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RESUMEN

El fibroelastoma papilar es un tumor poco frecuente, con una prevalencia estima-
da entre el 1 y el 7,9% de todos los tumores cardiacos primarios, los que —a su
vez— presentan una muy baja incidencia (entre 0,001 y 0,28%), pues la gran mayo-
ria de ellos (casi un 90%) son benignos. Se presenta el caso de un hombre de 41
anos de edad que debuté con un accidente cerebrovascular. En el estudio eco-
cardiogréfico se hallé un tumor cardiaco en la valva anterior mitral sugerente de
fibroelastoma papilar. Se decidi6 la intervencién quirtrgica ante la posibilidad de
complicaciones embdlicas derivadas, con recurrencia de episodios isquémicos
cerebrovasculares. Se realiz6é reseccion triangular de dicha tumoracién y anulo-
plastia mitral con buen resultado. El estudio anatomopatolégico confirmé el diag-
nostico.

Palabras clave: Tumores cardiacos, Fibroelastoma, Accidente cerebrovascular,
Ecocardiografia

Mitral papillary fibroelastoma as a cause of stroke in a young
patient

ABSTRACT

Papillary fibroelastoma is an infrequent tumor, with a prevalence estimated be-
tween 1 and 7.9% of all primary cardiac tumors, which —at the same time— have a
very low incidence (between 0.001 and 0.28%), because the great majority of them
(almost a 90%) are benign. Here is presented the case of a 41-year-old man who
had a stroke. A cardiac tumor in the anterior mitral valve suggestive of papillary
fibroelastoma was found in the echocardiographic study. The surgical intervention
was decided because of the possibility of resulting embolic complications with
recurrence of cerebrovascular ischemic events. A triangular resection of the tumor
and mitral annuloplasty were performed with good results. The pathological study
confirmed the diagnosis.

Keywords: Heart neoplasms, Fibroelastoma, Stroke, Echocardiography

INTRODUCCION

El fibroelastoma papilar es un tumor poco frecuente, con una prevalencia
estimada entre el 1 y el 7,9% de todos los tumores cardiacos primariosl;
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que, a su vez, presentan una muy baja incidencia
(entre 0,001 y 0,28%) y la gran mayoria de ellos (casi
un 90%) son benignos’.

Se presenta el caso de un varén de 41 anos que
present6 un ictus de origen desconocido tras la rea-
lizacién de pruebas diagnésticas iniciales. En el es-
tudio ecocardiografico se observé un tumor en la
valvula mitral, por lo que se decidi6 su extirpacion y
se llegé al diagnéstico final de fibroelastoma papilar
mitral, por anatomia patolégica.

CASO CLINICO

Varén de 41 anos de edad, sin alergias medicamen-
tosas conocidas, exfumador de 20 cigarrillos al dia y
consumo esporadico de alcohol, que no tenia ante-
cedentes familiares de enfermedad cardiocerebro-
vascular ni de coagulopatia, y que present6 un acci-
dente cerebrovascular isquémico: infarto cerebral
en territorio cortical fronto-parietal izquierdo. Se
realiz6 ecografia Doppler de troncos supraaérticos y
transcraneal, sin encontrar alteraciones, estudio de
cortocircuito derecha-izquierda negativo en situa-
cién basal y durante la maniobra de Valsalva, y es-
tudio de trombofilia que resulté normal para las mu-
taciones estudiadas (factor V de Leyden y protrom-
bina G20210A).

Se continué el estudio de biisqueda de fuente
embolica con ecocardiograma transtordcico que
mostré una imagen de densidad homogénea sobre
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la valvula mitral, sin insuficiencia mitral, por lo que
se solicitaron ecocardiograma transesofagico (ETE)
y resonancia magnética cardiaca. En esta iltima se
observ6 una imagen nodular de unos 7 mm adheri-
da a la valva anterior de la mitral, con sub6ptima
definicién por cardiorresonancia.

En el ETE (Figura 1) se observé una vélvula mi-
tral de velos finos con movilidad y apertura conser-
vadas, sin regurgitacion y, sobre la cara auricular del
velo anterior (festén Al-A2), se visualizé una masa
redondeada de 8 x 8 mm, de bordes regulares, den-
sidad homogénea, con movimiento independiente,
sin pediculo de unién ni infiltracién del velo, que no
interferia en la cinética valvular mitral. La masa des-
crita era compatible con un fibroelastoma papilar o,
menos probable, un mixoma de la valvula mitral. El
resto de las estructuras fueron normales: tabique
interauricular integro, sin visualizar masas a nivel de
la fosa oval, orejuela izquierda de dimensiones
normales con flujo normal, sin imagenes de ocupa-
cién en su interior; valvula aértica trivalva de velos
finos, con adecuada apertura y movilidad, y flujo
normal. Ventriculo izquierdo no dilatado con fun-
cioén sistélica conservada, sin detectar alteraciones
de la motilidad regional. Segmentos visualizados de
aorta toracica descendente sin placas de ateroma,
no derrame pericardico y ausencia de masas a nivel
miocardico.

En resumen, se trataba de un paciente joven con
antecedente de accidente cerebrovascular isquémi-
co en el cual se detect6 una masa en la valvula mi-

Tis0.2 MIO0.5

+ Dist 0.680cm
= Dist 1.01cm

Latidos 3D 1

Figura 1. Ecocardiograma transesofagico. A. Vista medioesofagica de eje largo de ventriculo izquierdo. Se observa la masa que
mide 8 x 8 mm aproximadamente, sobre el velo anterior mitral (flecha); no es pediculada, ni infiltra la valva. B. Técnica tridi-
mensional (3D). Visualizacion de valvula mitral desde auricula izquierda, similar a la visién durante la cirugia. Se observa una

masa sobre la cara auricular de Al, que mide 10 x 7 mm aproximadamente.
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Figura 2. Intervencion quirudrgica: sobre cara auricular de
velo anterior mitral (feston Al) se visualiza la masa redon-
deada (flecha) de bordes bien delimitados.

tral con las caracteristicas anteriormente descritas:
hallazgo de tumor cardiaco (probable fibroelasto-
ma). Ante la posibilidad de complicaciones emboli-
cas derivadas y recurrencia de episodios isquémi-
cos cerebrovasculares, se comenté con el Servicio
de Cirugia Cardiaca de referencia para valorar el
caso y la posibilidad de cirugia de exéresis tumoral
con reparacién valvular mitral.

Se realiz6 cateterismo cardiaco programado den-
tro del estudio prequirdrgico, que demostré unas
arterias coronarias epicdrdicas sin lesiones angiogra-
ficas. El paciente fue intervenido quirdrgicamente y
se demostr6 la presencia de la tumoracién redon-
deada, de aproximadamente 1 cm, en segmento Al
(Figura 2). Se realizé reseccién triangular de parte
de Al, que incluy6 la tumoracioén, cierre de la solu-
cién de continuidad con monofilamento de 50 y
anuloplastia mitral con anillo n® 34. El control con
ETE intraoperatorio mostr6é insuficiencia mitral mi-
nima. El postoperatorio en la unidad de cuidados
intensivos y posteriormente en planta de hospitali-
zacion, fue satisfactorio, sin complicaciones.

Se realiz6 un ecocardiograma antes del alta por
cirugia cardiaca que mostr6 buen resultado de la
anuloplastia mitral, con ausencia de gradiente dias-
télico significativo (medio de 4 mmHg), a una fre-
cuencia cardiaca de 65 latidos por minuto, y minimo
reflujo central. El resultado de Anatomia Patolégica
de la masa mitral (Figura 3) informé: Lesion pedi-
culada blanquecina de aspecto velloso. Inclusién
total en un bloque tras hemiseccién. Diagnéstico
final: fibroelastoma papilar (Hamartoma elastético).

En consulta externa se ha constatado que el pa-
ciente ha tenido una evolucion favorable, se ha
mantenido asintomatico desde el punto de vista
cardiovascular y no ha tenido recurrencia de even-
tos cardio ni cerebrovasculares.

COMENTARIO

Los fibroelastomas papilares son tumores cardiacos
benignos de pequeiio tamaiio, tipicamente menores
a 1 cm. La localizaciéon mas frecuente en el adulto es
el endocardio valvular adrtico y, con menor fre-

CENTIMETERS
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Figura 3. Pieza quirurgica: vision de la masa extirpada.
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cuencia, el de la valvula mitral, aunque pueden loca-
lizarse en cualquier lugar del corazén. Cuando se
localizan en las valvulas pueden afectar a cualquier
punto de sus valvas, con cierta predileccién por
alejarse de las cispides y las lineas de cierre en la
valvula aértica y por la porcién media de la superfi-
cie auricular de las valvulas auriculo-ventriculares.
La mayoria de ellos aparece de forma solitaria, aun-
que se han descrito casos aislados de muiltiples fi-
broelastomas’.

El ecocardiograma, en especial el ETE, se consi-
dera el método diagnéstico de eleccién al presentar
la mayor sensibilidad para detectar estos tumores y
para descartar otras posibles fuentes de cardioem-
bolismo. En esta técnica, los fibroelastomas se pre-
sentan como masas homogéneas, redondeadas y
bien delimitadas, unidas a las valvulas®. El grado de
movilidad es variable y se considera un factor pre-
dictor independiente que se relaciona con la apari-
cién de embolia y mortalidad’. Hay que resaltar la
mayor rentabilidad del ETE respecto a la resonancia
magnética cardiaca para el estudio de masas cardia-
cas que se sospeche estén localizadas a nivel de la
valvula mitral, pues al ser estructuras de movimien-
to rapido, su visualizacion es mejor con ecocardio-
grafia que presenta mayor resolucién temporal.

A la hora de realizar el diagnéstico diferencial es
fundamental tener presente las vegetaciones (de
menor ecodensidad y aspecto mas heterogéneo) y
el mixoma, fundamentalmente por la localizacién, ya
este se localiza mas frecuentemente en el limbo de
la fosa oval de la auricula izquierda, mientras que el
fibroelastoma papilar lo hace en la cara auricular de
las valvulas auriculo-ventriculares y en la cara ven-
tricular de las semilunares.

Se recomienda su reseccién quirdrgica completa
por el riesgo de fenémenos embdlicos (accidente
cerebrovascular, embolias periféricas, infarto de
miocardio e incluso muerte stibita cardiaca por em-
bolismo y oclusién de los ostium coronarios). Se ha

descrito una mayor frecuencia de embolia cerebral
en los casos de localizacién en la valvula mitral’. En
nuestro caso, se decidi6 la intervencién quirtirgica
por el riesgo de embolismo asociado a la tumora-
cién. La probabilidad de recidiva es baja si el tumor
se ha extirpado en su totalidad. No hay datos que
demuestren el beneficio clinico de la anticoagula-
cién en estos pacientes, si no presentan otra indica-
cion para ello’.
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ABSTRACT

Papillary fibroelastoma is an infrequent tumor, with a prevalence estimated be-
tween 1 and 7.9% of all primary cardiac tumors, which —at the same time— have a
very low incidence (between 0.001 and 0.28%), because the great majority of them
(almost a 90%) are benign. Here is presented the case of a 41-year-old man who
had a stroke. A cardiac tumor in the anterior mitral valve suggestive of papillary
fibroelastoma was found in the echocardiographic study. The surgical intervention
was decided because of the possibility of resulting embolic complications with
recurrence of cerebrovascular ischemic events. A triangular resection of the tumor
and mitral annuloplasty were performed with good results. The pathological study
confirmed the diagnosis.

Keywords: Heart neoplasms, Fibroelastoma, Stroke, Echocardiography

Fibroelastoma papilar mitral como causa de ictus en paciente
joven

RESUMEN

El fibroelastoma papilar es un tumor poco frecuente, con una prevalencia estima-
da entre el 1 y el 7,9% de todos los tumores cardiacos primarios, los que —a su
vez— presentan una muy baja incidencia (entre 0,001 y 0,28%), pues la gran mayo-
ria de ellos (casi un 90%) son benignos. Se presenta el caso de un hombre de 41
anos de edad que debuto con un accidente cerebrovascular. Fn el estudio eco-
cardiografico se hallo un tumor cardiaco en la valva anterior mitral sugerente de
fibroelastoma papilar. Se decidio la intervencion quirurgica ante la posibilidad de
complicaciones embdlicas derivadas, con recurrencia de episodios isquémicos
cerebrovasculares. Se realizo reseccion triangular de dicha tumoracion y anulo-
plastia mitral con buen resultado. El estudio anatomopatologico confirmo el diag-
naostico.

Palabras clave: Tumores cardiacos, Fibroelastoma, Accidente cerebrovascular,
Ecocardiografia

INTRODUCTION

Papillary fibroelastoma is an infrequent tumor with an estimated preva-
lence between 1 and 7.9% of all primary cardiac tumors' which —at the
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same time— have a very low incidence (between
0.001 and 0.28%). The great majority of papillary
fibroelastomas (almost 90%) are benignz.

The case of a 41-year-old man with stroke of un-
known origin following initial diagnostic tests is pre-
sented. Echocardiographic examination revealed a
tumor on the mitral valve. The tumor was surgically
removed and final diagnosis of mitral papillary fi-
broelastoma was confirmed by pathological study.

CASE REPORT

We present the case of a 41-year-old man with no
known drug allergies, one-pack-a-day ex-smoker and
occasional alcohol consumer with no family history
of cardiocerebrovascular disease or coagulopathy
who presented with ischemic stroke: left fronto-
parietal cortical cerebral infarction. Transcranial
Doppler ultrasound of supra-aortic branches found
no disorders. Right-to-left shunt study was negative
at baseline and during Valsalva maneuver while the
Leiden thrombophilia test yielded normal results for
all mutations studied (factor V Leiden mutation and
prothrombin G20210A).

The search for embolic source was followed by
transthoracic echocardiography showing a homoge-
neous image over the mitral valve, without mitral
regurgitation; hence, transesophageal echocardiog-
raphy (TEE) and cardiac magnetic resonance were
subsequently performed. The latter showed a nodu-
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Figure 1. Transesophageal echocardiogram. A. Midesophageal long-axis view of the left ventricle. The nearly 8 x 8 mm mass is
observed on the anterior mitral leaflet (arrow); it is not pedunculated, nor does it infiltrate the leaflet. B. Three-dimensional
(3D) echocardiography. Left atrial visualization of the mitral valve was similar to that viewed during surgery. A mass on the
atrial side of A1, —measuring approximately 10 x 7 mm— is seen.

N B | TR

lar image of about 7 mm attached to the anterior
leaflet of the mitral valve with poor definition by
cardiac magnetic resonance.

The TEE (Figure 1) showed a thin leaflet mitral
valve with preserved mobility and function, with no
regurgitation. On the atrial side of the anterior leaflet
(region Al-A2), an 8 x 8 mm rounded mass -well
circumscribed, homogeneous, freely mobile, with no
junctional pedicle or leaflet infiltration and not inter-
fering with mitral valve kinetics— was visualized. The
described mass was consistent with papillary fibroe-
lastoma or, less likely, mitral valve myxoma. The
rest of the structures were normal: intact atrial sep-
tum, with no masses found at the fossa ovalis; nor-
mal left atrial appendage blood flow and size, with
no signs of internal occlusion; trivalvular aortic
valve with thin leaflets, with proper function, mobili-
ty and blood flow.

Nondilated left ventricle with preserved systolic
function and normal regional motility. Descending
thoracic aortic segments without atheromatous
plaques; no pericardial effusion and no myocardial
masses.

In short, our case was a young patient with a his-
tory of ischemic stroke in whom a mitral valve mass
with the previously described features was detected:
cardiac tumor (possible fibroelastoma). In view of
possible embolic complications and recurrence of
cerebrovascular ischemic events, a meeting with the
referral Department of Cardiac Surgery was arranged
to evaluate the case and consider tumor excision
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Figure 2. Surgical intervention: the well-demarcated
rounded mass (arrow) is visualized on the atrial side of the
anterior mitral leaflet (scallop Al).

and mitral valve repair.

Scheduled cardiac catheterization was performed
as part of the pre-surgical study, which showed epi-
cardial coronary arteries without angiographic le-
sions. The patient underwent surgery and a nearly 1
cm rounded tumor in segment Al was found (Fig-
ure 2). Triangular resection of a portion of Al, in-
cluding the tumor, closure of the surgically excised
segment with 5-0 monofilament, and n° 34 ring annu-
loplasty were carried out. Intraoperative TEE control
showed minimal mitral regurgitation. Postoperative
recovery at the intensive care unit and later on the
hospital ward was uneventful.

An echocardiogram was performed before hospi-
tal discharge which showed good outcome of mitral
valve annuloplasty, with no significant diastolic gra-
dient (mean 4 mmHg), at a heart rate of 65 beats per
minute, and minimal central regurgitation. Patholog-
ical study of the mitral mass (Figure 3) reported:
whitish, pedunculated, and fluffy lesion. Total inclu-
sion in a paraffin wax block after hemisection. Final

diagnosis: papillary fibroelastoma (elastic hamarto-
ma).

Outpatient follow-up has shown a favorable out-
come. The patient has remained asymptomatic from
the cardiovascular point of view without recurrence
of cardiocerebrovascular events.

COMMENT

Papillary fibroelastomas are small benign cardiac
tumors, typically smaller than 1 cm. In adults, papil-
lary fibroelastomas are usually found on the aortic
valve, and occasionally on the mitral valve, although
they can be detected in any cardiac region. Valvular
papillary fibroelastomas may involve any area of the
valve leaflets; tending to recede from the cusps of
the aortic valve and its corresponding edges, and
from the mid-portion of the atrial side of the atrio-
ventricular valves. Papillary fibroelastomas general-
ly appear as solitary tumors, although occasional
cages of multiple fibroelastomas have been report-
ed”.

Figure 3. Surgical specimen: excised tumor mass.
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Echocardiography, especially TEE, is considered
the diagnostic method of choice given its greater
ability to detect these tumors and rule out other
possible embolic sources. Transesophageal echo-
cardiography will show fibroelastomas as homoge-
neous, rounded, encapsulated, prolapsing masses
attached to the valves®. Their variable size and mo-
bility is considered an independent predictor asso-
ciated with the occurrence of embolism and mortali-
ty5. The advantages of TEE versus cardiac magnetic
resonance for assessment of possible cardiac mass-
es on the mitral valve should be emphasized as
these are highly mobile structures and therefore,
echocardiography -with greater temporal resolu-
tion— will allow for better imaging.

Valvular vegetations (with lower echodensity and
more heterogeneous appearance) and myxomas are
important for the differential diagnosis, mainly due
to their location; since myxomas are more likely to
arise from the limbus of the fossa ovalis of the left
atrium, while papillary fibroelastomas have a ten-
dency to be located on the atrial side of the atrioven-
tricular valves or the ventricular side of the semilu-
nar valves.

Complete surgical resection is recommended due
to the risk of embolic events (stroke, peripheral em-
bolisms, myocardial infarction and even sudden
cardiac death, as these tumors may cause blockage
of coronary ostial openings). A higher frequency of
embolic stroke in cases located on the mitral valve
has been reportedG. In our case we opted for surgical
removal due to the risk of embolism associated with
tumorization. Recurrence is unlikely if the tumor has
been removed. No report has demonstrated the

benefits of anticoagulation in these patients, if there
is no other indication for it'.
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