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RESUMEN:

La estenosis tricuspidea (ET) es una valvulopatia infrecuente cuyas principales etiologias son la enfermedad reumatica y
la endocarditis infecciosa. En raras ocasiones puede deberse a un fendmeno carcinoide subyacente, en lo que se conoce
como la enfermedad carcinoide cardiaca (ECC). Esta condicioén lleva a la fibrosis del endocardio del ventriculo derecho,
principalmente de sus valvulas, lo cual puede provocar falla cardiaca derecha, complicando el pronéstico. En este articulo
se presenta un caso de una ET severa por una posible ECC, en conjunto con las imagenes ecocardiogréficas obtenidas
durante el abordaje diagndstico (imagenes bidimensionales, imagen multiplanar y ecocardiografia en 3D). Se discuten las
implicaciones clinicas, los retos diagnésticos, las opciones terapeuticas y el pronostico de esta rara entidad.

Palabras clave: Estenosis tricuspidea, sindrome carcinoide, falla cardiaca derecha.

ABSTRACT

Severe Tricuspid Stenosis Secondary to Cardiac Carcinoid Disease: Case Report and Literature Review

Tricuspid stenosis is an unfrequent valvulopathy that can be caused by multiple etiologies, including rheumatic disease
and infectious endocarditis. In rare occasions, it occurs in the context of a carcinoid syndrome, in what is known as
carcinoid heart disease. This condition causes fibrosis of the valves and the endocardium of the right ventricule, which
can progress into right ventricular failure, worsening the patient’s prognosis. In this article, we present a case of a severe
tricuspid stenosis in which this ethiology is suspected. We show the echocardiographic images obtained for the diagnosis
(two-dimensional imaging, multimodal imaging and 3D echocardiography), and we discuss the clinical and diagnostic
implications, therapeutic options and prognosis of this rare condition.

Key words: Tricuspid stenosis, carcinoid syndrome, right cardiac failure.

INTRODUCCION un aumento en el gradiente de presion entre la AD y el ven-
triculo derecho (VD).! Por si sola es considerada una patolo-

En la ET hay una reduccidn en el drea de apertura del gia rara y generalmente se encuentra acompafnada de algun
orificio valvular tricuspideo, lo que ocasiona obstruccion del grado de insuficiencia tricuspidea (IT) y de alguna otra valvu-
paso de la sangre durante la didstole y el aumento de la pre- lopatia (pulmonar, adrtica o mitral). Son pocas las condicio-
sion en la auricula derecha (AD). En otras palabras, se produce nes que generan estenosis severa o significativa de la valvula
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tricuspide, pero se han documentado como posibles etiolo-
gias la enfermedad reumadtica, la endocarditis infecciosa, y en
raras ocasiones puede deberse a un sindrome carcinoide.'?

Los tumores carcinoides son malignidades neuroendo-
crinas raras que estan presentes en 1.2 a 2.1 personas por
cada 100 000 habitantes por aio.? Surgen de las células ente-
rocromafines, un derivado del endodermo fetal del intestino
y usualmente se les ubica en el tracto gastrointestinal (deri-
vado del intestino medio) o en los bronquios (derivado del
intestino anterior), pero pueden estar presentes en cualquier
parte del cuerpo. Estas células tumorales adquieren la capaci-
dad de secretar una variedad de hormonas neuroendocrinas
gue se comportan como sustancias vasoactivas, como sero-
tonina (acido 5-hidroxyindoleacetico o 5-HIAA), histamina,
bradiquinina, taquininas y prostaglandinas, las cuales disemi-
nan en el torrente sanguineo y provocan sintomas sistémicos,
como eritema cutdneo (“flushing”), hipermotilidad gastroin-
testinal (diarrea secretora), broncoespasmo vy fluctuaciones
de la presion arterial. A esto se le conoce como sindrome
carcinoide y se observa en el 20% a 30% de los pacientes con
este tipo de tumores. Los tumores carcinoides primarios del
intestino medio (forma clasica) estan ubicados en yeyuno,
ileum, apéndice y colon ascendente, y pueden hacer metds-
tasis al higado o a los nddulos linfaticos regionales.'??

En el 50 a 60% de los casos, el compromiso sistémico de
estas sustancias vasoactivas puede llegar a afectar el tejido
endocardico, provocando degeneracién y fibrosis principal-
mente a nivel de las vélvulas. A esto se le conoce como ECC, y
es mas probable que afecte el lado derecho del corazén (val-
vulas tricuspide o pulmonar). Eventualmente, la ECC puede
progresar a falla cardiaca derecha.3#

La identificacion del tumor carcinoide confirma el diag-
nostico y permite iniciar un tratamiento especifico, que in-
cluye antineopldsicos y medicamentos dirigidos a reducir
los niveles circulantes de serotonina, como los analogos de
somatostatina. Luego, se debe priorizar la intervencion qui-
rdrgica de la véalvula afectada, con el fin de aliviar los sintomas
y mejorar el prondstico. A medida que las nuevas terapias
médicas han mejorado la supervivencia de los pacientes con
sindrome carcinoide, la ECC progresiva se convirtié en su
principal causa de morbilidad y mortalidad.>#>

En este articulo presentamos el caso de una paciente
con una ET severa secundaria a un posible sindrome carci-
noide. Describimos su presentacion clinica, los estudios diag-
nosticos realizados, las limitaciones durante su abordaje y el
manejo establecido. Ademas, discutimos las implicaciones
clinicas y el prondstico de esta inusual enfermedad.

Presentacion del Caso

Se trata de una paciente femenina de 76 afos, indepen-
diente y funcional, portadora de hipotiroidismo, enfermedad
renal crénica estadio IlIA, fibrilacion auricular paroxistica y
una cardiopatia valvular “reumatica” con una ET severa cré-
nica asociada, quien es referida de la consulta externa de
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cardiologia al servicio de emergencias por un cuadro de dos
semanas de evolucién de disnea de pequenos esfuerzos (cla-
se funcional NYHA IV) y edemas podalicos. El objetivo de la
referencia es manejar su descompensacion aguda y definir el
tratamiento de su valvulopatia tricuspidea crénica.

Ingresa al servicio de emergencias médicas con datos
de falla cardiaca agudamente descompensada. El corazén se
ausculta taquicardico y arritmico, con un soplo holodiastélico
de predominio en foco tricuspideo, ademas el electrocardio-
grama inicial evidencia una fibrilacion auricular de alta res-
puesta ventricular, sin datos de isquemia miocérdica aguda u
otros hallazgos relevantes. Los signos vitales estan normales,
sin evidencia de inestabilidad hemodinamica, sin necesidad
de oxigeno suplementario y sin fiebre. Los laboratorios inicia-
les muestran un deterioro leve de la funcién renal con respec-
to a su basal (creatinina sérica 1.23 mg/dl), sin alteraciones en
los electrolitos séricos ni en la funcidn hepatica. El hemogra-
ma y la coagulacion se encuentran normales y no hay eleva-
cién de los reactantes de fase aguda. No hubo una elevacién
significativa de la troponina T (0 horas: 9.96, 1 hrs: 9.5, 3 hrs:
10.25), sin embargo, el NT-proBNP estaba en 12500 pg/ml.

Se instaura tratamiento con diuréticos intravenosos (40
mg de furosemida cada 8 horas) y se ingresa al servicio de
cardiologia para manejar su descompensacién aguda y defi-
nir la resolucién de su valvulopatia crénica.

Se completan los estudios de gabinete. La angiografia
coronaria muestra vasos de buen calibre y desarrollo, sin le-
siones ateroscleroticas significativas. En el ecocardiograma
transtoracico se observa que las dimensiones del ventriculo y
la auriculaizquierda son normales, sin embargo, hay aumento
del volumen y dilatacion de las cdAmaras derechas (ver figura
1). No hay dilatacion de la raiz adrtica o de la aorta ascenden-
tey la contractilidad global y segmentaria del Vl es normal. La
funcion sistélica de dmbos ventriculos estd conservada, con
una FEVI por metodo Simpson biplano del 68% y una excur-
sion sistolica del plano del anillo tricuspideo [TAPSE por sus
siglas en ingles] en 17 mm. Los influjos mitrales muestran una
disfuncion diastolica tipo 3 (patrdn restrictivo) con aumento
en las presiones de llenado del VI. La valvula aortica tiene tres
valvas y no presenta engrosamientos, calcificaciones o datos
de estenosis, sin embargo, se observa una insuficiencia aorti-
ca moderada (jet central, diametro de vena contracta en 0.4
cm, tiempo de hemipresion de 440 mseg). La valvula mitral
no tiene alteraciones estructurales visibles o calcificaciones
ni presenta estenosis, prolapsos o defectos de coaptacion. La
valvula tricuspide, por otro lado, muestra un engrosamiento
difuso, con calcificacion severa, con fusion de las tres valvas
y restriccion marcada de su movilidad, sin un orificio valvu-
lar visible, con datos de estenosis e insuficiencia tricuspideas
severas asociadas (ver figura 2, figura 3y figura 4). No es po-
sible estimar las presiones pulmonares por el compromiso
tan severo de la valvula tricuspide. La valvula pulmonar no
presenta cambios estructurales o funcionales. En general no
se evidencian masas, trombos, ni vegetaciones. Tampoco hay
defectos septales. Se observa derrame pericardico posterior
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Figura 1. A laizquierda una vista en eje largo paraesternal mostrando dimensiones del ventriculo izquierdo normales (masa: 73.4 g/m?, grosor parietal relativo:
0.37, didmetro diastélico del VI: 49 mm).® A la derecha una imagen multiplanar con dos vistas apicales (4 cdmaras y 2 cdmaras), con calcificacion y engrosamien-
to severos de la vélvula trictspide, con movilidad restringida, dando la impresion de estar “congelada”. La auricula izquierda es de volumen normal. La auricula
derecha muestra una dilatacion severa con 29.9 cm? de dreay 61 ml/m? de volumen indexado.5’

Figura 2. Vista apical 4 cdmaras con Doppler color sobre la valvula tricuspidea, A la izquierda: la aceleracion del flujo a través de la vélvula estenética durante la
diastole ventricular. A la derecha: flujo de IT severa durante la sistole ventricular (diametro de VC de 0.6 cm, radio PISA 1.0 cm).%”
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leve que no genera compromiso hemodinamico. Por ultimo,
la vena cava inferior mide 25 mm en su didmetro mayor, con
un colapso inspiratorio de mas del 50% del diametro.
Debido a las caracteristicas ecocardiograficas descritas,
se solicita la medicion urinaria de sustancias vasoactivas, asi
como una tomografia axial computarizada (TAC) contrastada
de térax y abdomen en busqueda de posibles lesiones tumo-
rales o metastasicas, para su eventual confirmacion histopa-
tolégica por medio de una biopsia. Se aprueba la realizacién
ambulatoria de una valvuloplastia con balén como una

Figura 3. Andlisis del Doppler continuo tricuspideo en diastole con aumento
severo de los gradientes transvalvulares (Vmax VT 2.63 m/seg, gradiente pico
de 27 mmHg, gradiente medio de 14.97 mmHg, area valvular de 0.3 cm?.58
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Figura 4. A la izquierda: imagen multiplanar de la vélvula tricuspide en didstole. A la derecha: reconstruccion
en 3D de la valvula tricuspide con estenosis severa.

medida puente a la resolucion definitiva de su valvula. Previo
al egreso, se obtiene el resultado de una muestra de orina por
24 horas (entre paréntesis los valores normales de referencia):

«  Acido Vanilmandélico: 2.6 (0.0 - 0.85) mmol/24h

«  Acido Homovanilinico: 1.86 (0.0 — 1.5) mmol/24h

«  Acido Hidroxi-indolacético (5-HIAA): 4.0 (0.0 - 0.3)
mmol/24h

«  Volumen de orina: 1.0 litro

Ante las altas concentraciones de derivados de serotoni-
na en la orina y tomando en cuenta la clinica y los hallazgos
ecocardiogréficos, es altamente probable que la ET de la pa-
ciente sea secundaria a una ECC. Posteriormente se solicitan
los estudios de imagen complementarios en busqueda de al-
guna lesién neoplasica primaria. Desafortunadamente, la pa-
ciente presenta multiples descompensaciones agudas de su
falla cardiaca que ameritan hospitalizaciones, con un rapido
deterioro de su condicién general y prondstico. En su ultimo
internamiento, se establece que la paciente se encuentra en
una fase terminal de su cardiopatia y decide dar un manejo
paliativo, por lo que se suspende la indicacion de realizar los
estudios confirmatorios.

DISCUSION

La ET por si sola es la menos comun de las estenosis val-
vulares. Debido a su baja incidencia, no se cuenta con un sis-
tema para categorizarla en leve, moderada o severa, por lo
que se han establecido algunos criterios ecocardiograficos
que sugieren que la estenosis es hemodinamicamente signi-
ficativa o severa (ver tabla 1).378

Sus etiologias principales son la enfermedad reumatica
(casi siempre acompafiada de una IT predominante), la en-
docarditis infecciosa y el sindrome carcinoide, sin embargo,
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se han descrito otras causas como malformaciones congéni-
tas, valvulitis lUpica y tumores benignos o malignos.'® En el
caso del sindrome carcinoide, este es causado por tumores
neuroendocrinos usualmente ubicados en el tracto gastroin-
testinal, los cuales tienden a hacer metdéstasis al higado. Estos
tumores tienen la capacidad de secretar serotonina y otros
péptidos vasoactivos al torrente sanguineo, lo cual, en el 50%
de los casos. provoca degeneracion y fibrosis de las valvulas
cardiacas derechas. Este proceso da como consecuencia una
ECC que, de no abordarse, puede progresar hacia una falla
cardiaca y empeorar el pronéstico.>*

La ECC es caracterizada por la formacion de depésitos de
tejido fibroso conocidos como placas carcinoides, los cuales
son visibles a nivel microscépico y son considerados patog-
nomonicos de esta condicidn. Las placas carcinoides estan
compuestas por células de musculo liso, miofibroblastos y
una capa superficial de células endoteliales. A las células del
musculo liso y a los miofibroblastos los rodea una matriz ex-
tracelular compuesta por microfibrillas, mucopolisacaridos
acidos, membranabasal y fibras de coldgeno.™* Estos depdsi-
tos ocurren mas comunmente en el endocardio de las cuspi-
des valvulares, las valvas, los musculos papilares, las cuerdas
tendineas, las camaras cardiacas y, ocasionalemte, en la in-
tima de las arterias pulmonares y de la aorta. Las valvulas
cardiacas afectadas tienen una apariencia blanquecina y a
verse engrosadas, mientras que en el aparato subvalvular hay
fusion y acortamiento de las cuerdas tendineas y de los mus-
culos papilares.

Estas placas carcinoides generalmente se encuentran la
cara ventricular de las valvas tricuspideas y en a cara arterial
de las cuspides de valvula pulmonar y pueden generar desde
compromisos leves (valvas rigidas y engrosadas con insufi-
ciencia trivial a leve) hasta cuadros severos (valvas retraidas
y fijas con insuficiencia severa, con o sin estenosis leve a mo-
derada asociada). Estos cambios tambien son provocados
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por algunos farmacos serotoninérgicos, como los anorexi-
genos (fenfluramina y la dexfenfluramina) y los agonistas
del receptor de dopamina (pergolina y cargolina) mediante
receptores 5-HT2b.?

El endocardio del lado derecho del corazén es el que mas
frecuentemente se ve afectado por la ECC. El compromiso de
lavélvula tricuspidea se observa en el 97% de los casos, mien-
tras que el de la vélvula pulmonar se da en el 88%. Por otro
lado, las valvulas izquierdas se ven afectadas en solo el 7% de
los pacientes. Se cree que estas ultimas son menos propen-
sas a recibir dafo debido a la inactivacién de las sustancias
vasoactivas en la circulacion pulmonar.®'® El compromiso de
camaras izquierdas casi siempre se asocia con una comuni-
cacion interauricular (CIA) con flujo de derecha a izquierda,
lo que permite el paso de la sangre rica en hormonas al lado
izquierdo del corazén. Se ha visto que el grado de CIA corre-
laciona con el grado de afectacion de las valvulas izquierdas.
También puede verse en casos donde el sindrome carcinoide
se encuentra mal controlado y hay altos niveles de serotoni-
na cirulando en sangre. Otra complicacién cardiaca rara de la
enfermedad carcinoide son las metdstasis a corazén, que se
identifican por ecocardiografia en un 4% de los casos.'

Se ha demostrado que en casi todos los pacientes con
ECC existe alteracion del metabolismo del triptéfano (pre-
cursor de la serotonina), lo que genera que mas del 70%
del que se obtiene de la dieta se convierta en serotonina,
aumentando significativamente sus niveles en el suero, las
plaquetas, y en la orina (como su metabolito urinario, el aci-
do 5-Hidroxiindolacético o 5-HIAA), en comparacién con los
pacientes sin afectacién cardiaca. Estos niveles mas altos de
serotonina (2 a 4 veces el valor normal) se asocian con una
progresién mas rapida de la enfermedad no cardiaca a ECC.
No obstante, es posible que sean necesarios factores genéti-
cos, inflamatorios y ambientales para el desarrollo de la ECC,
ya que en casi la mitad de los pacientes no se desarrollan le-
siones cardiacas, pese a tener niveles elevados de serotonina
en sangre >0

Las hormonas producidas por los tumores del intestino
son en su mayoria metabolizadas e inactivadas en el higado

por su efecto de “primer paso”; por lo tanto, tener metastasis
hepaticas es el requisito esencial para el desarrollo de la ECC,
ya que son las que permiten el paso de largas cantidades de
productos tumorales a las camaras cardiacas derechas sin
que estas sean inactivadas.’

Las manifestaciones clinicas de la ECC son sutiles en eta-
pas tempranas, ya que las valvulopatias derechas, aun siendo
severas, se pueden tolerar por muchos meses. Los sintomas
tempranos incluyen fatiga y disnea de esfuerzos. Datos de
falla cardiaca derecha con disnea progresiva, edema, hepa-
tomegalia, ascitis y eventual caquexia cardiaca ocurren con
la progresion de la enfermedad. El principal y mas temprano
hallazgo fisico es el aumento de la presién venosa yugular,
con una onda “V” prominente. Esto se puede acompanar de
un impulso ventricular derecho palpable y soplos de valvu-
lopatia tricuspidea o pulmonar, los cuales se acenttan con la
inspiracion. Los cambios electrocardiograficos y radriografi-
cos son inespecificos, con menor amplitud de los complejos
QRS y posible cardiomegalia en etapas avanzadas.''?

DIAGNOSTICO

El diagnostico de la ECC depende de una combinacién
de factores clinicos, estudios de laboratorio, imagenes car-
diacas y la confirmacién histopatolégica de la malignidad
subyacente. La ecocardiografia trastoracica es la principal he-
rramienta utilizada para identificar y caracterizar las lesiones
valvulares, permitiendo ademas establecer si la estenosis es
hemodinamicamente significativa o no (ver tabla 1).'7'% La
TAC en cambio es util para localizar las lesiones tumorales
primarias y/o las metastasis (principalmente a higado).'°¢ re-
comienda medir niveles anuales de péptidos natriuréticos en
todo paciente con un tumor carcinoide ya que una elevacién
reciente puede orientar a la posibilidad de una ECC. En pa-
cientes con niveles de NT-proBNP por encima de 260 ng/ml
0 31 pmol/min (sensibilidad del 69 al 92% y especificidad del
80 al 91%) se debe realizar un ecocardiograma para descar-
tar compromiso cardiaco. Esto mismo esta indicado para los
pacientes que desarrollen signos o sintomas de enfermedad
valvular o falla cardiaca.'>'® Cabe resaltar que la presencia de

Tabla 1
Hallazgos ecocardiograficos indicativos de una ET severa o hemodinamicamente significativa (tomado de la Guia
de Valoracién de Estenosis Valvulares de EAE/ASE 2009)7#

Hallazgos Especificos:

Gradiente medio de presion

Integral velocidad-tiempo del influjo tricuspideo

Tiempo de hemipresion

Area valvular por ecuacién de continuidad

> oigual a5 mmHg
>60cm
> oigual a 190 mseg

<lcm?

Posibles Hallazgos Adicionales:
Dilatacién moderada del AD

Vena Cava Inferior dilatada
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un defecto exclusivo de las valvulas derechas (tricuspide y/o
pulmonar), es raro y debe alzar la sospecha de un sindrome
carcinoide subyacente asociado.>*'°

Los datos de laboratorio necesarios para el diagnostico
incluyen la medicién de los niveles de serotonina (5-HIAA)
en el plasma o especificamente en las plaquetas. Los niveles
elevados de serotonina en suero tienen una sensibilidad del
100% y una especificidad del 46% para el diagnéstico de la
ECC. Por otro lado, la estimacion del nivel urinario de 5-HIAA
también es util para el diagnoéstico, con una sensibilidad del
90%. Se considera elevado un nivel mayor o igual a 300 umol/
dia (3.0 mmol/dia) medido en una muestra de orina de 24 ho-
ras. Ademas, los niveles urinarios de 5-HIAA tienden a estar
significativamente mas elevados en pacientes que desarro-
llan la ECC.">"

La Cromogranina A (CgA) es otro potencial marcador no-
hormonal para ECC, pero su especificidad para la deteccién
de enfermedad severa es baja (aproximadamente 30%), por
lo que no se recomienda como parte del tamizaje de ECC en
pacientes con tumores carcinoides. Por otro lado, los niveles
de CgA junto con el NT-pro BNP tienen un valor pronéstico.”
Se ha visto que la sobrevida a 5 anos en pacientes con niveles
normales de CgA es del 81%, mientras que en aquellos pa-
cientes con CgA elevado pero con NT-proBNP normal la so-
brevida cae a un 44%. En caso de que ambos se encuentren
elevados, la sobrevida es solo del 16%.''>

El ecocardiograma transtoracico (ETT) permite identifi-
car el engrosamiento y la retraccién de las valvas y estable-
cer el tipo de valvulopatia y su grado de severidad. Todos los
pacientes con ECC presentan insuficiencia tricuspidea (IT), de
los cuales el 90% son casos moderados a severos. Es posible
ver ET asociada, la cual tiende a ser leve a moderada, los casos
de ET severa o hemodinamicamente significativa son raros.”'?
El 14% pueden desarrollar derrame pericardico leve o insig-
nificante. Por Ultimo, raras veces se pueden detectar tumores
carcinoides metastdsicos intramiocardicos de hasta mas de 1
cm. En algunos casos podria ser util el ecocardiograma tran-
sesofagico (ETE), la resonancia magnética cardiaca y la TAC
como estudios complementarios.'®

Volviendo al caso presentado, luego de confirmar por
ecocardiograma el diagnéstico de la ET severa de la paciente
y una vez compensada de su falla cardiaca, se recolecté una
muestra de orina por 24 horas, documentando niveles eleva-
dos de metabolitos urinarios de serotonina, principalmente
de 5-HIAA. Debido a esto se puede concluir que, pese a no
poder realizar la confirmacion histopatolégica de un tumor
carcinoide por la evolucion térpida del caso y su abordaje
conservador, es altamente probable que los hallazgos eco-
cardiograficos de la paciente sean compatibles con una ECC.

MANEJO

Como parte del abordaje terapéutico hay que tomar en
cuenta que el Unico tratamiento efectivo para manejar la ECC
es el reemplazo valvular, por lo que es importante establecer
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el momento adecuado para intervenir.’? Con respecto al ma-
nejo inicial de la falla aguda, los diuréticos son utiles como
medida temporal contra el edema y la congestién, pero pue-
den reducir el gasto cardiaco.™

En caso de confirmar un tumor carcinoide, la emboliza-
cion de la arteria hepatica es una medida util descrita para
reducir su tamano.” Esto en conjunto con medidas farma-
coldgicas como la quimioterapia citotoxica con estreptozo-
cina, 5-fluorouracilo y doxorrubicina. Sin embargo, no se ha
demostrado que los antineoplésicos proporcionen una re-
misién sostenida o cura y en algunos casos se han asociado
con una mayor progresion de la ECC.3'¢ La somatostatina, una
hormona contrarreguladora, se une especificamente a los re-
ceptores de las células carcinoides y de las células normales e
inhibe la liberacién de esta hormona, aliviando los sintomas
en mas del 70% de los pacientes. El octreétido, el andlogo de
accion prolongada de la somatostatina es util para el manejo
supresivo crénico y la profilaxis preoperatoria. Sin embargo,
ni los analogos de la somatostatina ni la embolizacién de la
arteria hepdtica son eficaces para prevenir o revertir la pro-
gresion de la enfermedad cardiaca.'>'* Se pueden administrar
glucocorticoides durante la cirugia para aminorar los efectos
precipitantes de crisis carcinoides de los antestésicos. Los an-
tihistaminicos se utilizan para sintomas inducidos por hista-
mina, como rubor y urticaria."'?

La cirugia de reemplazo valvular es el tratamiento in-
dicado en caso de que el paciente tenga sintomas de falla
cardiaca, compromiso valvular severo o deterioro progresi-
vo de la funcion ventricular derecha*®'"12 Para evitar com-
plicaciones quirurgicas, la intervencion debe realizarse solo
si el sindrome carcinoide se encuentra controlado, ademas,
existe la posibilidad de intervenir de manera percutanea en
pacientes con alto riesgo quirurgico.” En pacientes con val-
vulopatia pulmonar concomitante, se pueden reemplazar
ambas valvulas de manera simultanea. Con respecto al tipo
de proétesis valvular, existe mayor riesgo de degeneracion en
las proétesis bioldgicas, por procesos de trombosis y deposi-
cién de placas carcinoides, sin embargo, la introduccién de
andlogos de somatostatina y las técnicas de embolizacion de
la arteria hepdtica reducen el riesgo de deterioro de las val-
vulas bioprotésicas, por lo que estas se prefieren. Ademas, las
vélvulas mecanicas requieren anticoagulacion de por vida,
con su riesgo inherente de sangrado, lo cual limita las inter-
venciones quirurgicas del tumor carcinoide como tal. En ese
sentido, el tratamiento quirdrgico implica ademas del reem-
plazo valvular, la reduccion y/o reseccién del tumor carcinoi-
de primario y de los otros tumores presentes.’®92°,

El curso perioperatorio puede complicarse con crisis car-
cinoides potencialmente mortales, precipitadas por la misma
anestesia. Se debe vigilar por rubor o “flushing’, inestabilidad
hemodinamica debido a cambios extremos del tono vaso-
motor, broncoespasmo y taquicardia ventricular. La presencia
preoperatoria de enfermedad cardiaca y niveles preoperato-
rios mas altos de 5-HIAA se asocian con mayores complica-
ciones perioperatorias.’” La somatostatina y los esteroides
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sistémicos son eficaces para reducir la frecuencia de com-
plicaciones intraoperatorias. Pueden administrarse pre o in-
traoperatoriamente. La epinefrina estd contraindicada para
manejo de la hipotensién excepto si es secundaria a causas
cardiacas. Se necesita una cuidadosa estratificacion del ries-
go preoperatorio y un enfoque de equipo multidisciplinario
para reducir estos riesgos inherentes.'>?°

Con respecto al prondstico, la sobrevida promedio del
sindrome carcinoide maligno sin tratamiento es de 12 a 38
meses desde la aparicion de los sintomas. Los pacientes que
desarrollan ECC con sintomas avanzados (clase NYHA Il o IV)
acarrean un peor pronostico, con una sobrevida media de
solo 11 meses. La mayoria fallecen durante el primer afio por
falla cardiaca progresiva.>®

La cirugia de reemplazo valvular tricuspideo ha demos-
trado ser exitosa en la reduccién y el alivio de los sintomas
en pacientes con ECC sintomatica en el 75% de los casos. Sin
embargo, por si sola conlleva un riesgo de mortalidad del
10%, que es mayor que la esperada para otro tipo de valvu-
lopatias. Pese a esto los pacientes intervenidos parecen te-
ner mejor sobrevida que aquellos que recibieron solo terapia
médica'?. En general, la mortalidad aumenta con edades ma-
yores, el uso previo de quimioterapia citotdxica y consumo
de tabaco.®

CONCLUSION

Se presenta el caso de una paciente con una ET severa
secundaria a una posible ECC. La valvulopatia triscuspidea se-
vera en ausencia de un compromiso similar en otras valvulas
es una ocurrencia clinica rara que deberia llevar a descartar
una enfermedad carcinoide sistémica subyacente. El diag-
noéstico y el manejo de la enfermedad cardiaca carcinoide
pueden ser desafiantes debido a la rareza de esta entidad y a
la falta de criterios diagndsticos especificos. La ecocardiogra-
fia es una herramienta util para evaluar la anatomia y funcion
valvular y la imagen multiplanar y la reconstruccién en 3D
pueden proporcionar una visualizacién detallada de la ana-
tomia valvular y facilitar el diagnéstico preciso. El tratamiento
puede incluir quimioterapia citotoxica, tratamiento farmaco-
l6gico sintomatico a corto y largo plazo y manejo quirurgico
de las lesiones valvulares y del tumor primario o de las metds-
tasis. Aunque existe una mayor mortalidad perioperatoria, la
cirugia valvular produce una mejoria sintomatica significativa
y puede reducir la mortalidad. Las otras medidas terapéuticas
no quirdrgicas han demostrado mejorar los sintomas en es-
tos pacientes, pero no la sobrevida.
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