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DiAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE LOS TUMORES CARDIACOS BENIGNOS EN ADULTOS (M|x0MA Y FIBROELASTOMA
PAPILAR)

Guia pe REFERENCIA RAPIDA

CIE 10: D 15.1 Tumor Benigno del corazon

Diagnostico y Tratamiento de los Tumores Cardiacos Benignos en adultos,
Mixoma y Fibroelastoma Papilar.
ISBN en Tramite

DEFINICION

Los tumores cardiacos primarios constituyen una patologia poco frecuente en todos los grupos de
edad, sin embargo tienen una relevancia clinica importante por el 6rgano que comprometen. Pueden
clasificarse en primarios (cuando surgen de los tejidos cardiacos) 6 en secundarios (metastasis). De
acuerdo a su comportamiento clinico también se dividen en benignos y malignos.

Aproximadamente 75% de los tumores encontrados son benignos y de éstos, mas de 50% de los
casos son mixomas. Alfaro-Gomez 2003

Mixomas

Los mixomas son lesiones proliferativas de lento crecimiento, derivados de células multipotenciales
mesenquimatosas subendocardicas que pueden diferenciarse a mixomas de diferentes linajes
(epiteliales, hematopoyéticas y musculares).

Villalpando 2006

Fibroelastoma papilar

Son pequenios tumores que generalmente se localizan en el aparato valvular, Presentan una
apariencia de anemona marina con un pequeno pediculo que lo sujeta, se encuentra formado por un
centro fibroelastico, rodeado de una capa mixomatosa y una cubierta endotelial. Atin no se conoce
su origen histoldgico. Shapiro L, 2001

PREVENCION SECUNDARIA

DETECCION DE FACTORES DE RIESGO:

Algunos sindromes con lentiginosis enfermedad cutanea con lentigo, nevo azul y efélides asi como
alteraciones endocrinas, se han asociado con mixoma intracardiaco (complejo de Carney)

Cuando se diagndstica mixoma familiar, se recomienda realizar tamizaje en los familiares directos,
para la deteccion oportuna de mixoma cardiaco
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DIAGNOSTICO
DIAGNOSTICO CLINICO: (Ver algoritmo 1)

Mixoma:
La mayoria de los pacientes presentan uno 6 mas de los sindromes de la siguiente triada:

e Embolismo
® Obstruccion intracardiaca

e Sintomas sistémicos
El embolismo puede presentar las siguientes caracteristicas:
_Presente en 30 a 40% de los pacientes
_Generalmente es sistémico, con afectacion frecuente de arterias cerebrales y de retina
_Puede también ocluir arterias periféricas, viscerales, renales y coronarias
_En raras ocasiones en donde el mixoma se localiza en la auricula derecha, se puede presentar
émbolos 6 trombos a los vasos pulmonares e hipertension pulmonar subsecuente 6 embolismo
pulmonar fatal
_Las complicaciones neuroldgicas pueden ser la manifestacion inicial del mixoma auricular. Este
cuadro se puede presentar sin manifestaciones cardiacas

Obstruccion intracardiaca

Depende del tamaiio, movilidad y localizacion del mixoma.

Puede presentarse con disnea, edema pulmonar recurrente vy falla cardiaca derecha, confundiéndose
con estenosis de valvula mitral o tricispidea asi como pericarditis constrictiva. Los mixomas
ventriculares pueden confundirse con estenosis pulmonar 6 aortica.

Si el tumor es suficientemente grande y con un pediculo largo puede obstruir completamente el
orificio de la mitral o tricispide, resultando en sincope o muerte subita. Si el tumor es movil y se
mueve a través del orificio valvular, puede danarlo.

Manifestaciones Sistémicas

Pueden presentarse fatiga, fiebre, rash eritematoso, artralgias, mialgias y pérdida de peso. En
algunos pacientes también se puede presentar: anemia, leucocitosis, trombocitosis; alteraciones en
la velocidad de sedimentacion, proteina C reactiva y niveles de globulinas; independientemente del
sitio y tamano del tumor.

Lo anterior se puede confundir con infeccion, artritis reumatoide, enfermedades de la colagena 6
enfermedad maligna.

Estos datos pueden presentarse en el 50% de los pacientes y desaparecen cuando se reseca el
tumor.

Exploracion Fisica

En cerca del 50% de los pacientes se puede escuchar un soplo sistélico o diastdlico, que puede
variar dependiendo de la posicion en el caso de un tumor maovil.

Fibroelastoma papilar:

El fibroelastoma papilar es el segundo tumor benigno del corazén por frecuencia y representa el
75% de los tumores localizados en las valvulas del corazén.

El 90% se localiza en las valvulas cardiacas; el 95% se localizan del lado izquierdo del corazén,
siendo la valvula adrtica la mas frecuentemente afectada, seguida de la mitral. Usualmente son
solitarios.
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Hasta el 10% de los pacientes pueden permanecer asintomaticos, sobre todo cuando el tumor es
pequeno.

En pacientes sintomaticos, los sintomas son inespecificos, y los mas comunes son disnea, arritmias,
dolor toracico, fatiga, sincope, pérdida de peso y fiebre de origen desconocido.

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes son secundarias a embolismo cerebral, sistémico o en
arterias coronarias; seguido de falla cardiaca y muerte subita asi como a disfuncion valvular

El embolismo de arterias periféricas puede causar isquemia mesentérica, infarto renal, o isquemia de
miembros inferiores

Ocasionalmente se puede presentar fiebre, la cual desaparece con la reseccion del tumor.

En pacientes con fibroelastoma de la valvula mitral, los eventos vasculares cerebrales fueron la
manifestacion clinica mas frecuente.

En pacientes con fibroelastoma de la valvula adrtica la muerte stbita y el infarto miocardico fueron
las manifestaciones clinicas mas frecuentes.

Exploracion Fisica

La exploracion fisica de pacientes con fibroelastoma papilar cardiaco, puede ser normal, sin embargo
el hallazgo principal a la exploracién fisica cardiovascular es la presencia de soplos (sistdlico,
diastélico o sistélico y diastdlico).

La probabilidad de fibroelastoma papilar debe considerarse en pacientes con eventos embodlicos
cerebrales y cardiacos sin etiologia evidente, a estos pacientes se les debe realizar un
ecocardiograma transtoracico o transesofagico

Frecuentemente la deteccion del fibroelastoma papilar es incidental durante protocolos de estudio
(donde se solicita ecocardiografia) por otra patologia cardiovascular. Dado que estos tumores son
de crecimiento lento, pero pueden servir de nido para la formacion de trombos en un periodo corto
de tiempo, los pacientes deberan ser enviados a valoracion quirirgica al servicio de cirugia
cardiotoracica.

PRUEBAS DIAGNOSTICAS: (Ver algoritmo 2)

La evaluacion ecocardiografica de las masas intracardiacas depende de la habilidad para distinguir los
hallazgos anormales de los normales (experiencia del médico), asi como de la calidad de la imagen y
técnica. Por este motivo se recomienda que los estudios se realicen por un experto en
ecocardiografia. De esta manera se limita la posibilidad de error ya que en ocasiones es
extremadamente dificil aun para un profesional de este nivel poder definir el tipo de tumoracion
estudiada.

La ecocardiografia es considerada como el estudio de eleccion por su perfil, el cual incluye la mejor
relacion de costo/efectividad, el ser no invasivo o minimamente invasivo, la facilidad de
desplazamiento del equipo y la posibilidad de poder repetir el estudio cuando asi se requiera. Este
estudio cuenta ademas con una sensibilidad y especificidad elevadas en expertos hasta del 93% en
el caso del abordaje transtoracico y de 99% en el caso del abordaje transesofagico.

Paciente en el cual existe la sospecha de tumoracion intracardiaca, se considera como primera
eleccion la realizacion de ecocardiografia mediante abordaje transtoracico y en los casos en los que
no se pueda definir de manera suficientemente clara la imagen de la tumoracion, por alguna
limitacion en la calidad de la misma se realice la técnica con ETE.
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Las caracteristicas ecocardiograficas de los tumores benignos son:

Mixoma Fibroelastoma papilar

__Tumor movil, conectado al septum _Tumor redondo u oval o bien tener una

interauricular por un pediculo estrecho apariencia regular pero con bordes bien

_Ecogenicidad heterogénea con definidos y textura homogénea

calcificaciones ocasionales, con zonas de _Tamano muy pequeiio y cerca de la mitad de

densidad diferente que sugieren necrosis y ellos tienden a ser pediculados

hemorragia _Generalmente son lesiones tinicas y muy

_Localizacion de la tumoracion en auricula ocasionalmente multiples

izquierda y con origen en la porcion media del
septum interauricular

_Presencia de un pediculo que une la
tumoracion a las estructuras cardiovasculares,

independientemente de su localizacion

Diagnéstico diferencial con tumores malignos:

El 25% de los tumores primarios del corazén son malignos. Los mas comunes son los linfomas y
sarcomas y de estos ultimos el que se presenta con mayor frecuencia es el angiosarcoma. La
sobrevida con sarcoma es de 6 a 12 meses, aun con tratamiento conjunto de los servicios de cirugia
y oncologia, teniendo como alternativas de tratamiento el autotransplante y transplante cardiaco.
Las imagenes que sugieren que el tumor es maligno son:

_La ausencia de pediculo

_Crecimiento acelerado y combinado dentro de la cavidad e invadiendo las paredes

_Extension hacia las venas pulmonares y el septum intraauricular _Infiltracion epicardica y
afectacion simultanea de multiples camaras.

Ante la sospecha de presencia de tumor maligno por imagen de ultrasonido, realice tomografia
computarizada 6 resonancia magnética.
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TRATAMIENTO QUIRURGICO

En todo paciente con sospecha diagnostica de tumor benigno de corazon se debe considerar la
reseccion quirurgica del mismo.

El tratamiento definitivo de los tumores benignos primarios de corazén (mixomas) es
quirurgico, con el fin de evitar complicaciones embolicas y obstructivas en tractos de entrada y
de salida de cavidades cardiacas. Los pacientes deben ser operados cuando se estable el
diagnéstico (mixomas).

En caso de fibroelastomas con tamano menor de un centimetro y de localizacion en auricula
derecha sin interferir con la funcion cardiaca pueden ser vigilados.

Existen diferentes abordajes quirirgicos, los mas frecuente son la esternotomia y la
minitoracotomia.

Todos los pacientes operados de reseccion de tumores benignos primarios de corazon se operan
con circulacion extracorporea, hipotermia leve, administracion de solucion cardioplejica y
pinzamiento aortico.

Los tumores cardiacos primarios de corazén (mixomas) son de forma papilar o de superficie lisa,
siendo los primeros los que tienen mas posibilidad de embolizar, por lo que durante el abordaje
quirtrgico se debe evitar la manipulacién del corazén (levantar, presionar, comprimir) en lo
posible hasta el pinzamiento adrtico, con el fin de evitar eventos embolicos trans-operatorios.

Es importante tener cuidado en el momento de la cirugia, resecar completamente el tumor sin
fragmentarlo y también se debe resecar completamente el pediculo o sitio de implante del
mismo.

Se puede realizar reseccion tumoral con reparacion valvular, anuloplastia o reemplazo valvular
con protesis cuando se encuentra dafio estructural a las valvulas por implante tumoral.

Cuando hay indicacion de corregir patologia congénita de corazén o cuando es necesaria la
revascularizacion miocardica por lesiones obstructivas coronarias o cuando existe indicacion de
implante protésico valvular se puede llevar a cabo en forma concomitante con la reseccion del
tumor benigno primario de corazon.

TRATAMIENTO FARMACOLOGICO

A pesar de que el tratamiento anticoagulante reduce el riesgo de embolismo por trombos, no
modifica el embolismo por fragmentos tumorales.

En pacientes en quienes esta contraindicada la reseccion tumoral se les debe ofrecer anticoagulacion
oral.

CRITERIOS DE REFERENCIA

REFERENCIA AL TERCER NIVEL DE ATENCION

1.

2.

Todo paciente con el diagndstico presuncional de tumor primario del corazén debe ser enviado
al servicio de cardiologia y cirugia cardiotoracica de la unidad que competa, para la reseccion
quirargica del tumor.

Todo paciente que presente sintomatologia asociada a la presencia de tumor cardiaco
(embolismo en SNC 6 periférico) debe ser enviado al servicio correspondiente (neurologia,
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angiologia etc.)
3. Resecado quirirgicamente el tumor, el paciente debe ser contra-referido a su unidad para
continuar vigilancia por cardidlogo tratante.

VIGILANCIA Y SEGUIMIENTO

En pacientes a quienes se les haya realizado la reseccion de un mixoma, se recomienda vigilancia
clinica y por ecocardiografia anual, durante los primeros 5 afios, posterior a la cirugia.

Debe considerarse la angiografia cerebral en pacientes con infarto cerebral embolico asociado a
mixoma, en busqueda de aneurismas y mixoma metastatico.

No se ha reportado hasta el momento recidiva del fibroelastoma papilar posterior a su reseccion, por
lo que no se recomienda el seguimiento en estos pacientes.
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Algoritmo 1. Diagndstico
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Paciente con cualquiera de los
siguientes sindromes, sin

7

Embolismo
Periférico (en cualquier territorio)
Afectando sistema nervioso
central 6 retina
Afectacién de arterias coronarias

patologia cardiovascular o cerebral
aparente

A

Obstruccion Cardiaca
En mixomas grandes
Edema pulmonar agudo recurrente
Disnea
Falla cardiaca derecha

7

Sintomas Sistémicos Inespecificos:
Fiebre de origen desconocido
Artralgias y/6 mialgia
Fatiga y Pérdida de peso
Rash eritematoso

A

Realice sospecha clinica de tumor benigno del
corazdn y envie a ecocardiografia transtoracica
(ver algoritmo 2)

¢Imagen sugestiva de

umor benigno cardiaco?

Si

|

Referir a cirugia
cardiotoracica
para reseccion del
tumor

A

Resecado el
tumor debe
realizarse
vigilancia clinica y

Sospecha de tumor maligno el

tratamiento debe ser en conjunto,
cirugia toracica y Oncologia.

En pacientes con
diagnéstico de mixoma y
antecedente de eventos
»| embodlicos el seguimiento

Si ecocardiografica
anual durante 5

afios, sélo en
mixoma

¢Recidiva del
Mixoma?

-No

debe incluir la busqueda de
aneurismas cerebrales o
metastasis mixomatosas

Continuar
vigilancia
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Algoritmo 2. Diagnostico por Imagen de Tumores Cardiacos
Benignos (Mixoma y Fibroelastoma Papilar)

Paciente con Sospecha Clinica de Tumor Paciente Enviado a Estudios de
Cardiaco Ecocardiografia por Otra Patologia
Realizar Ecocardiograma
Transtoracico
Qi ¢Imagen Compatible con No

Tumoracion Intracardiaca?

¢lmagen Suficientemente

4

A

Deteccion de Otra
Patologia

z
C

Clara?

Realice
Ecocardiograma
Transesofagico

Envio con Especialidad

Correspondiente para
Manejo

Imagen con una o varias de las
siguientes caracteristicas:

_Un tumor mévil, conectado al
septum interauricular por un
pediculo estrecho

_Ecogenicidad heterogénea con
calcificaciones ocasionales, con
zonas de densidad diferente que
sugieren necrosis y hemorragia
_Localizacién de la tumoracién en
auricula izquierda y con origen en
la porcion media del septum
interauricular

_Presencia de un pediculo que
une la tumoracién a las
estructuras cardiovasculares,
independientemente de su
localizacion

Realice la Sospecha

Diagnéstica de Mixoma

Imagen con una o varias de las
siguientes caracteristicas:

_Tumor redondo u oval o bien
tener una apariencia regular
pero con bordes bien definidos y
textura homogénea

_Tamafio muy pequefio y cerca
de la mitad de ellos tienden a
ser pediculados

_Generalmente son lesiones
Unicas y muy ocasionalmente
multiples

Realice la Sospecha

Diagnéstica de
Fibroelastoma Papilar




