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Presentacion de caso
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RESUMEN

Los tumores carcinoides son neoplasias del tejido neuroendocrino. El sindrome carcinoide usualmente
resulta de metastasis hepaticas. El dafno cardiaco se caracteriza por engrosamiento fibroso del endocardio
valvular del lado derecho. Estos cambios frecuentemente conducen a retraccién de las valvulas tricUspide y
pulmonar. Reportamos un caso sin compromiso valvular pero con insuficiencia cardiaca con gasto cardiaco

elevado.
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ABSTRACT

Carcinoid tumors are neuroendocrine malignancies. The malignant carcinoid syndrome usually results
from metastases to the liver. Carcinoid heart disease is characterized by fibrous endocardial thickening that
involves the right side of the heart. These changes frequently lead to retraction of the leaflets of the tricuspid

and pulmonary valves. We report a case without valvular involvement but with high output heart failure.
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INTRODUCCION

| tumor carcinoide pertenece a la familia de

los tumores neurosecretores o apudomas.
Es una neoplasia que deriva de las células del
sistema endocrino difuso . Tiene una inciden-
cia de 1.2 a 2.1 por cada 100 000 habitantes por
afno ®. Nunca se localiza primariamente en el
corazén y de forma muy excepcional presenta
metéstasis en este y en el pericardio “. Su locali-
zacién mas frecuentes es en el tracto gastrointes-
tinal y pulmones, pero aproximadamente en el
75% de los pacientes existe metastasis al inicio
del diagnéstico ®®. El sindrome carcinoide lo
produce el exceso de la secrecién hormonal pro-
ducida, que se manifiesta fundamentalmente
como rubefaccién cutédnea, diarrea, broncoes-
pasmo y cardiopatia valvular. Mas de la mitad de
pacientes que presentan sindrome carcinoide
tienen afectacion cardiaca, que es fundamental-
mente valvular, con un claro predominio de las
cavidades derechas .

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 55 anos de edad, blan-
co, con antecedentes patolégicos personales de
Diabetes Mellitus y Tiroidectomia Parcial. Acude
al area de salud aquejando falta de aire a esfuer-
zos moderados y aumento de volumen en ambos
miembros inferiores. Fue remitido a consulta de
cardiologia de su area de salud por estos moti-
vos. Al interrogatorio refiri6 ademas dolor en
hemiabdomen superior derecho, decaimiento,
pérdida de peso (alrededor de 13 kg en 6 meses)
y aumento en el nUmero de deposiciones (4 ve-
ces al dia), habitualmente postpandriales y de
aproximadamente 4 anos de evolucion.

Durante el examen fisico se constataron los
siguientes hallazgos:

v Hiperpigmentacién de la piel y mucosas.
Ingurgitacion yugular.
P, acentuado.
Soplo holosistélico de alta intensidad
(4/6) el cual era mas intenso en inspira-
cién, con epicentro en el 4to espacio In-
tercostal de la region paraesternal.
v" Hepatomegalia de aproximadamente 4cm
por debajo del reborde costal derecho,

AURNIN

de consistencia dura, borde irregular y
dolorosa.
v' Edema en ambos miembros inferiores en
su 1/3 inferior, normotérmicos, de no facil
Godet.
Complementarios de Laboratorio (de In-
terés):
Hemoglobina: Disminuida (98g/l)
Eritrosedimentacion: Acelerada
Hierro Sérico y Ferritina: Dentro de limites
normales
Enzimas hepdticas: ALT, AST, Fosfatasa alca-
lina, GGT (aumentadas)
HBsAg, Ac HCV y Ac HIV: Negativos
HCG y AFP: Normales.
Cuantificacién de Acido 5 Indolacético en Ori-
na: Negativo
Cuantificacion de Acido Vaniliimandélico en
Orina: Negativo
Electrocardiograma: Ritmo sinusal. Eje del
QRS en el plano frontal 30°. Bloqueo de Rama
Derecha del Haz de His. Frecuencia cardiaca 112
Ipm.
Radiografia de Térax: Cardiomegalia mode-
rada.Redistribucion venocapilar. Signos de con-
gestion hiliar bilateral.

Ecocardiograma Transtoracico (Figura: 1):

2D/MM:

v' Se constatoé dilatacion global de cavida-
des cardiacas con funcion sistolica global
de apariencia hiperdinamica. (DTDVI= 58
mm, DTDVD =47 mm, FEVI= 78 %, FA-
VI=44%, TAPSE=32mm)

v' Aparatos valvulares morfolégicamente
normales. Los mismos se exploraron
desde multiples proyecciones y no se
observaron alteraciones estructurales,
excepto dilatacion de los anillos.

v" Derrame pericardico laminar.

v" Vena Cava Inferior dilatada (26 mm) con
notable atenuacién del colapso inspirato-
rio (< 50%).El parénquima hepatico,
desde las proyecciones subcostales, se
mostré francamente anormal, con eviden-
te aumento de tamano de la glandula. Se
sugirié ultrasonografia hepatica.
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Figura No.1: Ecocardiograma transtoracico
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Ecocardiograma Transtoricico.{A} Vista de 4 cdmaras apical. Obsérvese como la apariencia de la vélwia tricispide es normal.
{B} Notable aliasing a nivel de los tractos de entrada de ambos ventriculos{C} Insuficiencia mitral leve y tricuspidea moderada.

Doppler Color:

v Jet de insuficiencia tricuspidea modera-
da (céntrico).Area del jet de 8,28 cm® y
area de la auricula derecha de 27.8 cm?®
.Relacion de areas 30%.

v Jet de insuficiencia mitral ligera.

v Llamé la atencion la presencia de notable
Aliasing a nivel de todos los tractos de
entrada y salida (Aliasing “universal”)
presumiblemente secundario al marca-
do estado hiperdinamico.

Doppler Pulsado/ Continuo (pulmonar y tri-

cuspideo).

Flujograma pulmonar: curva |l

Tiempo de aceleracion pulmonar: 91 mseg

Velocidad Maxima de Regurgitacion Tri-
cuspidea = 3,17 m/s

Gradiente Pico de Regurgitacién Tricuspidea
= 40 mm/Hg

Presién estimada en AD: 15 mmHg.

Presion sistélica en TAP: 55 mmHg.

Presion media en TAP: 38,2 mmHg.
Resistencia Vascular Pulmonar = 1,16 UW
indice de Resistencia= 0,019.

GCVI = 11 I/min
GCVD= 10.8 I/min
Qp/Qs = 1.

(Hipertensién Pulmonar moderada hiperdina-
mica sin incremento de las resistencias vascula-
res).

Se sugiri6 realizar Ecocardiograma Trans-
esofagico para descartar cardiopatia estructural,
identificar alguna causa que justificara la dilata-

cion de las cavidades y evaluar posible etiologia
de la hipertension pulmonar.

Ecocardiograma Transesofagico:

Definitivamente no se constataron alteraciones
de los aparatos valvulares, defectos septales,
drenajes venosos andmalos, ni otras alteraciones
estructurales. Con auxilio de Doppler Color se
demostré una vez mas “Aliasing Universal” por
incremento de las velocidades de los flujos trans-
valvulares. Insuficiencia mitral ligera e Insuficien-
cia Tricuspidea moderada.

Hallazgos compatibles con estado hiperdina-
mico posiblemente por alteraciones del gran en-
torno hemodinamico (anemia, vasodilatacion
periférica, taquicardia, fistulas).

USG Hepatico y Renal: Gran hepatomegalia
multinodular que practicamente sustituye al
parénquima (Figura 2). No otras alteraciones
hepatobiliares. Masa compleja predominante-
mente quistica en proyeccién de la glandula su-
prarrenal izquierda que mide 37 x 44 mm.

Figura No.2: Ultrasonido Abdominal
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TAC de Abdomen (Contraste endovenoso y
via oral): Hepatomegalia Difusa con multiples
lesiones hiperdensas, diseminadas en toda la
glandula hepética. Adenopatia peri pancreatica y
en hilio hepatico. Ligera cantidad de liquido asci-
tico perihepatico. Suprarrenal derecha engrosa-
da, midiendo 2,6 x 2 cms.

Se examind el Toérax y se constato: Ligero
engrosamiento pericardico (7mm).Marcados sig-
nos de congestion hiliar bilateral con moderada
cardiomegalia. Bandas atelectasicas bibasales en
los segmentos posteriores.

Biopsia Hepatica: Metastasis hepatica por
carcinoma neuroendocrino con patrén carcinoide
difuso y acinar de alto grado de malignidad (Fi-
guras 3AyB).

Figura No.2: Biopsia Hepéatica

Figura 3 . Biopsia Hepatica. Panel A: tincién de hematoxilina —
eosina, muestra la sustituciéon casi completa del parénquima
por células metastasicas. Panel B: Inmunohistoquimica, se
observa marcador de indice de proliferacién celular positivo
en mas del 80% de los nucleos tumorales. Cortesia del Dr.
Carlos Dominguez Alvarez. CENRAP. Hospital Hermanos
Ameijeiras.

Inmunohistoquimica: Cromogranina A: Posi-
tiva +++. Ki67: Positivo en mas del 80% de los
nucleos tumorales

Con todos los datos anteriormente expuestos
se diagnosticé sindrome carcinoide por sintomas
clinicos (diarreas, hiperpigmentacién facial y
manifestaciones de insuficiencia cardiaca global
de gasto cardiaco elevado), el USG y TAC abdo-
minal confirmaron el higado multinodular y la
biopsia hepatica fue compatible con tumor neu-
roendocrino con Inmunohistoquimica de carci-
noide.

COMENTARIOS

Diferentes series reportan que el sindrome carci-
noide esta presente entre 2-30% de los pacientes
con tumor carcinoide ®'"). Sin embargo, la afec-
cion cardiaca ocurre en mas del 50 % de los pa-
cientes con este sindrome "2 ¢ influye negati-
vamente en su pronéstico *'¥ Casi todos estos
pacientes tienen afectacion de la valvula tricispi-
de, en forma de acortamiento, engrosamiento,
retracciéon e inmovilidad de las valvas, que se
encuentran fijas y rigidas en una posicion semi-
abierta dando lugar a un orificio constante. En
consecuencia, en casi todos ellos existe una re-
gurgitacion tricuspidea moderada o importante
por coaptacion incompleta. El estudio con Dop-
pler continuo de la regurgitacion tricuspidea seve-
ra se caracteriza por una onda con pico precoz y
descenso rapido (perfil «en daga»). En muchos
de ellos la valvula tricUspide tiene, asimismo, un
comportamiento estendtico. Es también habitual
la afectacion de la valvula pulmonar (en alrededor
del 50% de los pacientes con afectacion cardia-
ca), en forma de retraccion y engrosamiento de
las valvas. En el estudio Doppler de la valvula
pulmonar se observa un elevado porcentaje de
estenosis (50%) y de regurgitacion (80%).

La afectacion de las valvulas de las cavidades
izquierdas es rara (menos del 10%) @ rela-
cionandose casi siempre con metastasis pulmo-
nares, pacientes con comunicacioén interauricular
0 cuando existen niveles muy altos de serotonina
circulantes 13,

Existe dilatacién de la auricula derecha y del
ventriculo derecho en la gran mayoria de pacien-
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tes (alrededor del 90%). También se han descrito
metastasis miocardicas, aunque son excepciona-
les. Un pequeno porcentaje de pacientes presen-
ta derrames pericardicos ligeros 3.

Los hallazgos hemodinamicos que se encuentran
en los pacientes con sindrome carcinoide son
con mayor frecuencia los relacionados con la
insuficiencia tricuspidea y ocasionalmente con la
estenosis pulmonar. Lo interesante de este caso
es precisamente la presencia de un estado hiper-

dindmico que justifica las manifestaciones de
insuficiencia cardiaca de gasto elevado aun en
ausencia de las lesiones cardiacas caracteristicas
que fueron descritas anteriormente. Sélo se en-
contré en la literatura reportado el caso de un
paciente con estado hiperdinamico provocado
por una gran vasodilatacion secundaria a sustan-
cia P 9.
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ABREVIATURAS EMPLEADAS

AD: Auricula Derecha

AFP: Alfa Feto Proteina

Ac HCV: Anticuerpo contra Virus Hepatitis C

Ac HIV: Anticuerpo contra Virus de Inmunodeficien-
cia Humana

ALT : Alanin aminotransferasa

AST: Aspartato aminotransferasa

DTDVI: Diametro telediastélico del VI.

FEVI: Fraccion de eyeccion del Ventriculo Izquierdo.
FAVI: Fraccién de acortamiento del Ventriculo Iz-
quierdo.

GCVD: Gasto cardiaco del Ventriculo Derecho.

GGT: Gamma — Glutamil transpeptidasa

HBsAg: Antigeno de Superficie del virus de la
Hepatitis B

HCG: Gonadotropina Coridnica Humana.

Ki 67: Marcador de indice de proliferacién celular.
Qp/Qs: Relacion Flujo Pulmonar — Flujo Sistémico.
TAC: Tomografia Axial Computarizada.

TAP: Tronco de la arteria Pulmonar

TAPSE: Excursion Sistélica del Plano Anular Tri-
cuspideo.

USG: Ultrasonido.
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