cardiaca
abierta, se ha incrementado la evidencia en las técnicas de
minima invasion, las cuales ofrecen una excelente exposicion
y permiten una adecuada reseccién tumoral, especialmente
en fibroelastomas papilares localizados en valvas adrticas [8].

La reseccién completa del tumor se confirma por la pre-
sencia de tejido miocardico viable en el lecho tumoral, el cual
es obliterado con suturas ininterrumpidas con suturas de
prolene reforzado con pledgets. El tamafo del tumor, es un
factor de riesgo para la reseccion completa.

El prondstico ante esta enfermedad es bueno; en caso de
que no sea factible la cirugia, los pacientes deberan recibir an-
ticoagulacion oral, y cuando sean asintomaticos deben tener
seguimiento clinico y por ecocardiografia, dependiendo de su
tamafio. La recurrencia del fibroelastoma papilar no se ha
reportado en la literatura [7,8].

CASO CLINICO

Se trat6 de una paciente femenino de 12 anos, referida a
nuestra unidad por sincope, disnea de medianos esfuerzos,
con soplo sistélico eyectivo de maxima intensidad en foco
adrtico grado II/VI. La ecocardiografia mostrd un tumor de
21mm x 10mm intimamente relacionado con valva anterior
de mitral en su cara ventricular, ocasionando protrusion del
mismo a través de via de salida de ventriculo izquierdo, con
gradiente maximo de 25mmHg (Fig. 1). La TC mostr6 ima-
gen hipodensa, de morfologia redondeada, bordes parcial-
mente lobulados, bien definidos, de aproximadamente 20mm
de diametro, adyacente al anillo valvular mitral, ocupando
parcialmente el interior del ventriculo izquierdo (Fig. 2). El
abordaje fue mediante derivacién cardiopulmonar, a través
de un acceso transvalvular adrtico para realizar la reseccion
de la tumoracion(Fig. 3). Se encontrd un de tumor de 3x3cm
bilobulado, de consistencia blanda, mucinosa, color ocre, pe-
diculado a valva anterior de la mitral y pared libre de ventri-
culo izquierd. Los tiempos de DCP y pinzado aértico fueron
de 76 y 57 minutos, respectivamente. Se llevé a cabo extuba-
cién temprana en quiréfano, y su curso postoperatorio fue sin
complicaciones. Se egresé del hospital al quinto dia postope-
ratorio. En el seguimiento postquirtrgico, a los 6 y 12 meses,
el paciente se ha mantenido asintomatico. Ecocardiograma de
control sin evidencia de recidiva tumoral.

Como informacion adicional, la descripciéon macroscdpi-
co realizada por el servicio de Patologia fue la siguiente: nu-
merosos fragmentos de tejido pasando 9 gramos, en conjunto
midiendo 3x3x2cm, eje mayor varia de 0.7 a 2cm, de aspec-
to mixoide (Fig. 4). MicroscOpicamente, correspondiendo
a neoformaciones digitiformes de dimensiones y amplitud
heterogénea, su base es el miocardio, su superficie revestida
por células endocardicas hiperplésicas que envuelven tejido
conectivo de escasa celularidad fibroelastica colagenizado
con material intersticial mixoide. Con acimulos de hemosi-
deréfagos. Inmunohistoquimica: Vimentina positivo, CD34
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Figura 1. Ecocardiograma Transtordcico que muestra una masa mévil, pedi-
culada en la valva anterior mitral.

positivo, antigeno relacionado al factor VIIIC positivo (Fig.
5). Se realizd asi el diagndstico anatomo-patoldgico de fibroe-
lastoma papilar cardiaco. La expresion de Vimentina, Antige-
no relacionado al Factor VIII y de CD34 hacen concordancia
con el origen vascular endotelial del fibroelastoma.

COMENTARIO

Los tumores cardiacos son raros en la poblacion general
con una incidencia de 0.002% y 0.3%. En el grupo pediatri-
co es de 0.027% [1]. El fibroelastoma papilar cardiaco, es un
tumor cardiaco benigno reportado en la edad adulta, sin em-
bargo en pediatria su presentacién es muy poco comun, es
por ello que consideramos de importancia reportarlo [4]. Las
series de casos reportadas por Burke con 23 pacientes y Oli-
veira con 16 pacientes, estd ultima en el 2004, no presentan
casos infantiles [8]. Solamente en estudios aislados, se han
detectado en pacientes pediatricos, lo que ha inclinado la ba-

Figura 3. Representacién esquemdtica. Abordaje transvalvular aértico para
extirpar el tumor en la valva anterior de la mitral, por su cara ventricular.
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Figura 2. Tomografia computada, la cual muestra tumor hipodenso adosado
a valva mitral, ocupando parte del ventriculo izquierdo.

lanza hacia un origen congénito de esta patologia [6,8].

Dada la sintomatologia silenciosa de esta enfermedad o
su similitud con cualquier cardiopatia, el diagndstico clinico
es dificil. Gracias al mayor empleo de técnicas diagnosticas
de imagen como el ecocardiograma transtoracico y la Reso-
nancia Magnética [1,8], estd patologia se detecta con mayor
frecuencia que en épocas anteriores. El diagnéstico oportuno
de esta patologia es indispensable, ya que no presenta regre-
sién espontdnea y tiende a provocar complicaciones de alta
mortalidad, si no se realiza la reseccién quirargica [4].

Actualmente, el avance en las técnicas quirurgicas, pro-
veen al paciente una mayor sobrevida al procedimiento qui-
rurgico, una reseccion total tumoral asi como cambio valvu-
lar en algunos casos y mejores resultados estéticos [4].

Figura 4. Fibroelastoma papilar de consistencia blanda y aspecto mucinoide.
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Figura 5. Corte histoldgico demostrando multiples fibras eldsticas y matriz de
coldgena revestido de células endoteliales.

Si bien, este trabajo solamente presenta el caso de un
paciente, éste es el primero reportado en la edad pediatrica
en la Unidad Hospitalaria, el cual presenté adecuada evolu-
cién postquirtrgica con reseccion total del tumor. Ademads,
nos alerta sobre el incremento en frecuencia de diagndstico
de esta patologia, y de los tumores cardiacos en general; por
lo que debemos estar familiarizados con esta patologia para
brindarle al paciente un diagnéstico oportuno y tratamiento
adecuado.
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