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Palabras clave RESUMEN

> Sindrome carcinoide

et ferel El sindrome carcinoide es una enfermedad poco frecuente. El cardidlogo tiene que sospecharlo ante la pre-
> Cardiopatfa carcinoide

sencia de un cuadro clinico compatible y un ecocardiograma con hallazgos caracteristicos. A continuacion,
se presenta el caso clinico de una paciente con sindrome carcinoide con compromiso cardiaco. Luego de
un largo periodo con los sintomas tipicos (eritema, diarrea, broncoespasmo) evoluciond con insuficiencia
cardiaca derecha. El eco Doppler fue fundamental para valorar el compromiso valvular y la repercusion en
las cavidades cardiacas

ABSTRACT

Carcinoid syndrome is a rare disease. The cardiologist must suspect it in the presence of a compatible clinical
picture and an echocardiogram with characteristic findings. The following is the clinical case of a patient with
carcinoid syndrome with cardiac involvement. After a long period with typical symptoms (erythema, diarrhea,
bronchospasm) she evolved with right heart failure. Doppler echocardiography was essential to assess valvular
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involvement and repercussion in the cardiac cavities.

Caso clinico

Presentamos el caso de una paciente de sexo femenino, 74 anos de edad.
Referfa presentar hace dos afos un cuadro clinico consistente en astenia,
adinamia, pérdida de peso, Y episodios frecuentes y transitorios de eritema
generalizado (Figura 1), predominantemente nocturnos asociado a diarrea
y tos.

Al examen fisico presentaba mal estado general, tension arterial de 90/60
mmHg, frecuencia cardiaca 85 latidos por minuto, ingurgitacién yugular, he-
patomegalia dolorosa con masa palpable en hipocondrio derecho, edema en
miembros inferiores 3/6 con févea. A la auscultacion cardiaca presentaba soplo
sistélico 2/6 a predominio de foco mitral.

La radiografia de torax (Figura 2) muestra indice cardiotoracico aumentado,
flujo pulmonar conservado, imagen nodular parahiliar derecha y calcificaciéon
en botdn aodrtico.

« Casos clinicos

Se realizé ecocardiograma transtoracico (ETT) donde se observa un ventriculo
izquierdo (VI) con dimensiones y espesores conservados; el ventriculo derecho
(VD) se encuentra dilatado (37 mm desde eje largo); aorta y auricula izquierda
(Al) presentan tamarno normal; la valvula adrtica se encuentra engrosada en sus
bordes libres con restriccién en la motilidad principalmente de la valva no coro-
nariana, con insuficiencia leve a moderada; el aparato valvular mitral también se
observa engrosado, la valva posterior presenta restriccién de movimiento, con in-
suficiencia significativa, predominantemente central (videos 1-3). Las cavidades
derechas se encuentran levemente dilatadas: area de auricula derecha (AD) de 19
cm?, didmetro VD basal 43 mm, medio 37 mm; la funcién del VD esta conservada
(TAPSE 21 mm, onda S” 12 cm/seg, acortamiento fraccional del drea de 42%); la
valvula pulmonar estd engrosada y presenta regurgitacion severa (video 4), el
Doppler continuo (Figura 3) muestra hiperflujo sistélico, reflujo denso con des-
aceleracion muy rapida y flujo anterégrado hacia la arteria pulmonar durante la
contraccion auricular que es debido a gran incremento de presion diastélica del
VD en ausencia de presién pulmonar elevada; la vélvula trictspide se encuentra
engrosada, retraida, e inmévil (video 5), dejando un gran déficit de coaptacion
en sistole que ocasiona un reflujo torrencial (video 6).
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Video 1. Ecocardiograma transtoracico, Paraesternal largo - Ventriculo
izquierdo con dimensiones y espesores conservadas. (VD dilatado, 37 mm).
La vélvula adrtica se encuentra engrosada con restriccion en la motilidad
de la valva visualizada posteriormente. La valvula mitral se encuentra
engrosada, al igual que las cuerdas tendinosas. La valva posterior presenta
restriccion en su movimiento.
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Video 2. Ecocardiograma transtoracico, Paraesternal largo color. Se observa
reflujo leve a moderado adrtico y reflujo mitral significativo.
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Figura 2. Radiograffa de térax: indice cardiotorécico levemente aumentado, Video 3. Ecocardiograma transtoracico, Eje corto de grandes vasos. La
ﬂUJQ pu‘lmonar conserv;do, imagen nodular parahiliar derecha 'y vélvula adrtica presenta engrosamiento de sus bordes libres. Las valva no
calcificacion en botén aortico. coronariana presenta restriccién en su motilidad.
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ecocardiografia

Doppler continuo del flujo a través de la vélvula pulmonar. En
sistole presenta hiperflujo con velocidad elevada ( 1,6 m/seqg). El tiempo
de aceleraciéon es de 157 ms. En didstole presenta un reflujo denso, con
desaceleracién muy rdpida y (74 ms) hemipresién muy corta y flujo
anterégrado pulmonar con la contraccién atrial (presistolico).
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Video 4. Ecocardiograma transtoracico, eje largo de vélvula pulmonar
con Doppler color. las valvas se encuentran engrosadas y su motilidad es
restringida. El flujo se acelera en sistole debido al hiperflujo. En didstole
presenta un reflujo ancho, de corta duracion.
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Video 5. Ecocardiograma transtoracico, Vista paraesternal del tracto de
entrada del ventriculo derecho. Se observan cavidades derechas dilatadas.
La vélvula tricuspide (valvas anterior y posterior) se encuentra engrosada,
retraida, e inmovil. Dejando un gran déficit de coaptacion sistélico.
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Video 6. Ecocardiograma transtoracico, misma vista del video anterior, con
Doppler color. Se observa en sistole un reflujo torrencial, sin turbulencia
dada la gran pérdida de coaptacion.

El Doppler continuo trans-tricuspideo evidencia una onda E de 1,2 m/seg por
hiperflujo asociado a insuficiencia tricuspidea severa. El jet de reflujo es denso y
triangular . Las ecualizacion de presiones por la regurgitacion severa
no permite estimar la presién sistolica pulmonar (PSAP). Sin embargo, no hay
indicios de hipertension pulmonar (ausencia de sobrecarga de presion de cavi-
dades derechas, tiempo de aceleracion pulmonar normal). El Doppler pulsado
de las venas suprahepdticas muestra flujo sistélico reverso

Valoracion de la insuficiencia tricuspidea (IT). A- Vena contracta
deljet de IT: 21,7 mm. Insuficiencia de grado torrencial. B - Doppler continuo
trans tricuspideo — La onda E es de 1,2 m/seg que refleja el hiperflujo
asociado a la IT. El jet de reflujo es denso y triangular. Las cavidades derechas
funcionan como una camara Unica, con disipacion de gradiente ventriculo-
auricular, por lo que no es adecuado medir presién sistélica pulmonar (PSA).
De todas formas no hay indicios de hipertension pulmonar (ausencia de
sobrecarga de presion de cavidades derechas, tiempo de aceleraciéon
pulmonar normal). C- Reflujo sistolico a venas suprahepaticas. D- La vena
cava inferior mide 19 mm sin colapso inspiratorio.

El VI presenta contractilidad adecuada de todos sus segmentos (video 7). La
sobrecarga volumétrica de cavidades derechas, dado doble insuficiencia tricis-
pidea y pulmonar severas, genera aplanamiento diastélico del septum inter-
ventricular. La Al tiene tamano normal (26 ml/m?).
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Video 7. Ecocardiograma transtoracico, Apical 3 cdmaras. La vélvula mitral
presenta engrosamiento bivalvar, a predominio de la valva posterior. Las
cuerdas tendinosas también se encuentran engrosadas y acortadas. El
punto de coaptacion esta levemente desplazado hacia apical.

La valvula mitral presenta engrosamiento bivalvar, a predominio de la valva
posterior. Las cuerdas tendinosas también se encuentran engrosadas y acorta-
das. El punto de coaptacion esta levemente desplazado hacia el apex. El perfil
de lleno transmitral es de relajacion prolongada. No se observa hiperflujo. El
Doppler continuo transmitral muestra que la insuficiencia es holosistélica, el
espectro tiene forma de parabola y no es denso (Figura 5, video 8). Los ha-
llazgos del eco bidimensional y Doppler sugieren una insuficiencia mitral no
mayor a moderada.

Figura 5. Valoracion de la insuficiencia mitral. A- El patron de llenado es de
relajacion prolongada. Velocidad de onda E 0,92 m/seg. Relacion E/e’9. B- El
Doppler continuo muestra un reflujo holosistélico, el espectro tiene forma
de parabola y no es intenso. C- La vena contracta del jet es de 6,1 mm. D- El
flujo pulmonar es predominantemente sistolico anterégrado.
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Video 8. Ecocardiograma transtoracico, Apical de 3 camaras con Doppler
color. Gran éarea de jet de insuficiencia mitral. Sin embargo, teniendo
en cuenta los pardmetros mencionados previamente y la ausencia de
sobrecarga volumétrica de cavidades izquierdas, concluimos que el reflujo
mitral es de grado moderado. La insuficiencia adrtica es leve a moderada.

Ante la sospecha de agresion carcinoide en vélvulas izquierdas se realiza inyec-
cion de solucion fisioldgica agitada para descartar shunt. Se observa discreto
pasaje de burbujas a cavidades izquierdas (video 9).

A nivel hepatico, se se observa tumor de gran tamafo en el I6bulo derecho
hepdtico, de 14 x 10 cms (video 10).
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Video 9. Ecocardiograma transtoracico, Apical de 4 camaras con inyeccion
de solucion fisiolégica agitada. Se observa pasaje discreto de burbujas a la
izquierda.
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Video 10. Ecograffa, vista hepatica subcostal donde se observa tumor de
gran tamano en Iébulo derecho.

Figura 6. A- Resonancia magnética de abdomen y pelvis con contraste
endovenoso— se observa tumor hepatico de gran tamafo con centro
necrotico. Lesién nodular en pancreas con realce heterogéneo sugestivo de
malignidad. Lesion nodular en suprarrenal izquierda con realce heterogéneo
sugestiva de secundarismo. B- Tomografia computada de térax. Se observa
nédulo de bordes irregulares parahiliar derecho sugestivo de secundarismo.

« Casos clinicos
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Se realizd resonancia magnética de abdomen y pelvis con contraste endo-
venoso para mayor estudio y localizacion del tumor. Se observa en lobulo
derecho hepatico masa voluminosa (14 x 10 mm), con realce heterogeneo,
centro necrético. Ademds, presentaba quistes de menor tamafo. En cuerpo
de pancreas se observaba lesion nodular con realce heterogéneo sugestivo de
malignidad. En gldndula suprarrenal izquierda se observa lesidon nodular con
realce heterogéneo de 31 mm de didmetro méaximo, sugestiva de secundaris-
mo (Figura 6A).

Se realizd tomografia de térax ante la sospecha de metastasis pulmonar. En
l6bulo inferior derecho presentaba nédulo de bordes irregulares, parahiliar, de
22 mm de diametro maximo, altamente sugestivo de metdstasis, ademas de
adenopatia mediastinal multiple (Figura 6B).

La paciente, en conjunto con su familia, decidié no continuar con el estudio
y el tratamiento de la enfermedad, dada la evolucion térpida y el mal estado
clinico.

Discusion

Nuestra paciente presenté un cuadro clinico tipico de sindrome carcinoide.

Es un sindrome producido por un tumor neuroenddcrino. Su incidencia es
baja (1-2 cada 100.000 personas al afno). La localizacion mas frecuente es el
tracto gastrointestinal, principalmente fleon; y en segundo lugar pulmon. Sus
sintomas son secundarios a la liberacion de sustancias vasoactivas (serotonina,
histamina, bradicininas, entre otras sustancias). Los sintomas mas frecuentes
son episodios de eritema generalizado y diarrea‘™ 2.

Las sustancias son inactivadas por el higado si arriban a través de la circulacion
portal; pero si existen grandes concentraciones o metastasis hepdtica, alcan-
zan la circulacion derecha donde suelen generar compromiso a nivel valvular
tricuspideo y pulmonar.

Nuevamente, las sustancias suelen ser inactivadas en el pulmon. Sin embargo,
si existe shunt derecha — izquierda o bien, metéstasis pulmonares pueden al-
canzar las cavidades izquierdas dando compromiso de vélvulas mitral y adrtica,
lo cual es poco frecuente y no suele ser de magnitud severa.

Nuestra paciente presento ligero pasaje de burbujas de derecha a izquierda y
una imagen pulmonar sugestiva de metastasis, lo que podria explicar las val-
vulopatias izquierdas.

El prondstico de la enfermedad depende en gran medida del compromiso car-
dfaco, y no tanto de la progresion tumoral. El mal estado general de la paciente
y siguiendo su deseo y el de su familia no se prosiguié con mdés estudios y se
realizé tratamiento paliativo.

El ecocardiograma transtoracico tiene un rol fundamental en el estudio de esta
enfermedad. Los hallazgos tipicos son dilatacion de cavidades derechas asocia-
das a compromiso tricuspideo y pulmonar.

La valvula tricUspide suele presentar dilatacion anular y engrosamiento di-
fuso de las vélvulas, retraccién e inmovilidad. Las cuerdas tendinosas suelen
estar engrosadas, y muchas veces acortadas. Estas alteraciones conllevan
a un gran déficit de coaptacion central e insuficiencia tricuspidea severa.
La estenosis tricuspidea es extremadamente rara. El leve incremento en
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el gradiente anterégrado se produce por el hiperflujo generado. La insu-
ficiencia genera en el Doppler continuo un espectro denso, triangular con
pico precoz en forma de daga, dada la rapida disipacién de gradiente entre
ventriculo y auricula.

La vélvula pulmonar suele presentar un compromiso similar a la tricispide. La
combinacién de estenosis e insuficiencia es frecuente. Nuestra paciente pre-
sento insuficiencia severa.

El Doppler color muchas veces subestima la severidad de la insuficiencia pul-
monar (IP), dado que el reflujo finaliza tempranamente en la didstole, siendo la
duracion del reflujo inversamente proporcional a la severidad.

El dato mas util para el estudio de la insuficiencia pulmonar es el Doppler con-
tinuo.

Una senal regurgitante densa y triangular, que finaliza previo al inicio del flujo
anterégrado denota severidad; al igual que un

indice de regurgitacion pulmonar (relacion entre la duracion del reflujo y el
intervalo entre dos flujos anterégrados) menor a 0,77 y un tiempo de hemipre-
sion menor a 100 ms.

Por ultimo, si se visualiza compromiso mitral y aértico es mandatoria la
deteccion del shunt intracardiaco a través de la utilizacion de solucion fi-
siolégica agitada, y la deteccién de metdstasis pulmonar con tomografia
computada.

El tratamiento debe ser rdpidamente instaurado luego del diagnéstico. Los
andlogos de la somatostatina (octreotide) deben indicarse de inicio con el
fin de reducir la liberacién de hormonas por las células tumorales y mejorar
los sintomas. El tratamiento quirdrgico del tumor primario y de las metdsta-
sis hepaticas pueden ser una opcién en aquellos pacientes sin una alta carga
de enfermedad hepatica. Ambas cirugfas pueden mejorar el prondstico de la
enfermedad y reducir la cardiopatfa asociada. La cirugia hepatica esta contrain-
dicada en presencia de insuficiencia cardfaca derecha dado el mayor riesgo de
sangrado intraoperatorio.
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El tratamiento médico de la cardiopatia se basa principalmente en el manejo de
fluidos con diuréticos. La cirugia de la enfermedad valvular derecha estd indica-
da en aquellos pacientes con insuficiencia o estenosis severa con intolerancia
al ejercicio o insuficiencia cardiaca derecha, y una expectativa de vida mayor a
un afo. Una vez que el paciente se encuentra sintomatico por la cardiopatfa, el
prondstico empeora significativamente y el riesgo perioperatorio se incrementa.
Por lo tanto, debe definirse mediante un abordaje multidisciplinario (clinica mé-
dica, oncologia, cardiologia, cirugia general, cirugia cardiovascular, anestesiologia
cardiovascular) la estrategia adecuada, y llevarla a cabo con celeridad.

Conclusioén

El sindrome carcinoide es una enfermedad rara debido a la baja incidencia de
los tumores neuroendocrinos. El compromiso cardiaco es frecuente. El diag-
néstico requiere de una elevada sospecha clinica asociado de un estudio por
iméagenes completo. El eco Doppler cardiaco tiene un rol fundamental. El mal
prondstico que conlleva la cardiopatia amerita de un rapido diagndstico y tra-
tamiento mediante un abordaje multidisciplinario.

Ideas para recordar

El sindrome carcinoide es producido por tumores neuroendécrinos.

Los sintomas se producen por sustancias vasoactivas (serotonina) y suelen
ser diarrea, episodios de eritema y broncoespasmo.

El compromiso cardiaco es frecuente y afecta predominantemente valvulas
derechas.

La lesion caracteristica es el engrosamiento e inmovilidad valvular.

Bibliografia

Baron T, et al. Cardiac Imaging in Carcinoid Disease. JACC 2021.

2. SteedsR, et al. Multidisciplinary team management of carcinoid heart disea-
se. Endocrine connections. (2019) 8, R184-199.
(
s 4 4




