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RESUMEN

Los tumores cardíacos son una causa rara de accidente cerebrovascular embólico. Comunicamos el
caso de una paciente de 65 años quien debuta su historia con un accidente cerebrovascular. El estudio de
fuente embólica con ecocardiografía transesofágica demostró un fibroelastoma de la válvula aórtica en el
borde libre del velo no coronariano. El tumor fue extraído mediante circulación extracorpórea. El estudio
anatomopatológico confirmó el diagnóstico y la paciente se encuentra en capacidad funcional I y sin
síntomas neurológicos a 19 meses de seguimiento.

PALABRAS CLAVE: Procedimientos quirúrgicos cardíacos, válvulas cardíacas,
válvula aórtica, tumores cardíacos.

ABSTRACT

Background: Cardiac tumors are an infrequent cause of an embolic source and aortic fibroelastoma is
even more rare as causative of a stroke.  We report a 65 year old female with no particular clinical history
admitted to the hospital with an embolic cerebrovascular accident whose embolic source study with a
transesophageal echocardiogram revealed a fibroelastoma in the free edge of the non coronarian leaflet of
the aortic valve. The patient was subjected to surgery by means of extracorporeal circulation and the tumor
was excised. The pathological study confirmed the diagnosis. Post operative recovery was uneventful with
no neurological damage and after 19 months of follow up she is in functional class I.
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INTRODUCCIÓN

Los tumores del corazón constituyen una de
las patologías más infrecuentes. De éstos, las me-
tástasis de tumores de otra localización represen-
tan aproximadamente el 90% de los casos1. El 10%
restante está constituido por tumores primarios los
que en la mayoría de los casos son benignos. De
éstos, los más frecuentes son los mixomas (50%),
lipomas (20%), fibromas (4%) y en una baja inci-
dencia los fibroelastomas papilares (1 a 2%)1- 6.

Debido a su baja frecuencia, los reportes en la
literatura cardiológica mundial son escasos y ge-
neralmente constituyen hallazgos en la ecocardio-
grafía efectuada por otro motivo4,7. Por otra parte,
en estudios de autopsia la incidencia del fibroelas-
toma papilar es muy baja, entre el 0,0017% al
0,33%3. Igualmente, en las series ecocardiográficas
la incidencia es también en extremo baja, de alre-
dedor de 0,019%4,6,7. En la mayoría de los casos, el
fibroelastoma se encuentra localizado en las vál-
vulas cardíacas en forma uniforme3,4,8,9. Otra serie
describe que pueden localizarse en cualquier lu-
gar del endocardio, y en hasta el 60% se alojan en
las estructuras del corazón derecho10,11.

El objetivo de nuestro trabajo es comunicar el
caso clínico de una paciente con un fibroelastoma
papilar de la válvula aórtica, diagnosticado preope-
ratoriamente por ecocardiografía transesofágica,
el cual fue corroborado en la intervención quirúrgi-
ca y confirmado por estudio anatomopatológico.

CASO CLÍNICO

Mujer de 65 años, obesa, sin antecedente
mórbidos conocidos. Ingresa a nuestro centro con
el diagnóstico de accidente vascular encefálico
embólico con un cuadro de 15 días de síntomas
neurológicos. Al ingreso la tomografìa axial com-
putada (TAC) cerebral demuestra proceso expan-
sivo cerebral témporo parietal derecho. Como es-
tudio complementario se efectuó una resonancia
nuclear magnética cerebral que demostró un área
de lesión córtico subcortical temporal media y pos-
terior a derecha, con fenómenos hemorrágicos
corticales y alteración de barrera hemato-encefálica
que sugiere un infarto dependiente de rama témporo
silviana en etapa subaguda con transformación
hemorrágica. Siendo el examen cardiopulmonar
normal, se inicia estudio de fuente embólica con
ecografía doppler carotídea la que muestra una
placa plana pequeña no complicada en bulbo
carotídeo derecho, sin alteraciones hemodinámicas
en las arterias carótidas común, interna y externa.

Durante su hospitalización se pesquisa una
fibrilación auricular paroxística de respuesta ven-

tricular rápida de 100 latidos por minuto. La TAC
cerebral de control muestra reabsorción casi com-
pleta del hematoma. Se inicia anticoagulación con
dosis plena de heparina no fraccionada por vía
endovenosa hasta lograr niveles adecuados de
anticoagulación. La evaluación neurológica de-
muestra regresión de signos neurológicos inicia-
les, pero con deterioro cognitivo importante, len-
guaje ideofugal y trastorno de memoria episódico,
iniciándose terapia anticonvulsivante con carba-
mazepina.

Como estudio de fuente embólica, se efectúa
un ecocardiograma transesofágico el que mostró
una válvula aórtica de 3 velos finos con movilidad
normal, con una imagen ecogénica móvil de 7x7x7
mm adherida a la cara arterial del velo no coronario
con características de fibroelastoma papilar; la
aurícula izquierda esta levemente dilatada con leve
contraste espontáneo y la orejuela no contiene
trombos, la fracción de eyección del ventrículo iz-
quierdo se estima en 66%.

Cirugía. No habiendo contraindicación neuro-
lógica para una eventual resección de su tumor la
paciente es intervenida. Se accede al corazón me-
diante esternotomía media, se utiliza circulación
extracorpórea (CEC) y protección miocárdica con
cardioplegia hemática e hipotermia moderada a
3ºC. Se explora la válvula aórtica mediante aorto-
tomía oblicua. La válvula era de 3 velos de aspec-
tos normales; en el borde libre del velo no coronario
se encontró una estructura alargada de aproxima-
damente 7 x 8 mm con base de implantación fina,
que no comprometía la estructura del resto del velo.
El tumor se reseca completamente y se envía a
estudio histopatológico. Se completa la cirugía sin
inconvenientes con un tiempo de CEC de 38 minu-
tos y un tiempo de clampeo aórtico de 25 minutos.

La paciente evoluciona favorablemente, sin
complicaciones quirúrgicas ni neurológicas a 19
meses de seguimiento. Se ajusta su tratamiento
anticoagulante oral y terapia concomitante. Se rea-
liza ecocardiograma de superficie previo al alta y al
año los que mostraron una válvula aórtica compe-
tente y sin alteraciones.

Histopatología. El informe de biopsia muestra
al examen macroscópico 4 fragmentos laminares
irregulares de tejido blanquecino nacarado que
miden 4 a 8 mm de eje mayor. Al exámen microscó-
pico se demuestran alteraciones morfológicas com-
patibles con fibroelastoma valvular.

DISCUSIÓN

El fibroelastoma papilar es un tumor benigno
de frecuencia de aparición baja y que representa
menos del 10% de los tumores primarios del cora-
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zón. Histológicamente es un papiloma implantado
en el endocardio con un estroma avascular rico en
proteoglicanos y usualmente rico también en
elastina. Se conoce también como papiloma fibro-
elástico, excrecencia de Giant Lambl y  su verdade-
ra incidencia es difícil de determinar, porque se
pasa por alto debido a una superposición morfo-
lógica con excrecencias valvulares degenerativas.
Corresponde al tumor primario de válvulas cardía-
cas más frecuente7,8,13-15. En 2 series recientes de
tumores valvulares primarios constituye el 73% y
89% de los casos. La edad media de diagnóstico
es de 60 años, con un rango que comprende desde
la etapa de recién nacido hasta la octava década
de la vida y con una distribución semejante entre
hombres y mujeres12,16.

Etiología. La histogénesis continúa siendo
fuente de controversia. Diversas características
macroscópicas, microscópicas y moleculares han
dado pie para describir estas lesiones como neo-
plasmas, hamartomas, trombo organizado, y una
inusual respuesta endocárdica al trauma. La pre-
sencia histoquímica de fibrina, ácido hialurónico, y
fibras elásticas laminares dentro de su espesor
soporta la idea de estar relacionado a trombos
organizados. La evidencia a favor de la hipótesis
del hamartoma incluye una apariencia histológica
que sugiere la proliferación de cuerdas tendinosas
minúsculas. Debido a la presencia de células
dendítricas y de citomegalovirus en las capas inter-
medias de algunos fibroelastomas, un estudio re-
ciente propone que este tumor pudiera estar rela-
cionado con formas crónicas de endocarditis
viral17,18.

Un trauma hemodinámico repetido puede con-
tribuir a su desarrollo, como ha sido reportado en
asociación con enfermedades resultantes de un
flujo anormal de sangre en las cavidades cardía-
cas que incluye la enfermedad reumática, cardio-
miopatia hipertrófica, prolapso mitral y defectos del
septum auricular, entre otras enfermedades19. Sin
embargo, los mecanismos por los cuales tales anor-
malidades hemodinámicas contribuyen al creci-
miento no están del todo claras. Hay una creciente
evidencia que al menos una parte (18%) de estos
tumores se desarrollan como resultado de factores
iatrogénicos que incluye irradiación torácica y ciru-
gía cardíaca (miomectomía septal subaórtica, re-
paraciones valvulares, reparaciones de defectos
congénitos). En contraste a la presentación más
común en válvulas cardíacas, casos esporádicos
de fibroelastoma por causa iatrogénica tienden a
ocurrir en la superficie endocárdica no valvular, en
proximidad al factor iatrogénico predisponente en
el compartimiento más cercano asociado con el
sitio de cirugía3,4.

 Además, estos tumores son encontrados fre-
cuentemente (69,5%) en válvulas con secuela de
enfermedad reumática (37,8%) y válvulas con
fibrosis y calcificaciones (62,2%). El fibroelastoma
ha sido vinculado con las excrecencias de Lambl,
pero a diferencia de éstas que ocurren en la línea
de cierre de las válvulas semilunares, este tumor
se desarrolla en cualquier parte de la superficie
valvular7,20.

Hallazgos clínicos. El diagnóstico clínico pue-
de ser difícil debido a complicaciones embólicas
que simulan una variedad de enfermedades sub-
yacentes. La integridad de la capa endotelial su-
perficial ha sido demostrado como el principal ele-
mento ligado a la ocurrencia de eventos embólicos,
los cuales están relacionados a la agregación de
plaquetas y fibrina. Lesiones adyacentes al ostium
coronario pueden prolapsar y obstruir resultando
en angina, síncope o muerte súbita. La mayoría de
los casos extirpados quirúrgicamente ocurren en
pacientes con síntomas relacionados a isquemia
cerebral como fue observado en esta paciente. El
diagnóstico es hecho mediante ecografía transe-
sofágica o transtorácica21,22.

En una serie de 97 pacientes, el 65% de éstos
presentaron síntomas neurológicos23-26. Las mani-
festaciones cardiovasculares como infarto miocár-
dico, angina y muerte súbita se presentaron en el
21% de los casos y la disnea estuvo presente sólo
en el 8% de éstos3. Al parecer, la presencia de
filamentos en el vértice tumoral del fibroelastoma
papilar favorece la formación de trombos, lo cual
explicaría el mecanismo de las embolias cerebra-
les y no el desprendimiento de material tumoral.
Por otra parte, la presentación clínica del fibroelas-
toma papilar es muy variable y depende no sólo del
tamaño de éste sino que también de su ubica-
ción1,6,8,10,11.

Macroscopía. El rango de tamaño oscila entre
2 a 50 mm, aunque la mayoría son menores de 10
mm. Son generalmente de un blanco opalescente,
aunque pueden estar oscurecidos por un trombo.
Usualmente están unidos a la superficie por una
base corta, pero se han observado algunos con
más de una unión al endocardio. El fibroelastoma
tiene múltiples excrescencias papilares y son ge-
neralmente únicos (80-90%) pero entre los pacien-
tes con tumores de origen iatrogénico aparecen en
forma múltiple1,4,18.

 Histopatología. El fibroelastoma papilar tiene
una capa endotelial superficial, una capa interme-
dia rica en proteoglicanos y un núcleo muscular
central. Las capas más profundas contienen
fibroblastos y ocasionalmente células inflamatorias
incluyendo macrófagos y células dendítricas. Las
fibras elásticas son más prominentes en el centro
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pero pueden estar esparcidas en las zonas distales
de la papila o estar ausentes. Se puede observar
un trombo agudo organizado en la superficie
papilar que la oscurece1,4.

Inmunohistoquímica. Estudios han demostra-
do una disparidad entre las capas superficiales y
profundas. Las células de la superficie endotelial
expresan vimentina y CD34 con alguna pérdida de
la intensidad para CD31 y el antígeno relacionado
al factor VIII en comparación con el endotelio
endocárdico normal. Ha sido propuesto que la dis-
minución de la expresión de marcadores endo-
teliales indicarían un trauma endotelial o disfunción
del mismo. Células fusiformes de las capas profun-
das pueden expresar focalmente la proteína S100,
lo que probablemente representa componentes de
antígenos presentes en estas células1.

El diagnóstico diferencial debe efectuarse con
otros tipos de tumores cardíacos, vegetaciones y
trombos intracavitarios, en especial si su localiza-
ción esta en las cavidades derechas y en las cuer-
das tendíneas de las válvulas auriculoventricu-
lares1,4,27,28. Con el desarrollo de las técnicas de
ecocardiográfia transesofágica, estos tumores son
reconocidos por sus características típicas, consti-
tuidas por excrecencias endocárdicas peduncu-
ladas, generalmente únicas, pero con múltiples fi-
lamentos móviles en su extremo distal1,4,18.

En relación al tratamiento del fibroelastoma
papilar, en general se sugiere la observación con
seguimiento clínico y ecocardiográfico para los tu-
mores  pequeños, asintomáticos y de ubicación en
estructuras cardíacas derechas1,4,18, estando la ci-
rugía indicada para aquellos pacientes sintomá-
ticos, con fibroelastoma de localización izquierda y
sin contraindicaciones para la resección quirúrgica
de éstos. Algunos autores comunican el uso de
toracotomías o mini esternotomías como medio de
abordaje de estos tumores en estos pacientes con
diferentes resultados30-32.
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