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Presentamos 2 casos de fibroelastoma cardiaco localizado sobre las cuerdas tendinosas de la vélvula mitral
que debutaron como ictus embdlico. En ambos casos, el diagndstico de presuncion fue ecocardiografico,
se intervinieron quirdrgicamente quirdrgica y se confirmoé la sospecha inicial en el estudio histolégico. El
fibroelastoma es el segundo tumor cardiaco primario mas frecuente y una causa conocida de ictus y embo-
lias. Sin embargo, el manejo clinico es muchas veces controvertido debido a que en realidad son tumores
infrecuentes y hay poca evidencia sobre las opciones de tratamiento.
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We present 2 cases of cardiac fibroelastoma on the chordae tendineae of the mitral valve that debuted as an
embolic stroke. In both cases, the presumptive diagnosis was made by echocardiography, they underwent surgery
and the initial suspicion was confirmed in the histological study. Cardiac fibroelastoma is the second most com-
mon primary cardiac tumor. It’s a cause of strokes and embolisms. The management of these is controversial due
to their low prevalence in general population.

Primer caso

Dado que en el estudio de neuroimagen se apreciaron datos sugestivos de in-
farto establecido y que se habfa sobrepasado el tiempo de ventana terapéutica
se desestimo el tratamiento agudo del ictus.

Varén de 66 afos con antecedentes de tabaquismo y consumo de alcohol
ocasional sin factores de riesgo cardiovascular conocidos. Como Unico ante-
cedente relevante tenia un trastorno depresivo recurrente en seguimiento por
psiquiatria tratado con fluvoxamina y lorazepam.

Acude al servicio de Urgencias por un cuadro de més de 24 horas de evolu-
cion de mareo, torpeza leve en extremidades izquierdas e inestabilidad para
la marcha.

Se realiza en urgencias un TAC de craneo que muestra una lesion hipodensa
cortico-subcortical en la region parasagital del l6bulo occipital derecho com-
patible con una lesion isquémica de reciente instauracion junto a un pequefo
defecto de replecién en la arteria cerebral posterior derecha compatible con
trombo.
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Ya en planta de hospitalizacién, se realizaron un estudio de troncos supra-adr-
ticos y un Holter ECG sin resultados relevantes. Sin embargo, en el ecocardio-
grama trasntoracico (Video 1) se aprecié una imagen mévil en las cuerdas ten-
dinosas de la vélvula mitral de unos 8-9 mm que podria corresponder con un
fibroelastoma. Se realizé un ecocardiograma transesofégico (Video 2, Figura 1
y Video 3) que confirmé la sospecha inicial y no detecté otras posibles causas
de embolia. Tras este hallazgo se decide realizar una reseccién quirdrgica de
la lesion como probable desencadenante del cuadro del paciente. Fue inter-
venido 3 meses después con reseccién completa de la masa y confirmacién
histopatologica del diagnéstico de fibroelastoma. La evolucion posterior fue
favorable y no tuvo nuevos eventos embolicos.

La asociacion de anomalias (valvula mitral en paracaidas, anillo supramitral y
coartacion adrtica) sugieren que se trataba de un complejo de Shone.
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Estudio por imagen

Video 1. ETT plano apical de 4 cdmaras. Se aprecia una imagen muy movil
en el aparato subvalvular mitral compatible con fibroelastoma

Video 2.Ecocardiograma transesofdgico. Plano transversal medio. Se aprecia
con méds detalle laimagen extrafa apreciada en el estudio transtoracico en
el aparato subvalvular mitral

Dist 1.09 cm

Segundo caso

Mujer de 70 afos sin antecedentes personales previos destacables. Acude al
servicio de Urgencias por un cuadro de incapacidad de emision del lenguaje
sin déficit de comprensién ni otra focalidad neurolégica acompanante, que
cede de forma progresiva en 10-15 minutos.

Se realiza un TAC de crdneo que no mostré signos de patologia intracraneal
aguda. En la planta de hospitalizacion se solicita un estudio de troncos supra-
aorticos que no aprecié alteraciones. Cuando se realizo el ecocardiograma
transtoracico y transesofagico (Video 4, Video 5, video 6 y Figura 2) se de-
tectd que la paciente tenfa un fluter auricular con respuesta ventricular 4:1,
con un ventriculo izquierdo no dilatado ni hipertréfico con FEVI global en el
Iimite bajo (50%). La vélvula mitral presentaba alteraciones degenerativas con
esclerosis de los velos y con regurgitacion leve-moderada central. En el aparato
subvalvular mitral, adherida a las cuerdas tendinosas, existia una pequena ima-
gen redondeada hiperecogénica e hipermdvil compatible con fibroelastoma.

Tras el hallazgo del fluter auricular se inici¢ anticoagulacion oral con acenocu-
marol y fue dada de alta hospitalaria con el diagndéstico neurolégico de acci-
dente isquémico transitorio. En los meses siguientes fue intervenida en otro
centro hospitalario confirmando la anatomia patoldgica el fibroelastoma. Des-
de entonces sin nuevos eventos embolicos.

Estudio por imagen

Figura 1. Ecocardiograma transesofagico. Se mide el didmetro mayor de la
masa en 1,09 cm.

Video 4. Estudio transtoracico en plano paraesternal eje largo. Se aprecia
una masa vibrétil en aparato subvalvular mitral

Video 3. Estudio con 3D “Live-3D"de la lesién subvalvular mitral
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Video 5. Plano apical de cdmaras modificado. Nueva vista de la masa del
aparato subvalvular mitral
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Video 6. Ecocardiograma transesofdgico. Plano longitudinal medio que permite
valorar con mas precision la masa vista en el ecocardiograma transtorécico

Figura 2. Ecocardiograma transesofdgico. Se mide el didmetro mayor de la
masa en tumoracion es de 0.538 cm

Discusion

El fibroelastoma cardiaco es un tumor cardiaco infrecuente. Existen traba-
jos que lo consideran el segundo tumor primario cardiaco mas frecuente

en adultos por detrds del mixoma, pero en realidad su prevalencia no es
bien conocida™. Los tumores varian en tamarno, desde 2 hasta 70 mm con
una media de 9 mm. EI 80% de los fibroelastomas se localiza en las valvulas
cardiacas, principalmente en las izquierdas (36% valvula adrtica, 29% valvu-
la mitral, 119% vaélvula tricispide y 7% en valvula pulmonar). Cuando el tu-
mor asienta sobre una vélvula auriculo-ventricular suele tener predileccion
por localizarse en la cara auricular de las valvas?. La localizacion en las cuer-
das tendinosas de la vélvula mitral es muy rara, aunque existen varios casos
descritos en la literatura3. La resecciéon de estos tumores puede ocasionar
una regurgitacion mitral significativa, teniendo que proceder a posteriori a
realizar una reparacién/sustitucion de valvular mitral®.

Este tipo de tumores se manifiestan con sintomas derivados de embolias,
bien por rotura del propio tumor o por émbolos de fragmentos de fibrina
y plaquetas que se pueden formar sobre los mismos®@. La principal pre-
sentacion clinica es el ictus o accidente isquémico transitorio, sequido por
angina o infarto agudo de miocardio o muerte subita, entre otros eventos.

El diagndstico de presuncion inicial es ecocardiogréfico. Los fibroelasto-
mas aparecen como una masa redondeada, con un pediculo estrecho y
una zona central de mayor densidad®. Se debe hacer el diagndstico dife-
rencial con trombos, vegetaciones o excrecencias valvulares de Lambl®.
En el caso de que el fibrolelastoma se origine en localizaciones atipicas el
diagnostico diferencial debe ampliarse para incluir otro tipo de masas. Por
ejemplo, en este caso de fibroelastoma localizado en las cuerdas tendino-
sas el diagnostico diferencial también debe incluir las cuerdas tendinosas
aberrantes. En muchas ocasiones es necesario definir mejor la tumoracion
mediante ecocardiografia transesofagica®. El diagndstico definitivo es
histopatoldgico.

Con respecto al tratamiento no hay un consenso generalizado sobre qué
hacer con estos pacientes. Klarich et al. en una serie publicada en 1997 no
apreciaron un aumento de la mortalidad en pacientes asintomaticos tra-
tados de forma conservadora®. Sin embargo, en una serie contemporanea
publicada en 2015 por Tamin et a/V con 511 pacientes se comprobd que
los pacientes con sospecha ecocardiogréfica de fibroelastoma tenian un
aumento del riesgo de ictus y de la mortalidad. Grinda et al y Ngaage et al.
defienden realizar una escisién quirdrgica a todos los pacientes, estén o
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Figura 3. Algoritmo terapéutico adaptado de Mariscalco G, Bruno VD, Borsani P, Dominici C, Sala A. Papillary Fibroelastoma: Insight to a Primary Cardiac Valve

Tumor. Journal of Cardiac Surgery. Marzo de 2010;25(2):198-205.
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no sintométicos © 7. Existe un algoritmo de hace ya varios anos (Figura 3)
donde varios autores proponen una metodologia de tratamiento®.

En general se recomienda la cirugia de escisioén para aquellos pacientes sin-
tomaticos y también para aquellos que se van a someter a una cirugfa car-
dfaca por otra razén. El gran debate sigue residiendo en los pacientes asin-
tomdticos. Con respecto a los fibroelastomas de cavidades derechas, si no
son sintomdticos hay autores que apuestan por no intervenirlos dado que
raramente van a dar clinica®. En realidad, no se sabe cudl serfa el manejo
éptimo de estos tumores ya que no es posible realizar ensayos clinicos que
comparen estrategias porque son tumores infrecuentes, asi que no hay mas
evidencia que las recomendaciones de grupos e instituciones expertas como
la Mayo Clinic.

Conclusion

El fibroelastoma cardiaco es el segundo tumor cardiaco primario mas fre-
cuente y una fuente ocasional de embolias sistémicas. La localizacién en las
cuerdas tendinosas de la véalvula mitral es rara.

El diagndstico es inicialmente ecocardiografico en la mayoria de los casos y el
manejo es controvertido, sobre todo en aquellos pacientes asintomaticos. En
pacientes con sintomas por embolismo muchas veces se opta por la cirugfa
de reseccion para disminuir el riesgo de nuevas embolias.

Ideas para recordar

El fibroelastoma cardiaco es el segundo tumor primario cardiaco mas fre-
cuente.

Es causa de eventos embodlicos, siendo un origen conocido de ictus u otras
embolias.

El diagndstico inicial es generalmente ecocardiografico en la mayoria de
los casos.
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El tratamiento es controvertido, pero en general, en aquellos pacientes
sintomdticos o a los que van a ser intervenidos a cirugia cardiaca por otra
razon se recomienda su extirpacion.
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