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Resumen

El Fibroelastoma papilar es una neoplasia cardiaca benigna, poco frecuente cuya incidencia es menor a 0,0017%. Se
diagnostica como hallazgo ecocardiografico, o estudios post mortem. La mayoria cursan asintomaticos, sin embargo,
presentan como complicacidn, la formacion de émbolos. Este tumor no muestra preferencia por edad ni sexo, pero si por
sitio anatémico, con caracteristicas morfolégicas bien definidas. Femenina, de 27 afios, gestante, con antecedentes de
extrasistoles ventriculares desde el afio 2002 y referida al Servicio de Cardiologia por presentar ictus. El ecocardiograma
transesofagico, muestra masa con configuracién de “anémona” en valvula mitral, adosada a la cara auricular de la valva
anterior, de 7 x 7mm, e insuficiencia mitral trivial por Doppler color. Se decide reseccién quirurgica. El estudio
histopatolégico del espécimen biopsico concluye como Fibroelastoma papilar. El Fibroelastoma papilar tiene presentacion
clinica variable, desde asintomatico hasta causar la muerte por obstruccion valvular o embolismo periférico. Las
manifestaciones clinicas mas frecuentes son disnea, sincope, dolor toracico y arritmias. La reseccion de la tumoracion es el
tratamiento de eleccidn aunado al cambio valvular si es necesario y, en algunos casos, la reseccién del endotelio cardiaco y
posterior reparacion de la zona. Reportamos el manejo médico-quirurgico del primer caso de fibroelastoma papilar
informado en el IAHULA.
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Abstract

The papillary fibroelastoma is a benign cardiac neoplasm, uncommon, occurring in less than 0.0017%. It is diagnosed
incidentally by echocardiography or postmortem studies. Most asymptomatic for, however, present as a complication, the
formation or emboli. This tumor shows no preference for age or sex, but by anatomical site, with defined morphology.
Female, 27 years, pregnant women with a history of premature ventricular contractions since 2002 and referred to the
Cardiology Department for presenting stroke. The transesophageal echocardiogram showing a mass with settings or
“anemone” in mitral valve attached to the atrial surface of the anterior leaflet or 7 x 7mm, and trivial mitral regurgitation by
color Doppler. Surgical resection was decided. Histopathological examination of the specimen ends as fibroelastoma
papillary biopsychosocial. Papillary fibroelastoma is the clinical presentation varies from asymptomatic to fatal valvular
obstruction or peripheral embolism. The choice along with valve if necessary and, in some cases, resection of cardiac
endothelium and subsequent repair of the area. We report the clinical and surgical management of the first case of
papillary fibroelastoma reported in IAHULA.
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Introduccion

El fibroelastoma papilar es una neoplasia
benigna mesenquimatica, poco frecuente, después de
los mixomas y lipomas. Representa el 10% de todos los
tumores primarios del corazén, y ocupa el 3er lugar,
con una incidencia < 0.0017% (1,2). La localizaciéon mas
frecuente es en la valvula aortica, en la superficie
adrtica o ventricular, seguida por la superficie auricular
o ventricular de la valvula mitral (3). Algunos casos
documentados en la literatura registran que el 90% se
ubican en el endocardio valvular y el 10% restante en
el endocardio no valvular siendo los mas comunes de
estos el septo interventricular, la pared libre y la
auricula izquierda (4,5). Estos se caracterizan por ser
de pequefio tamafio, <15mm de didmetro, tiene un
borde punteado con un aspecto brillante en la
interfase entre el tumor y la sangre (6). Posee
proyecciones digitiformes compatibles con las frondas
que se describen anatomopatologicamente como una
“anémona marina” (7,8). A pesar de la naturaleza
benigna de esta neoplasia, la reseccion quirurgica es lo
indicado pues se ha demostrado en estudios post
mortem, que constituye el origen de embolizaciones
cerebrales y coronarias (9). Sin embargo no muestran
preferencia de género pero si por sitio anatomico
(valvulas cardiacas, en especial en las camaras
izquierdas). La mayor parte de ellos son asintomaticos
(10).

Caso clinico

Paciente femenina, de 27 afios de edad,
natural de Caracas y procedente de Meérida,
Venezuela, con antecedente de arritmia cardiaca:
extrasistoles ventriculares de ocho afios de evolucién,
no tratada, que es referida a la consulta de cardiologia
por presentar edema de miembros inferiores. Al
examen funcional refiri6 dolor toracico punzante
ocasional, no relacionado con el esfuerzo fisico,
parestesias en hemicuerpo izquierdo y edema de
miembros inferiores.

A la exploracion fisica, se encontrd tension
arterial 105/70 mmHg, frecuencia cardiaca 75
pulsaciones por minutos (ppm), frecuencia
respiratoria: 16 respiraciones por minuto (rpm).
Condiciones clinicas estables, afebril, hidratada,
ingurgitacién venosa vyugular no presente. Tdrax
simétrico, murmullo vesicular audible en ambos
campos pulmonares sin agregados. Apex no palpable.
Ruidos cardiacos ritmicos, ler ruido (R1) y 2do ruido
(R2), sin desdoblamiento, y ausencia de 3er y 4to
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ruido. No se auscultan soplos cardiacos ni frote
pericardio. Abdomen con ruidos hidroaéreos
presentes, blando depresible, no doloroso, sin
visceromegalias. Extremidades simétricas,
normotérmica, pulsos periféricos presentes, simétricos
y de buena amplitud, con llenado capilar menor de 3
segundos. Neurolégico conservado.

En la radiografia de térax se evidencia un
indice Cardiaco Total (ITC) < 50%. Los examenes
paraclinicos no muestran alteraciones. En el
electrocardiograma (EKG) se observé ritmo sinusal con
extrasistoles ventriculares frecuentes. Frecuencia
cardiaca de 80 por minuto y eje eléctrico de + 90°; el
estudio de Holter de ritmo cardiaco reportd
extrasistolia  ventricular monomdrfica frecuente
acoplada en bigeminismo y trigeminismo. El
ecocardiograma transtoracico mostré ventriculo
izquierdo no hipertréfico, no dilatado, sin trastorno de
cinesia, con funcién sistdlica conservada (Fraccion de
Eyeccion de Ventriculo Izquierdo (FEVI): 68%). Imagen
eco-refringente en borde libre de la valva anterior de
la valvula mitral, mévil, pediculada de 10 x 10mm;
Posteriormente, el Ecocardiograma transesofagico
muestra masa de bordes digitiforme, adosada a la cara
auricular de la valva anterior de la valvula mitral, en el
festén A2, de 7 x 7 mm con impresion diagndstica de
fibroelastoma papilar de la valvula Mitral. Insuficiencia
Mitral trivial por Doppler color y el resto del aparato
valvular anatémica y funcionalmente normal (figuras
la y 1b). En el ECO Doppler venoso de miembros
inferiores, reporta sistemas venoso profundo vy
superficial normales.

La paciente es llevada a mesa operatoria y
bajo anestesia general inhalatoria se realiza abordaje
quirargico: Esternotomia previa diseccidon por planos.
Con canulacidn en aorta y venas cavas superior e
inferior y administracion de cardioplejias anterégradas
sin sangre. Por auriculotomia izquierda se aborda la
auricula  izquierda,  observdndose  tumoracion
pediculada de aproximadamente 1 cm, en borde libre
de valva anterior de la cara auricular de la vélvula
mitral, festdn A2. Se reseca y se cauteriza la zona
pediculada, manteniendo el aparato valvular intacto y
funcional. Se termina la cirugia de la forma habitual y
se decanula, requiriendo una cardioversion eléctrica
con 20 joules, obteniendo ritmo sinusal. En el
ecocardiograma transeséfagico (ETE) transoperatorio
no se evidencia tumoracidn residual y se confirma
valvula mitral normofuncionante. Se retira el
pinzamiento de la aorta, la canula de aorta y se
revierte la heparina con protamina en relaciéon 1.5: 1.
Se coloca cable de marcapaso en ventriculo derecho y
tubo de térax ndmero 36 en mediastino anterior. La
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Figura 1. a) Imagen de Ecocardiograma transesofagico a cero grados (0°), donde se observa imagen en la cara auricular de velo
anterior, redondeada, hipodensa, sin pediculo. b) Imagen de Ecocardiograma transesofagico a ciento cincuenta grados (150°),
donde se observa imagen en la cara auricular de velo anterior, redondeada, medidas 7 x 7 mm, sin pediculo en porcién distal de
velo anterior.Imagen de Ecocardiograma transesofagico a cero grados (0°), donde se observa imagen en la cara auricular de velo

anterior, redondeada, hipodensa, sin pediculo.

Paciente es trasladada a la Unidad de Cuidados
Intensivos para cuidado post operatorio, evoluciona
satisfactoriamente y a las 48 horas es llevada a sala de
hospitalizacidon. En el ECO transtordcico del control
postoperatorio a los 12 meses, reporta ausencia de
signos de insuficiencia valvular y de recidiva tumoral.

El estudio histopatoldgico refiere
macroscopicamente dos (02) fragmentos irregulares
de tejido blanquecino de aspecto esponjoso, que
miden 0,3 x 0,2 cm y 0,5 x 0,5 cm, de consistencia
elastica. Histoldégicamente describe neoplasia benigna
de estirpe  mesenquimatica, constituida por
fragmentos de tejido conectivo denso, mixoide y

a)

"~

coldgeno escasamente celular, con proyecciones
papilares, revestidos por epitelio cubico bajo simple. El
reporte anatomopatoldgico concluye el diagndstico
como fibroelastoma papilar de la valvula Mitral.
Figuras 2ay 2b.

Discusion

Los tumores primarios de corazén se han
estimado con una incidencia de 0,0017 % a 0,33% en
series de autopsias y 0,019% en ecocardiografias (1,2);
las neoplasias benignas corresponden al 75% y de
estas, el mixoma es el mas frecuente (52%), seguidos
e

. »..o-/

ot

Figura 2. Corte histologico de biopsia de valvula mitral, la flecha muestra neoplasia benigna de estirpe mesenquimatica,
constituida por fragmento de tejido conectivo denso, mixoide y colageno escasamente celular, con proyecciones papilares,

revestido por epitelio cibico bajo simple. a) X 120 y b) X400.

89

2012; 1(2): 87-91. Avan Biomed.



Fibroelastoma papilar de la valvula mitral. Pereire Ny col.

por el lipoma y el fibroelastoma (16%
respectivamente) (15). De acuerdo a un estudio
realizado en Venezuela de una serie de 121 casos de
tumores cardiacos primarios entre 1984 y 2007
reportaron solo 2 casos de fibroelastoma papilar
(1,75%), precedida por el mixoma (88,59%) y seguido
del lipoma (0.88%) (8). Son discretamente mas
frecuentemente en los varones (55%) y en la octava
década de la vida (1, 2, 8) . Los sintomas mas comunes
son dolor toracico, sincope, disnea y arritmias.

El diagnostico de fibroelastoma es incidental
por ecocardiografia, caracteristicamente se sospecha
por imagen ecorefringente, localizada en valvulas
cardiacas, de pequefio tamafio (entre 0.5 y 1 cm) de
bordes digitiforme (con figuracion en “anémona
marina”). Generalmente, no tienen expresién clinica,
diagnosticandose en muchos casos postmorten, y
pueden ser identificados durante la vida mediante
ecocardiografia bidimensional. Su principal interés es
gue tienen capacidad de embolizar o causar disfuncion
valvular, e incluso pueden obstruir parcialmente un
ostium coronario (15). La localizacion mas comun es la
valvular aodrtica (29% de los casos), seguida por la
mitral (25%), tricuspidea (17%) y la pulmonar (13%)
(3). La localizacion en ventriculo izquierdo u otra
ubicacidon no valvular es infrecuente (1, 11). Se ha
descrito también la localizacion sobre cuerdas
tendinosas mitrales de fibroelastomas aislados o
combinados con una segunda ubicacion en una valva
mitral (11). La reseccion total de la tumoracién es el
tratamiento de eleccién, aunado al reemplazo valvular
en los casos de dafio del aparato valvular (8,14). La
movilidad del tumor es el Unico predictor
independiente que relaciona estas lesiones con la
aparicion de muerte o embolia no fatal, y constituye
por si solo el motivo para su resecciéon quirdrgica,
incluso en pacientes asintomaticos (7,13).

Finalmente concluimos que los fibroelastomas

papilares cardiacos, son tumores mesenquimaticos,
que derivan de células del endocardio y tienen un
aspecto macroscépico particular con multiples papilas
en forma de “anémona”. Histolégicamente se
caracterizan por un nucleo central fibroelastico, una
capa mixomatoide, tapizada por células ctbicas(9).

El Fibroelastoma papilar es un tumor benigno
infrecuente, diagnosticado en muchos casos de
manera incidental. Se considera una causa de infartos
y accidentes cerebro-vasculares, por lo cual se puede
reconocer a su vez como una causa de fendémenos
embolicos, sobre todo en aquellos casos en los que no
existe evidencia de otro foco mas comun, es por ello
que su diagndstico y tratamiento con reseccidn
quirurgica se recomienda como medida curativa y
segura en la mayoria de los pacientes que los padecen
para evitar posibles riesgos cardioembdlicos. En
nuestro caso, el paciente es de género femenino, en la
tercera década de la vida, gestante, con antecedente
de arritmias cardiacas (extrasistole ventricular) que
presentd parestesias de hemicuerpo izquierdo y dolor
toracico, lo que motivo a realizar estudios
ecocardiograficos con hallazgo de imdagenes
compatibles con fibroelastoma de la valvula mitral. Es
intervenida quirdrgicamente con reseccion de la
totalidad de la tumoracion y el estudio histopatoldgico
confirma el diagnostico de fibroelastoma papilar. La
evolucion  postoperatoria es satisfactoria con
desaparicion de la sintomatologia preoperatoria y con
ausencia imagenoldgica de patologia del aparato
valvular.

Este caso representa el lero reportado en el
Instituto Auténomo Hospital Universitario de Los
Andes (IAHULA) y el 4to en la literatura nacional. Se
destaca la ubicacidn poco comun en la valvula mitral y
la importancia del diagnostico ecocardiografico y el
manejo médico quirurgico.
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