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Resumen

El sindrome carcinoide cardiaco es una patologia
muy infrecuente que ocurre en el 50% de los pacientes
con sindrome carcinoide maligno, y es caracterizado por la
fibrosis de las véalvulas trictispide y pulmonar, as{ como del
endocardio ventricular derecho, lo cual puede provocar una
insuficiencia cardiaca derecha, que repercute directamente
en el prondstico de estos pacientes. Se reporta el caso de un
masculino de 29 afios, portador de sindrome carcinoide con
metéstasis hepdticas, referido para valoracién cardioldgica
por presentar disnea de pequefos esfuerzos, con posterior
diagnéstico de sindrome carcinoide cardiaco. Se discuten
las caracteristicas clinicas, diagnéstico y tratamiento de esta
patologfa tan infrecuente.

Descriptores: sindrome carcinoide, sindrome carcinoide
maligno, sindrome carcinoide cardiaco

Abstract

Carcinoid heart disease is very uncommon. This
condition occurs in 50% of patients with malignant carcinoid
syndrome and is characterized by fibrosis of the tricuspid and
pulmonary valves, and of the right ventricular endocardium.
The latter might cause right-sided heart failure, which
directly affects the patient’s prognosis. We report the case of
a 29-year-old male suffering from carcinoid syndrome with
hepatic metastases that was referred for cardiac evaluation
due to dyspnea on exertion and fatigue. Carcinoid heart
syndrome was diagnosed. The clinical characteristics,
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diagnosis and management of this very rare condition are
discussed.

Keywords: carcinoid syndrome, malignant carcinoid
syndrome, carcinoid heart disease

Recibido: 25 de enero de 2013 Aceptado: 8 de agosto de 2013

Los tumores carcinoides son neoplasias neuroendocrinas
poco frecuentes: se presentan de 1,2 a 2,1 casos por 100 mil
personas, anualmente.! El sindrome carcinoide maligno (SCM)
usualmente resulta de las metdstasis a higado o, raramente,
de primarios aislados. Las sustancias vasoactivas secretadas
por estos tumores son las responsables del sindrome clinico. A
pesar de la presencia de enfermedad metastdsica, el prondstico
es favorable en la mayor parte de los pacientes. El sindrome
carcinoide cardiaco (SCC) se presenta en el 50% de los pacientes
que desarrollan metdstasis y se caracteriza por la fibrosis de
las vélvulas tricispide y pulmonar, asi como del endocardio
ventricular derecho.? La disfuncién valvular demostrable y la
progresién de la insuficiencia cardiaca derecha, son la primera
causa de muerte en este grupo de pacientes, por lo que el
tratamiento en casos seleccionados puede mejorar el prondstico
de manera considerable. A continuacién se describe el caso de
un paciente diagnosticado con sindrome carcinoide cardiaco.

Descripcién del caso

Masculino de 29 afios, sin antecedentes heredofamiliares,
ni antecedentes personales no patolégicos, ni quirtrgicos de
relevancia. Inicia en 2006 un cuadro de 6 meses de evolucién
de dolor abdominal tipo célico, asociado a despefios diarreicos
con posterior enrojecimiento facial y crisis hipertensivas. El
ultrasonido de abdomen demostré mudltiples lesiones sélidas
en ambos lébulos hepdticos y adenopatfas retroperitoneales
y mesentéricas. Estudios complementarios demostraron -por
tomograffa toraco abdominal- ausencia de compromiso a nivel de
pulmén, pdncreas y bazo. Las biopsias ganglionares y hepdticas
corroboraron la presencia de un tumor neuroendocrino maligno
metastésico a higado, por lo que comenz6 control y tratamiento
oncoldgico con buen resultado clinico. En 2012 es referido
al Servicio de Cardiologfa del Hospital México, por disnea de
pequenios esfuerzos. Al examen ffsico se encontraba eupneico,
con presién arterial de 110/96 mmhg y frecuencia cardiaca
de 72 latidos por minuto, ruidos cardiacos ritmicos con soplo
holosistdlico en foco tricuspideo, ingurgitacién yugular notoria
y hepatomegalia; sus pulsos periféricos eran normales.
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Figura. 1a Radiografia de térax en proyeccion posteroanterior

Figura. 1b Electrocardiograma de 12 derivaciones
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Figura. 2a Ecocardiograma transtoracico 2D: acercamiento en vistamodificada
para esternal izquierda que demuestra el engrosamiento y la rigidez de las
valvas tricuspideas con falta de coaptacion de las mismas durante la sistole.
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Figura. 2b Imagen con doppler color en vista de 4 cimaras que demuestra la
presencia de una regurgitacion tricuspidea severa.
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Figura. 3a Interrogacion de la regurgitacion tricuspidea severa con doppler
continuo que demuestra la morfologia caracteristica espectral en daga o
triangular con presion pico temprana y decline rapido.
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Figura. 3b Imagen 2D, vista en 4 cdmaras donde se demuestra la dilatacion
importante de auricula y ventriculo derecho.
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La radiograffa de térax demostré cardiomegalia importante
a expensas de ventriculo derecho con dilatacién del arco
pulmonar, y el electrocardiograma basal reflejaba un bloqueo
de rama derecha del Has de Hiss, con desviacién derecha
extrema del eje eléctrico y crecimiento de cdmaras derechas
(Figura 1). El ecocardiograma transtordcico demostré tamafio
y funcién ventricular izquierda adecuada, con una fraccién de
eyeccién del 60%. Dilatacién severa de auricula y ventriculo
derecho con funcién sistélica deprimida. La vélvula trictispide
de aspecto fibrético e inmdvil, con insuficiencia tricuspidea
severa que asocia morfologfa de daga a la interrogacién
con doppler continuo e inversién de flujo sistélico en venas
hepdticas (figuras 2 y 3). La vdlvula pulmonar presentaba una
doble lesién (estenosis moderada con gradiente de 37 mmhg y
regurgitacién moderada con yet central de 9 mm hacia el tracto
de salida del ventriculo derecho y espectro doppler intenso).
Los hallazgos ecocardiogrédficos fueron compatibles con un
sindrome carcinoide cardiaco asociado a falla ventricular
derecha. Se inici6 tratamiento farmacoldgico con diuréticos y
Se propuso presentar el caso en sesién conjunta con servicios de
oncologfa y cirugfa cardiovascular, para definir el manejo mds
apropiado.

Discusion

Los tumores carcinoides se presentan con poca frecuencia.
La mayor parte de estos se localizan en el tracto gastrointestinal
(intestino delgado) y sus metdstasis méds comunes son hepéticas
y ganglios linféticos regionales. El sindrome carcinoide se
produce por la accién paraneopldsica de sustancias vasoactivas
(serotonina, 5-hidroxitriptéfano, histamina, bradiquinina y
prostaglandinas), las cuales generan sintomas vasomotores en
la mayorfa de pacientes que lo desarrollan: enrojecimiento
(flushing), hipermotilidad gastrointestinal (diarrea secretora),
broncoespasmo, hipertensién o hipotensién.®

EISCC se presenta en el 50% de los casos de aquellos pacientes
con SCM (sfndrome clinico asociado a metdstasis -por lo general-
hepdticas y ganglionares) siendo la causa mds importante de
morbimortalidad en este grupo.* La caracterfstica patonogmadnica
es la fibrosis del endocardio valvular y ventricular del corazén
derecho, ya que el lado izquierdo esté protegido por la inactivaciéon
humoral que realizan los pulmones. La retraccién y la fijacién de
las vdlvulas resultan en una pérdida de la coaptacién central que
genera regurgitaciones. La vélvula tricuspidea es la mds afectada y
presenta, en la mayor parte de los casos, regurgitacién severa. La
vélvula pulmonar en menor proporcién puede presentar estenosis,
regurgitacion o ambas. El compromiso del lado izquierdo ocurre
en menos del 10% de los casos y, generalmente, se asocia a
foramen oval permeable y a primario bronquial.®

Hasta el momento se ha relacionado las altas concentraciones
circulantes de serotonina con el dafo cardiovascular. Los
pacientes con compromiso cardiaco tienen concentraciones
mayores de serotonina plasmdtica y plaquetaria, asf como mayor
tasa de excrecién urinaria de 5-hidroxitriptéfano (2 a 4 veces
mads), siendo mayor en los pacientes que presentan metdstasis
hepdticas.® La evidencia actual sefiala que la serotonina

desempefia un rol especifico en el dafio estructural cardiaco,
sin embargo, el tratamiento para la reduccién de los niveles
de serotonina no ha demostrado prevenir o retrasar la afeccién
cardiovascular.’

Las manifestaciones clinicas del SCC se producen temprano
en la enfermedad; la valvulopatia tricuspidea y pulmonar son
bien toleradas por meses, sin embargo, posteriormente los
pacientes desarrollan insuficiencia cardiaca derecha progresiva:
disnea, edemas, ascitis y caquexia. Los signos fisicos mds
frecuentes se asocian al fallo ventricular derecho: ingurgitacion
yugular, impulso ventricular derecho palpable, hepatomegalia
pulsatil, soplos de regurgitacién tricuspidea y pulmonar y, en
menor proporcién, soplos de estenosis de estas.

El electrocardiograma suele ser normal; en enfermedad
avanzada puede existir onda P pulmonale y bloqueos de rama
derecha del Has de Hiss. La radiograffa de térax demuestra
cardiomegalia a expensas de cdmaras derechas y congestiéon
pulmonar, por lo general, leve.

La ecocardiograffa es el método diagnéstico de eleccién y los
hallazgos en orden de frecuencia son: insuficiencia tricuspidea
(90%), regurgitacion pulmonar (81%), estenosis pulmonar
(51%), derrame pericardico leve (14%) y compromiso valvular
izquierdo (10%). La progresién de la enfermedad valvular
derecha genera sobrecarga de volumen y presién ventricular
que produce falla ventricular.?

Sin tratamiento, la sobrevida del SCM es de 12 a 38
meses una vez iniciados los sintomas. La mejor modalidad
terapéutica para el control de sintomas y el prondstico en casos
de compromiso cardiaco incluye los andlogos de somatostina
(octredtido e ianredtido), ya que la remocién del tumor se ha
visto limitada por las metéstasis y el fracaso de la quimioterapia.
Las técnicas quirtrgicas y de embolizacién son tratamientos
agresivos utilizados como dltima linea.’

La cirugfa cardiaca es el Unico tratamiento efectivo para
el SCC y estd indicada en pacientes sintomdticos (disnea
progresiva, capacidad funcional limitada y deterioro de
la funcién sistlica ventricular derecha), si los sintomas
vasomotores y las metdstasis estdn controlados. El reemplazo
de la vélvula tricuspidea es la técnica de eleccién. Cuando la
véalvula pulmonar estd comprometida, la recomendacién es el
recambio, preferible a la reparacion. La valvuloplastia pulmonar
percutdnea con balén estd contraindicada, por la presencia de
regurgitacion tricuspidea y pulmonar concomitante. '

Los pacientes con SCC inoperable no son candidatos a cirugfa
hepdtica, debido al alto riesgo de sangrados por incremento
de presiones en cdmaras derechas. La eleccién de las protesis
valvulares requiere un andlisis individualizado, debido a que
con las bioprétesis, la degeneracién temprana por el sindrome
carcinoide activo es frecuente, y las prétesis mecdnicas en posicién
tricuspidea tienen un alto riesgo de trombosis (4% anual), ademds
de requerir anticoagulacién permanente, lo que implica un alto
riesgo de sangrados, debido al compromiso hepético agregado.'”
El pronéstico de los pacientes con enfermedad cardiaca y fallo
ventricular derecho ha sido valorado en pocos estudios, los cuales
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han demostrado una mejorfa en la sobrevida a 5 anos plazo, en
los pacientes sometidos a cirugfa, en relacién con los que reciben
tratamiento médico. Estos resultados mejoran notablemente
cuando la intervencién quirtrgica se desarrolla en forma temprana
y los sintomas de insuficiencia cardiaca derecha son leves.
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