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El Fibroelastoma Papilifero es un tumor cardiaco benigno,
encontrado principalmente en las vélvulas. La mayoria es
asintomdtico, pero, cuando estan presentes, son inespecificos
o relacionados a fenémenos embdlicos. En general, son
diagnosticados en exdmenes de imagen de rutina o en cirugfas
valvulares y autopsias. Por su raridad, hay controversia sobre su
terapéutica. Describimos siete casos diagnosticados y tratados
en nuestra institucién entre 1989 y 2010, lo que constituye la
mayor casuistica nacional de esa patologia hasta el momento.

Introduccion

Los tumores cardiacos primarios son raros, con prevalencia
de 200 por millon de autopsias, segin 22 grandes series de
estudios’. La mayorfa es considerada benigna, y los mixomas
son los mas frecuentes (30% de los casos), seguidos de los
lipomas (10%) y de los fibroelastomas papiliferos (FEP, 8%),
detectados, en revision reciente, apenas 833 casos de esos
Gltimos en todo el mundo, de 2001 a 20082

Los FEP son tumores endocardicos pedunculados,
avasculares y méviles, encontrados predominantemente en las
vélvulas (respondiendo por 75% de todos los tumores de esa
regién)'. En general, son asintomaticos, aunque existe riesgo
de embolizacién'“*. El tratamiento de la mayorfa es quirdrgico,
y la capacidad de diagnosticarlos crecié en las tltimas décadas
por el mejoramiento de las técnicas de imagen*.

Casos Clinicos

Caso 1: ABS, masculino, 48 anos. Disnea; sincope hace
8 meses. Cateterismo: tumor en vélvula aértica, insuficiencia
adrtica grave. Reseccion tumoral; plastia de dos valvas
adrticas. Anatomopatolégico: FEP midiendo 2 x T x 1 cm.
Anticoagulado por 3 meses. Perdi6 seguimiento.

Caso 2: JDF, femenino, 34 anos, asintomatica.
Ecocardiograma: tumoracién en atrio derecho. Sin
intercurrencias quirtrgicas. Anatomopatolégico: FEP
midiendo 1,6 x 1,5 x 1,0 cm. Perdi6 control.
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Caso 3: MGS, femenino, 42 anos, asintomatica.
Ecocardiograma: comunicacién interatrial pequefa, tipo ostium
secundum, valvula adrtica: estructura fija en la cara ventricular de
la valva coronaria derecha, valvula mitral: estructura hiperecoica
en la cara atrial de la valva anterior, hipertrofia del infundibulo
derecho. Retirada de la vegetaciéon, comisurotomia de la
vélvula pulmonar, cierre de la CIA. Anatomopatolégico: FEP (2
estructuras en valvula adrtica, la mayor midiendo 1,0x 1,0x 0,9
cm; en la Mitral, tres fragmentos de 0,2 x 0,6 x 0,4 x 0,4 cm.
Evoluciona asintomdtica.

Caso 4: VLMM, femenino, 65 anos, asintomatica.
Ecocardiograma: masa homogénea, redondeada, mévil,
pendiente de la cara atrial de la valva septal de la trictspide,
pediculada en atrio derecho (AD). Resonancia nuclear magnética
(RNM): formacion expansiva en la valva tricispide. Reseccion
tumoral en AD; plastia de trictspide. Anatomopatolégico: FEP
(1,8 x 1,5 x0,8cm).

Caso 5: AS, femenino, 48 afos, en CFI-Il. Ecocardiograma:
valvula aértica con valvas discretamente espesadas, apertura y
movilidad preservadas. Imagen pedunculada, mévil, adherida
a la cara ventricular de la valva adrtica, sugiriendo vegetacién.
Evolucion6 a CF Il e insuficiencia adrtica grave, optandose por
reemplazo valvular. Anatomopatolégico: FEP, 2 ctispides adrticas
con 1 lesién en cada una(la mayor con 0,4 cm de didmetro). En
el momento, CF-II.

Caso 6: MAAA, femenino, 65 afos, controlada por estenosis
aértica y mitral hace 2 anos, relata disnea a los esfuerzos
moderados y sincope. Ecocardiograma: Valvula adrtica con
valvas espesadas, calcificaciones, apertura y movilidad reducidas.
Se decidi6 el reemplazo valvular aértico. Anatomopatolégico:
FEP (tres masas sésiles, mayor: 0,7 x 0,5 x 0,2cm, con aglomerado
de formaciones filiformes). Actualmente CF-Il.

Caso 7: MCL, femenino, 66 anos, asintomatica.
Ecocardiograma: imagen adherida a la cara atrial de la valva
septal de la vélvula tricaspide (VT), de aspecto redondeado,
homogéneo, bordes regulares, sin obstruccion al flujo valvular.
RNM: imagen ovalar adherida a la cara atrial de la valva septal
de la VT con impregnacién de contraste yodado. Después
de 5 afos en anticoagulacion, aceptd realizar cirugfa. Nueva
RNM: aumento de la masa. Resecado tumor, con plastia.
Anatomopatolégico: FEP (1,6 x 1,3 x 1,9 cm), frecuentes
trombos interpapilares; Pediculo formado por valva valvular con
ensanchamiento fibro-mixoide avascular.

Discusion
El FEP es infrecuente, correspondiendo a menos de 10% de

los tumores cardiacos benignos’. En 90% de los casos, afecta
las valvas cardiacas, aunque raramente sean asociados a la
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disfuncion valvar, pudiendo ser encontrados en los musculos
papilares, cuerdas tendinosas y endocardio®”. En su mayoria,
es Gnico, pequeiio, menor de 10 mm (en 99% de los casos,
menor de 20 mm), aspecto que recuerda una anémona del
mar y afecta, preferentemente, a la valvula adrtica (44%),
seguida de mitral (35%), tricGspide (15%) y pulmonar (8%)"~.
Otros lugares: ventriculo izquierdo (10,85%), atrio izquierdo
(1,97%), septo atrial (1,57%) y atrio derecho (2,36%)"5. En
nuestra muestra, fueron 14 tumores, 4 Gnicos. En un caso, se
observaron tres masas mitrales y dos adrticas. En otro, ocurrieron
tres masas simultdneas adrticas. De los 14 tumores, siete en
la valvula adrtica, tres en la mitral, dos en atrio derecho, uno
en la tricispide y uno en ventriculo izquierdo, con didmetro
maximo de 2 cm.

Hay dudas en cuanto al origen neoplésico del FEP.
Otras hipdtesis incluyen hamartoma, trombo y hiperplasia
del endocardio por estimulos genéticos o externos como
infecciones o traumas®”°. Por su naturaleza fragil y papilar,
pueden causar obstruccién en el ostio de la coronaria.
ActlGan también como substrato para agregacion plaquetaria,
volviéndose fuente de émbolos periféricos o centrales,
dependiendo de la ubicacién® (Figura 1).

Aunque la mayorfa sea asintomatica, puede haber sintomas
inespecificos, como dolor tordcico, disnea, sincope y muerte
stibita, ademas de disfuncién valvular llevando a insuficiencia
cardiaca, como en el caso 1. Tumores del lado izquierdo pueden
causar accidentes vasculares encefélicos (presentacion mas
comiin cuando sintomadticos), infartos de miocardio, isquemia
mesentérica, renal, hepdtica y edema agudo de pulméné. A
la derecha, pueden generar arritmias, embolia pulmonar o
mimetizar estenosis trictspide’.

Ocurren en cualquier edad, pero son predominantes entre
40y 80 anos, discretamente mas prevalentes en hombres'#®.
En los casos aqui relatados, variaron entre 34y 66 anos (media:
52,57 aios), 85,7% en muijeres.

El ecocardiograma transtoracico es el més utilizado para
diagndstico, con sensibilidad de 88,9% y especificidad de 87,8%,
precisién de 88,4% cuando el tumor es mayor que 0,2 cm'3°5,
La RNM caracteriza mejor la masa en la valva valvular y, con
la técnica de realce tumoral, aumenta la precision (Figura 2).

El cateterismo cardiaco no se justifica actualmente'>%. Como
diagnéstico diferencial, tenemos la excrecencia de Lambl
(de aspecto histolégico idéntico al del FEP aunque de menor
tamano y mas ubicada en la linea de cierre de las valvas atrio-
ventriculares); otros tumores cardiacos; degeneracion del tejido
valvar; trombos y vegetaciones, infecciosas o no*®.

Por su raridad, aun hay controversias en la terapéutica.
La decision de la reseccién quirtirgica se basa en el tamano,
ubicacién, movilidad y presencia de sintomas®. Es consenso
que debe ser realizada en los pacientes sintomaticos. Cuando
hay embolia, se debe aguardar por lo menos cuatro semanas
para prevenir eventual complicacion hemorragica’. Es de bajo
riesgo y no hay relatos de recidivas. En los asintomaticos, la
indicacién quirdrgica no esta claramente definida y, en general, es
influenciada por la movilidad del tumor (caracteristica predictora
independiente de embolizacién y muerte), con la particularidad
de que tumores del lado derecho deben ser retirados en caso de
foramen oval patente, por el riesgo de embolia paradoxal’>>°.
Pacientes controlados clinicamente deben ser considerados para
anticoagulacién, aunque la eficiencia de esa conducta no sea
refrendada por grandes estudios, habiendo relatos de aumento
de morbilidad por eventos neurolégicos**.

Nuestra estadistica difiere de la literatura, probablemente por
la muestra pequeia, aunque no hayamos encontrado trabajos
nacionales con muestra mayor. Se trata de una patologia rara, que
demanda mayores estudios, actualmente limitados a pequenas
series de casos.
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Macroscopia: pequefias papilas ramificadas a partir de uno o mas troncos, confiriendo aspecto esponjoso (A). Microscopia (B): aspecto “arboriforme”, con

papilas ramificadas, donde se fijan trombos, ricas en fibras elasticas (B.2).
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Resonancia Magnética: masa sésil en cara atrial de valva septal de la valvula tricispide (flecha).
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