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RESUMEN

Se presenta un caso de sindrome de Hedinger o cardiopatia por tumor carcinoide metastéasico de elevado
interés docente porque permite realizar una revisién iconogréfica de las caracteristicas tipicas de las val-
vulopatias asociadas a esta patologia con diferentes técnicas de imagen. El sindrome de Hedinger en el
sindrome carcinoide ocurre en méas de la mitad de los casos y esté producido por las sustancias vasoactivas
liberadas por el tumor carcinoide que afectan, fundamentalmente, a las vélvulas cardiacas derechas (tricts-
pide y pulmonar), aungue hasta en un 10% de los casos, también puede haber lesion en las vélvulas adrtica
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tional interest because it allows an iconographic review of the typical characteristics of valvulopathies associated
with Hedinger syndrome using different imaging techniques. Hedinger syndrome in carcinoid syndrome occurs in
more than half of the cases and is produced by vasoactive substances released by the carcinoid tumor that mainly
affect the right heart valves (tricuspid and pulmonary) and, in up to 10% of cases, there is also damage at the level

of the aortic and/or mitral valves.

Presentacion del caso

Mujer de 62 afnos, sin factores de riesgo cardiovascular, diagnosticada de sin-
drome carcinoide (SC) en el aflo 2015 por tumor neuroendocrino ileal con en-
fermedad metastésica hepética extensa no resecable y tratada con somatulina
y everolimus (Figura 1).

Es derivada desde el Servicio de Oncologia a la Consulta especializada de Cardio-
oncologia por hallazgos patoldgicos en la ecocardiograffa transtordcica realizada
seguin el protocolo habitual en pacientes diagnosticados de sindrome carcinoide.

La paciente refiere buena clase funcional, deambula diariamente 3 kilémetros
y no tiene limitacion para subir hasta tres pisos de escaleras. Niega astenia, or-
topnea, disnea paroxistica nocturna u otra clinica cardiovascular. Unicamente
describe discretos edemas maleolares vespertinos.

En la exploracion fisica se observa ligera ingurgitacion venosa yugular y se aus-
culta un desdoblamiento del primer ruido cardiaco, soplo sistolico grado 4/6 que
aumenta en inspiracion asociado a soplo diastélico 2/6 suave en borde esternal
izquierdo. En la analitica destaca elevacion de cromogranina A, acido 5-hidroxiin-
dolacético (sueroy orina) y discreta elevacién del NT-proBNP (540 pg/ml).
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El estudio ecocardiogréfico transtoracico muestra valvulopatia tricispide grave
con estenosis por engrosamiento de los tres velos e insuficiencia grave por re-
traccion de los mismos, fundamentalmente los velos septal y anterior (Video 1,
Video 2 y Figura 2), con Doppler continuo denso con morfologia triangulary
flujo sistolico reverso en venas suprahepaticas (Video 3).

La ecocardiograffa tridimensional valora de forma sencilla la anatomfa distor-
sionada de las vélvulas (Video 4). La vélvula pulmonar esté ligeramente este-
nosada y es insuficiente en grado moderado (Video 5). Ademas, se objetiva
insuficiencia adrtica ligera-moderada (Video 6).

El ventriculo derecho estd ligeramente dilatado y su funcién esté preservada. El
tamano, la funcion sistolica y las presiones de llenado del ventriculo izquierdo
son normales. La vena cava inferior esta dilatada con ausencia de colapso inspi-
ratorio. Se realizé ecocardiografia con suero salino agitado que, con maniobras
de Valsalva, objetivd paso precoz de burbujas compatible con foramen oval
permeable (Video 7).

Con el objeto de evaluar de forma precisa las dimensiones y la funcién del
ventriculo derecho se realizé una resonancia magnética cardiaca que confirma
la dilatacion ventricular derecha (Video 8) y descarta la existencia de cortocir-
cuitos intracardiacos significativos.
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Estudio por imagen

TC abdominal con contraste

Octreoscam (In'"" - Pentetreétida)

Figura 1. TC abdominal y gammagrafia de receptores de somatostatina
con In111-pentetredtida en donde se aprecia el higado con multiples LOES
hipodensas, con realce y dreas centrales hipodensas (necrosis). Lesiones
hepéticas metabdlicamente activas compatibles con tumor neuroendocrino

Video 1. Ecocardiografia transtoracica apical que muestra un ventriculo
derecho dilatado con funcién sistélica preservada y vélvula trictspide con
velos engrosados y motilidad muy restringida con ausencia de coaptacion
sistélica

Video 2. Doppler color apical (X-plane) que muestra insuficiencia
tricUspide grave y auricula derecha dilatada. Los velos tricUspides y el
aparato subvalvular estan engrosados y retraidos, ocasionando limitacion
en la apertura valvular
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Figura 2. Doppler continuo de vélvulas trictspide y pulmonar. A: Doppler
continuo trictspide con gradiente medio diastdlico de 14 mmHg. La
curva de la insuficiencia es densa con morfologia de “daga” o triangular
(pico sistolico precoz) compatible con [T severa; B: Doppler continuo en la
valvula pulmonar que muestra estenosis ligera (Vmx 2,2 m/s), regurgitaciéon
moderada-severa

Video 3. Cava inferior y suprahepaticas dilatadas en ecocardiografia
bidimensional (A) con flujo sistolico reverso apreciable con Doppler color
(B) contraste (C) y Doppler pulsado (D)

Video 4. Ecocardiograffa transtoracica tridimensional con zoom
tridimensional en valvula trictspide y valvula mitral (grave restriccion de
la motilidad de los velos tricispides (septal y anterior practicamente fijos)
que ocasiona una posicion constante de “semiapertura’. Valvula mitral
normofuncionante
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Video 5. Ecocardiografia transtorécica de la vélvula pulmonar con
engrosamiento de las cispides pulmonares (A) y dilatacion de la arteria
pulmonar principal. Insuficiencia pulmonar moderada (B)

Video 6. Valvula adrtica con Doppler color en el plano apical de cinco
camaras. Insuficiencia moderada

Video 7. Ecocardiografia transtorécica con suero salino agitado. Con las
maniobras de Valsalva se produce paso precoz de burbujas a cavidades
izquierdas
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Video 8. Resonancia magnética cardiaca en plano de eje largo de cuatro
camaras. El estudio muestra un ventriculo dilatado (IVTDi 119 ml/m?) con
funcion sistdlica preservada (FEVD 71%)

Discusion

Los tumores carcinoides son tumores neuroendocrinos raros de células en-
terocromafines (incidencia: 5,25/100.000) que suelen diagnosticarse en fases
avanzadas. El tumor primario se localiza con més frecuencia en pulmon, recto
o ileo y la edad media de presentacion son 63 afnos!”. Cuando un tumor neu-
roendocrino metastatiza puede producir sindrome carcinoide por liberacion
de sustancias vasoactivas®? (serotonina, bradicinina, prostaglandinas, histami-
na,...) que producen alteraciones vasomotoras, hipermotilidad gastrointesti-
nal, hipotensién, broncoespasmo y, en mas de la mitad de las ocasiones, afec-
tacion cardiaca que incrementa significativamente la morbimortalidad.

El sindrome de Hedinger se caracteriza por depdsitos en placas de tejido fibro-
so (infiltracién miofibroblastica y activacion de células intersticiales valvulares
que conducen a fibrosis) en estructuras cardiacas derechas o “prepulmonares”
(vélvula tricspide, vélvula pulmonar, arteria pulmonar, vena cava y seno coro-
nario) porque las sustancias vasoactivas se inactivan en su paso a través de la
circulacién pulmonar.

La lesion valvular fibrosante se inicia en el endocardio de las cuspides valvu-
lares, pero puede afectar al aparato subvalvular y los musculos papilares, pro-
duciendo estenosis y/o insuficiencia valvular. En el 90% de los sindromes de
Hedinger existe afectacion tricUspide por engrosamiento y rigidez de las tres
valvas que condiciona una posicion permanente de “semiapertura”valvular, re-
sultando en insuficiencia y/o estenosis trictspide®. La insuficiencia trictspide
grave conduce a sobrecarga de volumen del ventriculo derecho con dilatacion
ventricular (90%) y auricular derecha (100%)®. EI 53% presenta afectacion de
la valvula pulmonar y un 10% mitral y/o adrtica. Esto ultimo se relaciona con
la existencia de foramen oval permanente (87%) o carcinoide bronquial (8%)%.

La ecocardiografia es la técnica diagndstica de referencia para la deteccion de
la sindrome de Hedinger®. Dada la frecuente ausencia de sintomas, se reco-
mienda realizar una ecocardiograffa transtorécica en todo paciente con sin-
drome carcinoide al diagndstico y repetirla anualmente®. Debe descartarse
sistemdticamente la presencia de foramen oval permeable que conlleva la po-
tencial lesion de las camaras y vélvulas izquierdas. Se recomienda el uso de la
ecocardiografia tridimensional para una evaluaciéon mas detallada y completa
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de la anatomia valvular. La resonancia magnética cardiaca cuantifica de forma
precisa del tamafo y la funcion sistélica ventricular y puede identificar placas
fibrosas y metastasis cardiacas®.

Los objetivos fundamentales del tratamiento en el sindrome carcinoide son la
prolongacién de la supervivencia libre de sintomas, el control de la sintomato-
logia y la mejora de la calidad de vida.

Conclusion

La paciente fue presentada en sesion multidisciplinar entre el Servicio de Car-
diologia y el de Oncologia. Dada la imposibilidad de actuacién invasiva sobre
las lesiones hepéticas, la funcion sistélica ventricular derecha preservada, la
aceptable situacion funcional de la paciente y el alto riesgo para cirugia cardia-
ca valvular, se decide tratamiento conservador con seguimiento cercano en las
consultas externas de ambas especialidades.

Actualmente, tras 3 afos de seguimiento, la paciente no ha experimentado
empeoramiento clinico significativo, los valores de NT-proBNP se mantienen
estables y no se ha objetivado una mayor dilatacién o disfuncion sistélica del
ventriculo derecho.

Ideas para recordar

El sindrome de Hedinger sucede en la mitad de los pacientes con sindrome
carcinoide. Fundamentalmente, afecta a las valvulas trictspide y pulmonar

por la exposicion crénica del endotelio vascular a sustancias vasoactivas.
Solo un 10% tiene afectacion mitral y/o adrtica.

La valvulopatia estd producida por la infiltracion miofibroblasica endo-
cardica de las valvas y aparato subvalvular que conduce al progresivo
engrosamiento y limitacién de su movimiento con disfuncién valvular
consecuente.

La ecocardiografia es la técnica de referencia para detectar el sindrome de
Hedingery se recomienda realizarla anualmente. En todo paciente se debe
examinar la existencia de un foramen oval permeable.
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