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Palabras clave

RESUMEN

> Valvula congelada.
= Carcinoma neuroendocrino.
> Tricvalve.

La valvulopatia carcinoide tricuspidea es una enfermedad infrecuente pero con alta mortalidad relacionada
con la severidad del reflujo valvular, un diagndstico tardio y limitadas opciones terapéuticas. Se presenta el
caso de una mujer de 67 afos que consulta por diarrea cronica, pérdida de peso y clinica de insuficiencia
cardiaca derecha. La tomografia por emisién de positrones y la biopsia hepatica confirmaron la presencia
de un carcinoma infiltrante neuroendocrino en el fleon. El ecocardiograma transtoracico mostré una vélvula
trictspide de velos inmoviles con apariencia de vélvula congelada e insuficiencia severa. Se implanté una
doble vélvula transcatéter TricValve, un procedimiento pionero en Chile, con resultado clinico excelente.

Keywords

ABSTRACT

> Frozen valve.
= Neuroendocrine carcinoma.
= TricValve.

Tricuspid carcinoid valve disease is a rare disease with high mortality related to the severity of valvular regurgita-
tion, late diagnosis and limited therapeutic options. We present the case of a 67-year-old woman who consulted
due to chronic diarrhea, weight loss and symptoms of right heart failure. Positron emission tomography and liver
biopsy confirmed the presence of infiltrating neuroendocrine carcinoma of the ileum. Transthoracic echocardio-
gram showed a tricuspid valve with immobile leaflets with the appearance of a frozen valve and severe insufficien-
cy. A double TricValve transcatheter valve was implanted, this being the pioneering procedure in Chile, also with
excellent clinical results.

Caso clinico

Al examen fisico destaca edema de las extremidades inferiores, ascitis e ingur-
gitacion yugular. Se inicia estudio con imagenes de resonancia magnética ab-
dominal donde se detecta tumoracion en el I6bulo hepético derecho, por lo

Mujer de 67 afos, sedentaria, con sobrepeso, hipotiroidea, sin antecedentes
quirdrgicos relevantes y con historia de hija fallecida por una neoplasia hema-
toldgica.

Hace 2 anos inicia clinica de deposiciones liquidas frecuentes, asociada a un
significativa pérdida de peso; posteriormente, nota aumento de volumen de
los miembros inferiores y disnea progresiva llegando a ser de minimos es-
fuerzos.
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que se solicita tomografia computarizada por emisién de positrones (PET-CT).
Con esta prueba se objetivan dos focos hipercaptantes en el fleon y un nédulo
hipervascular hepético con sobreexpresion de los receptores de somatostatina
y multiples adenopatfas mesentéricas.

Para el estudio de la disnea de esfuerzo se indica un electrocardiograma en
reposo que mostré sobrecarga del ventriculo derecho. Asimismo, un ecocar-
diograma transtoracico (ETT) ambulatorio informa de una severa dilatacion de
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R E T I C ecocardiografia

las cavidades derechas (Video 1), una vélvula tricispide de velos engrosados y
rigidos (Videos 2y 3) que condiciona un jet de insuficiencia tricuspidea severa

a 3y Video 4), marcada dilatacién de la cava inferior y de las venas
suprahepaticas (Video 5) y funcién sistélica ventricular derecha conservada. A
nivel pulmonar se aprecian velos rigidos con insuficiencia moderada.

Medicion de la vena contracta de insuficiencia tricuspidea.

Video 1. Ecocardiograffa transtoracica (ETT). Vista paraesternal eje largo, en
el que se observa una evidente dilatacion del ventriculo derecho.

Video 2. ETT. Vista paraesternal eje largo del tracto de entrada del ventriculo
derecho (TSVD). Se observa la rigidez de los velos que condiciona una Modo M color. Se observa una insuficiencia tricuspidea
insuficiencia severa. holosistdlica.

° -
1 1T Vmax 1.83m/s
ITGPméax  13.43 mmHg

Video 3. ETT. Vista paraesternal eje corto a nivel de los grandes vasos,
apreciando una insuficiencia tricuspidea severa. Nétese el desplazamiento
del tabique interauricular hacia la auricula izquierda, sugerente de
sobrecarga de presion de la aurfcula derecha. Velocidad méxima de insuficiencia tricuspidea.
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Video 4. ETT. Vista apical de 4 cdmaras con enfoque en el ventriculo
derecho, en el que se visualiza una insuficiencia tricuspidea severa.

Video 5. ETT. Vista apical subcostal; se observa la inversion del flujo sistélico
de las venas cava inferior y suprahepatica.

El analisis del laboratorio sanguineo fue anodino, sin registro de marcadores de
dafio miocdrdico (troponina y/o péptidos natriuréticos).

Se le realiza una biopsia hepatica que concluye con un infiltrado tipo carcino-
ma con diferenciacién neuroendocrina. Se inicia terapia con sandostatina y diu-
réticos logrando el control de las evacuaciones liquidas, diminucién transitoria
del edema y ascitis; sin embargo, reaparece la ascitis de forma progresiva y se
tuvo que realizar una peritoneocentésis, descartando finalmente la actividad
neoplasica.

EI ETT de control mostré una insuficiencia pulmonar moderada e insuficiencia
tricuspidea severa.

Discutido el caso por el servicio, se considerd de alto riesgo quirdrgico por la
actividad del carcinoma neuroendocrino y se planted la posibilidad de terapia
percutdnea para disminuir la sobrecarga de volumen de cavidades derechas.
Fue sometida a un cateterismo venoso en atrio y ventriculo derechos y la ar-
teria pulmonar que informé: indice cardiaco de 2,24 L/min/m?, presién capilar
pulmonar de 16 mmHg, gradiente transpulmonar de 7 mmHg, presion media
de la aurfcula derecha 35 mmHg y onda V de vena cava superior de 37 mmHg.
Por tanto, la paciente cumplia con los criterios exigidos para una protesis
TricValve: onda V > 15 mmHg; excursién sistolica del anillo tricuspideo (TAPSE)
> 12 mm, fraccién de eyeccién del ventriculo izquierdo (FEVI) > 30% y presion
sistélica de la arteria pulmonar (PsAP) < 65 mmHg.

Se planificé el implante de la TricValve (doble prétesis a nivel de la cava superior
e inferior). Se midié el calibre de la vena cava superior (a nivel de la arteria pul-
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monar) y de la vena cava inferior logrando el implante biprotésico. Se controld
con una angiografia de la auricula derecha, evidencidndose la ausencia de re-
flujo periprotésico hacia las cavas (Video 6).

Video 6. Angiografia cardiaca derecha. Implante biprétesico con ausencia
de reflujo periprotésico hacia las cavas.

En el ecocardiograma de control se observd una notoria regresion del flujo
transtricuspideo con buena funcionalidad de las protesis bicavas (Video 7).
Posteriormente se describié la regresion de la ascitis y la mejoria de la capaci-
dad funcional a un estadio Il. Ante el excelente resultado clinico, el equipo de
oncologfa decidié su derivacion para una terapia con Lutecio (radiofdrmaco
especifico para tumores neuroendocrinos) para la remisién de la enfermedad
de base.

Video 7. Vista apical de 4 cdmaras con enfoque en el ventriculo derecho. Se
visualiza el dispositivo TricValve.

Los dispositivos mas innovadores que se estan desarrollando para tratar la insu-
ficiencia tricuspidea funcional son las vélvulas transcatéter. En Chile este ha sido
el primer caso de valvulopatia tricuspidea carcinoide tratado con un dispositivo
TricValve.
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Discusion

La valvulopatia tricuspidea carcinoide es una patologia organica primaria infre-
cuente, siendo la principal causa de morbimortalidad en pacientes con tumo-
res neuroendocrinos metastasicos al higado. Puede cursar asintomatica o con
sintomas insidiosos sugerentes de un fallo cardiaco derecho'.

El dafo cardfaco estd mediado por la actividad secretora tumoral de péptidos
vasoactivos como la 5 hidroxitriptamina (5-HT) (conocida como serotonina o
la hormona de la felicidad), histamina, y prostaglandinas, que determinan la
formacion de placas fibréticas que se depositan en forma focal o difusa en el
endocardio valvular?.

Se caracteriza por el compromiso de predominio derecho, con un engrosa-
miento y poca movilidad de los velos tricuspideos, generando estenosis y/o
insuficiencia, que en la mayoria de los casos es severa. Las cavidades izquier-
das estan relativamente mds protegidas, ya que estos agentes se inactivan a su
paso por la circulacion pulmonar.

El ETT sigue siendo la principal herramienta diagnéstica en caso de sospecha
de una valvulopatfa carcinoide. Los hallazgos clasicos de esta patologia son la
fibrosis focal valvular, aparato subvalvular y endocardio, con un caracteristico en-
grosamiento de los velos que se asemeja a los de una enfermedad reumatica.

La presencia de estenosis tricispidea aislada es practicamente diagndstica; no
obstante, el espectro de presentacién es amplio y la gravedad del compromiso
valvular puede variar desde un simple engrosamiento valvar precoz hasta la
presencia de lesiones severas en estadios mas avanzados?.

La mayorfa de los pacientes tienen afectacion tricispidea con acortamiento,
engrosamiento, retraccion e inmovilidad valvular, que tiende a consolidarse
en posicion semiabierta fija y rigida dando lugar a un orificio constante que
condiciona una regurgitacion tricuspidea severa por esta imposibilidad de
coaptacion valvar.

El estudio por doppler continuo de la insuficiencia tricuspidea severa se carac-
teriza por una onda con pico precoz y descenso rapido (en daga). En la mayo-
ria de los pacientes se observa una dilatacién de las cavidades derechas. En
aquellos pacientes con compromiso izquierdo, alrededor del 90%, presenta un
foramen oval permeable. En estadios mas avanzados de la enfermedad un pe-
queno porcentaje de pacientes presenta derrame pericardico®.

El manejo de los pacientes con valvulopatia carcinoide es complejo ya que
requiere un estudio paralelo de la enfermedad sistémica maligna como la
afectacion cardiaca. Se recomienda un enfoque multidisciplinario en un cen-
tro experimentado, con la participacion de cardiélogos, cirujanos cardiovas-
culares, oncélogos y endocrinos, entre otras especialidades. El manejo debe
individualizarse para cada paciente. Las opciones terapéuticas incluyen terapia
farmacoldgica para la insuficiencia cardiaca como la reduccién agresiva de los
niveles de 5-HT2

No hay una indicacién de cirugfa claramente definida por el reducido nimero
de pacientes con esta enfermedad. Pueden ser candidatos a cirugia de reem-
plazo valvular los pacientes con sintomas persistentes de fallo cardiaca derecho
a pesar del manejo médico 6ptimo. Aquellos con dilatacién severa, disfuncion
ventricular derecha e insuficiencia tricuspidea severa, aun sin sintomas, tienen
una mayor tasa de mortalidad, por lo que se sugiere optar por la cirugfa, consi-
derando el riesgo de mortalidad perioperatoria’.

La reparacion valvular habitualmente no es posible por la restriccion de la aper-
tura valvar, haciéndose necesario su reemplazo. La eleccion de una prétesis
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biolégica o mecénica se debe individualizar ya que las prétesis bioldgicas pue-
den presentar degeneracién mas prematura por la actividad de la enfermedad
carcinoide; sin embargo, el uso de las protesis mecénicas tiene la desventaja
de requerir anticoagulacién indefinida en pacientes que pueden necesitar una
cirugia y la embolizacion de metéstasis, entre otros procedimientos invasivos®.

Actualmente han surgido terapias percutaneas con un reemplazo protésico
0, en los casos de alto riesgo, el implante de proétesis bicavas destinadas a
reemplazar la funcién normal de la tricispide, disminuyendo, de esta mane-
ra, el flujo retrogrado a la auricula derecha y optimizando la hemodinamia
pulmonar’.

Dada la complejidad de esta enfermedad, su manejo debe estar a cargo de
un grupo multidisciplinario. Hay que considerar las preferencias del paciente y
definir el momento éptimo para la terapia endovascular o quirdrgica que per-
mitan una mejorfa de los sintomas y de la calidad de vida del paciente, aunque,
hasta la fecha, habitualmente no se modifica el pronéstico.

Conclusion

La enfermedad cardiaca carcinoide es una causa rara de valvulopatia organi-
ca primaria que afecta al 50% de los pacientes con tumores neuroendocrinos
metastasicos.

Es una enfermedad heterogénea con un amplio espectro de hallazgos ecocar-
diogréficos, en la que resalta el compromiso de las vélvulas derechas, principal-
mente de la trictspide. Solo en el 10% de los casos se encuentra compromiso
en el lado izquierdo.

En pacientes con riesgo de cardiopatia carcinoide se debe adoptar un enfoque
integrado que utilice multiples modalidades de imagen para identificar la pa-
tologia, evaluar la gravedad de la enfermedad y determinar el tratamiento, bien
sea médico, percutdneo o quirdrgico.

Ideas para recordar

-+ Hay que realizar un seguimiento ecocardiografico de los pacientes con tu-
mores neuroendocrinos para adecuar la monitorizacion del funcionamien-
to valvular.

«  En el ecocardiograma de cualquier paciente con sospecha o diagndstico
de carcinoma neuroendocring, si se observa engrosamiento, acortamiento
y rigidez de los velos valvulares (apariencia de velos congelados), también
hay que valorar la posibilidad de compromiso carcinoide cardfaco.

« Para establecer adecuadamente el diagndstico se debe usar la técnica del
eco transesoféagico (si es posible tridimensional) en aquellos pacientes con
malas ventanas acusticas.
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