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Sindrome Carcinoide con Envolvimiento de Valvulas TriclUspide y
Pulmonar: Hallazgos al Ecocardiograma Tridimensional
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Introduccion

Los tumores carcinoides son neoplasias neuroenddcrinas
raras con prevalencia de 1,2 a 2,1 casos para cada 100.000
habitantes." En un panorama histérico, la primera descripcién
de un tumor carcinoide fue atribuida a Ranson en 1890, el
término “karzinoide” fue usado por Oberndorfer en 1907
para describir adenocarcinomas con evolucién indolente, el
tumor fue clasificado como tumor neuroenddcrino en 1928
por la identificacién de células enterocromafines y Page et al.
describieron los niveles elevados de 4cido 5-hidroxindolacético
en la orina de pacientes con sindrome carcinoide en 1955. 2
Esos tumores tienen origen en el tracto gastrointestinal y en el
sistema traqueobroncopulmonar en 75% y 25% de los casos,
respectivamente. En el tracto gastrointestinal, el intestino
delgado es el sitio primario més comdin, seguido del apéndice
cecal y del recto. El crecimiento indolente determina que 20%
a 30% de los pacientes presenten enfermedad diseminada en
el momento del diagnéstico.'

El sindrome carcinoide, presente en apenas 5% a 7% de
los tumores, consiste en un conjunto de seiales y sintomas
generados por la liberacién de sustancias vasoactivas en
la circulacién sistémica a partir de metastasis hepaticas
principalmente, pues desvian el metabolismo en el higado
de primer pasaje. Las manifestaciones clinicas mas comunes
son rubor, diarrea secretora y disnea. La afectacion cardiaca
sucede en 50 % de los pacientes y la insuficiencia cardiaca
constituye la principal causa de mortalidad.*

El ecocardiograma es la modalidad diagnéstica inicial ideal
para evaluacion de pacientes con sospecha de envolvimiento
cardiaco en el sindrome carcinoide, ya que es un examen
simple, no invasivo, ampliamente disponible y de bajo costo.
Por medio de él es posible evaluar el envolvimiento valvular
y sus consecuencias hemodindmicas. El andlisis tridimensional
por el ecocardiograma permite una visualizacién mas clara de
la afectacion valvular y podrd ser herramienta importante en el
planeamiento terapéutico de esos pacientes con el aumento del
conocimiento y experiencia en el tratamiento de la enfermedad.
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Relato del Caso

Paciente del sexo masculino, 37 anos, se presentd por queja
de diarrea, rubor facial y disnea. Al examen fisico, ademas
de eritema en rostro, se observé turgencia yugular bilateral,
hepatomegalia dolorosa, edema importante de miembros
inferiores y soplo sistélico en foco trictspide. La tomografia
de abdomen demostré hepatomegalia, con parénquima
heterogéneo, a costa de mdiltiples lesiones nodulares con realce
predominantemente arterial y venoso, contornos lobulados y
limites poco definidos, ademas de lesién nodular con realce por
el contraste junto al alza de fleo distal, en la fosa iliaca derecha,
midiendo cerca de 2,6 cm, probablemente correspondiendo a
la lesion primaria. El diagnéstico de neoplasia neuroendécrina
de bajo grado fue confirmado por inmunohistoquimica con
cromogranina A positiva de la lesion intestinal. La elevacion
del 4cido 5-hidroxindolacético en la orina de 24h confirmé
la sospecha de sindrome carcinoide. El ecocardiograma
transtordcico evidencié adecuada funcién sistodiastélica del
ventriculo izquierdo e importante aumento de las cavidades
derechas con contractilidad preservada de ventriculo derecho.
La valvula tricGspide presentaba engrosamiento difuso de las
valvas y aparato subvalvular, determinando severa retraccién
de cuerdas tendinosas y restriccion de movilidad de las
cuspides con importante flujo regurgitante al Doppler (Figuras 1,
2y 3). La vélvula pulmonar presentaba valvas engrosadas con
severa restriccion de movilidad, determinado flujo sist6lico
con velocidad aumentada de 3,6 m/s y gradientes sistélicos
maximo de 53 mmHg y medio de 32 mmHg (Figura 4).
Realizado tratamiento con dosis mensuales de analogo de la
somatostatina de accién prolongada (octreétido), evolucionando
con empeoramiento sintomatico progresivo. Fue llevado a
trasplante hepatico sin correccién previa de las valvulopatias,
habiendo evolucionado con inestabilidad hemodindmica y ébito.

Discusion

El sindrome carcinoide es manifestacion rara y tardia de
un tumor neuroenddécrino. Los tumores carcinoides pueden
secretar una gran cantidad de sustancias vasoactivas, que
son ampliamente inactivadas por el higado. Cuando las
células tumorales metastatizan hacia el higado, las sustancias
vasoactivas se vuelven aptas para alcanzar la circulacion
sistémica y determinan las manifestaciones clinicas
caracteristicas del sindrome carcinoide. Esas sustancias
vasoactivas van a provocar alteraciones estructurales en el
endocardio de las cdmaras cardiacas derechas, con depésitos
de placas de tejido fibroso en las superficies valvulares y
subvalvulares. En pacientes con evidencia ecocardiografica
de enfermedad cardiaca carcinoide, la sobrevida en el
periodo de tres afos es de 31% contra 68% en aquellos sin
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envolvimiento cardiaco.®

La enfermedad cardfaca carcinoide tipicamente envuelve
las valvulas trictspide y pulmonar, causando insuficiencia
cardiaca derecha. El envolvimiento de las vélvulas adrtica
y mitral es raramente relatado.** El ecocardiograma es
la principal modalidad diagnéstica para evaluacién del
envolvimiento cardiaco. Las caracteristicas ecocardiograficas
de la enfermedad carcinoide cardfaca son el engrosamiento
de las clspides y del aparato subvalvular de las vélvulas
pulmonar vy tricispide, determinando falla de coaptacién o
restriccion de apertura de las clspides valvulares. La vélvula
tricGspide con regurgitacion importante aparece en 90%
de los casos y la valvula pulmonar con estenosis en 53% y
regurgitacion en 81%.° La estenosis pulmonar puede agravar
la regurgitacion trictspide, e inversamente la gravedad de
la estenosis pulmonar puede ser subestimada por causa
del bajo débito cardiaco y el gran volumen regurgitante
tricuspideo. El engrosamiento difuso de las vélvulas y aparato
subvalvular es menos grave en las valvulas aértica y mitral,
cuando es comparado al lado derecho, pues las sustancias
vasoactivas son inactivadas en el parénquima pulmonar.
Cuando se observa el envolvimiento del lado izquierdo,
se debe investigar la presencia de foramen oval patente,
comunicacion interatrial, tumor carcinoide broncogénico o
altos niveles circulantes de sustancias vasoactivas. El empleo
del ecocardiograma transesofagico contrastado es un método
para evaluar existencia de flujo derecha-izquierda por medio
de un foramen oval patente y que puede estar presente en
41% de los pacientes.”

El ecocardiograma tridimensional (3D) representa una
gran innovacién en el diagnéstico cardiovascular y permite
la representacién de las estructuras cardiacas en cualquier
punto de vista espacial. La evaluacion de la valvula trictspide
por medio del ecocardiograma 3D presenta valor incremental
diagnostico sobre el ecocardiograma bidimensional (2D)

’
favoreciendo la identificacion de las ctspides y localizacion
del envolvimiento valvular. Mientras, en relacion a la vélvula
pulmonar, el ecocardiograma 2D, el ecocardiograma
transtoracico 3D y el ecocardiograma transesofagico 3D no
presentan diferencias significativas en la capacidad diagndstica
de las lesiones valvulares pulmonares. En el presente caso,

el ecocardiograma 3D en tiempo real fue importante en la
demostracién del origen valvular de la estenosis pulmonar y
volvié claro el papel de la retraccién y engrosamiento valvular
en la disfuncién valvular trictspide.

A pesar de que algunos casos presentan buen control
de los sintomas con el uso de analogos de la somastotina,
la evolucién a insuficiencia cardiaca es esperada.
La cirugfa de reemplazo valvular debe ser una opcién en
casos seleccionados. El pronéstico atn es limitado, siendo
observado en las Gltimas décadas un aumento en la sobrevida
para la media de 4,4 anos. La indicacién quirdrgica precoz
en pacientes ain asintomaticos puede ser el factor envuelto
en esa mejora, aunque no existan evidencias suficientes en
la literatura para definir cambios en la historia natural de
la enfermedad.® El abordaje terapéutico de la enfermedad
cardiaca es complejo y la evaluacién cuidadosa con
examenes complementarios de imagen es fundamental
para el adecuado reconocimiento de los estandares de
la enfermedad.>™
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Figura 1 - Ecocardiograma transtoracico tridimensional en tiempo real. A: Visualizacion de las valvulas atrioventriculares en su cara ventricular, durante la diéstole,
demostrando las vélvulas abiertas; B: El mismo plano de visualizacién durante la sistole, demostrando la valvula mitral cerrada y la valvula tricuspide fija.

Figura 2 - Ecocardiograma transtorécico tridimensional después de reconstruccion, demostrando valvula tricispide con engrosamiento difuso de los valvas, acortamiento
de cuerdas tendinosas y traccion apical con déficit de coaptacion sistolico. A y C: Visién ventricular, exhibiendo las vélvulas tricuspide y mitral durante la diastole;
By D: Visién atrial, exhibiendo las valvulas tricispide y mitral durante la sistole.

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2017;30(3):101-105
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Figura 3 - Ecocardiograma transtoracico tridimensional en tiempo real con mapeo de flujo de la vélvula tricispide con Doppler color, demostrando valvas fijas (flechas)
y flujo laminar tanto durante la sistole (A y B) como durante la digstole (C y D). Regurgitacion tricuspide de grado severo sin componente estenético.

V. PULHONAR
-

Figura 4 - Ecocardiograma transtorécico tridimensional en tiempo real con mapeo de flujo de la via de salida ventricular derecha y valvula pulmonar en cuatro momentos
del ciclo cardiaco, demostrando estenosis en plano valvular con leve grado de regurgitacién valvular asociado. A: didstole tardia; B: apertura valvular pulmonar; C: pico
sistdlico; D: diastole precoz.
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