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When a cardiac valvular affectation can guide
to the diagnosis of a malignant tumor?

Introduccion

El sindrome carcinoide (SC) se genera por un exceso
de secrecion hormonal (habitualmente serotonina), mani-
festandose fundamentalmente como rubefaccion cutanea,
diarrea, broncoespasmo y cardiopatia valvular. EL SC es una
causa rara de enfermedad valvular adquirida. Sin embargo,
mas de la mitad de los pacientes que padecen de este
sindrome tienen dafno cardiaco, afectando generalmente a
varias valvulas cardiacas.
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A continuacion, presentamos un caso de enfermedad
polivalvular que condujo al diagnostico de SC.

Caso clinico

Se trata de una mujer de 48 anos sin habitos toxicos y
con antecedentes personales de hipertension arterial, hipo-
tiroidismo, trastorno ansioso-depresivo y diarrea crénica
con colonoscopia realizada en el mes previo sin hallaz-
gos resenables. La paciente consultd en nuestra institucion
por disnea de esfuerzo progresiva, hiporexia y pérdida de
peso de 15kg. En la exploracion fisica destacaban telan-
giectasias malares, signos de congestion derecha y soplo
sistdlico 11/vi. Se realizd un ecocardiograma transtoracico
donde se observo dilatacion del ventriculo derecho, auricula
izquierda dilatada de forma moderada y datos de afectacion
inflamatoria en las valvulas cardiacas: a) triclspide engro-
sada sin calcificacion e inmdvil en posicion de apertura,
generando una insuficiencia tricispide masiva (figs. 1Ay B);
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CARTAS CIENTIFICAS

Figura 1

Ecocardiograma transtoracico. Figura 1A: en el plano paraesternal longitudinal de entrada cavidades derechas, se

observa una valvula trictspide con valvas engrosadas y rigidas que no coaptan. Figura 1B: en el estudio Doppler color se observa una
insuficiencia tricuspidea severa. Figura 1C: valvula aortica engrosada y apertura en cpula con estenosis moderada e insuficiencia
ligera. Figura 1D: valvula mitral engrosada y también con apertura en clpula e insuficiencia ligera.

b) mitral engrosada con apertura en clpula y estenosis
moderada e insuficiencia ligera (fig. 1C); c¢) valvula aér-
tica engrosada con apertura en clpula e insuficiencia ligera
(fig. 1D).

Dada la afectacion polivalvular y el cuadro serotoninér-
gico, se sospecha SC, por lo que se realiza tomografia axial
computarizada en la que se detectan imagenes compatibles
con metastasis hepaticas multiples, la mayor de 6.7 x 5cm
(fig. 2B) con ascitis. Se realiza octreoscan (figs. 2C yD,
donde destacan focos hipercaptantes patoldgicos asociados
a lesiones con sobreexpresion de receptores de somatosta-
tina en higado (fig. 2D), adenopatias hiliares pulmonares,
derrame pleural derecho y lobulo tiroideo derecho. En
el perfil analitico correspondiente destacaba leucocitos:
12,590/ul (neutrdfilos: 9.72%, linfocitos: 1.94%). Veloci-
dad de sedimentacion globular 7mm/h (0), GGT 148/ul
(7-32), fosfatasa alcalina 130/ul (35-104), lactato deshi-
drogenasa 364/ul (135-214), serotonina 888 ng/ml (40-200),
gastrina 591 (0-100), metanefrinas en plasma y orina nor-
males. 5-hidroxiindolacético 1895mmol en orina de 24h
(0-50). Marcadores tumorales: antigeno CA-125 1177.8/ul

(< 35); B-2 microglobulina 3.84/ul (0.8-2.3), cromogranina
A 586 ng/ml (0-100).

Bajo guia ecografica se realiza biopsia hepatica que con-
firma la sospecha diagnostica con el siguiente resultado:
metastasis de tumor neuroendocrino grado 1; indice pro-
liferativo (Ki-67): 1.6%; IHQ: positividad para sinaptofisina,
CD56 y cromogranina.

Se remite a la paciente al Servicio de Oncologia para ini-
cio de tratamiento con octeédtrido cada 28 dias. Debido a
la mala adherencia de la paciente y al pobre apoyo fami-
liar, no siguio las visitas estipuladas. A los 6 meses reingresa
por encefalopatia aguda e insuficiencia cardiaca derecha,
por lo que se plantea diagnostico de encefalopatia aguda
en paciente con tumor neuroendocrino. El electroencefalo-
grama muestra un enlentecimiento difuso de la actividad
cerebral compatible con patron encefalopatico de origen
indeterminado. No se observaron paroxismos, ni focalida-
des ni caracteristicas propias de encefalopatia metabdlica.
La paciente y los familiares desestimaron continuar con
el tratamiento, siendo trasladada a la unidad de cuidados
paliativos donde fallecio en los meses subsecuentes.
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Figura 2 A-B: Imagen de tomografia computarizada. Figura 2A: a nivel de térax con derrame pleural derecho. Figura 2B: a nivel
abdominal, higado con multiples imagenes de metastasis y ascitis. Figuras 2 C-D: imagen de octreoscan en el que se evidencia
captacion patologica en cornete nasal izquierdo y lobulo tiroideo derecho. Figura 2C: adenopatias hiliares pulmonares. Figura 2D:
focos hipercaptantes asociados a sobreexpresion de receptores de somatostatina en higado.

Discusion

La aparicion del SC se relaciona con metastasis hepaticas
de los tumores intestinales o con la existencia de un tumor
bronquial primario, situaciones en las que no se produce la
degradacion hepatica inmediata de la serotonina. Solo en el
5% de los tumores carcinoides aparecen uno o mas de estos
sintomas. Casi todos estos pacientes tienen afectacion de
la valvula tricuspide, siendo la ecocardiografia el método
diagnostico de eleccion. Los hallazgos en orden de fre-
cuencia son: insuficiencia tricuspidea (90%), regurgitacion
pulmonar (81%), estenosis pulmonar (51%), derrame peri-
cardico leve (14%) y compromiso valvular izquierdo (10%). La
progresion de la enfermedad valvular derecha genera sobre-
carga de volumen y presion ventricular que produce fallo
ventricular'-2.

Conclusion

Con este caso queremos reflejar la importancia del ecocar-
diograma como guia en el diagnostico de un tumor maligno
con afectacion cardiovascular. Ante un ecocardiograma en el
que se evidencie una valvulopatia tricuspidea con aspecto de

organicidad y con las caracteristicas descritas, se debe tener
presente el SC como posible etiologia, teniendo en cuenta
el orden de frecuencia con el que se alteran las valvulas,
siendo la mas frecuentemente afectada la valvula tricus-
pide. La mejor modalidad terapéutica para el control de
sintomas y el pronostico en casos incluye los analogos
de somatostatina, los cuales son los farmacos de eleccion
en el tratamiento del SC, y entre ellos el octedtrido es
uno de los mas utilizados, poseyendo ademas un efecto
antitumoral. Su administracién provoca un descenso impor-
tante de los valores de acido 5-hidroxiindolacético que es el
metabolito principal de la serotonina en el cuerpo humano,
controlando gran parte de la sintomatologia. La respuesta
al octeodtrido varia de un paciente a otro, probablemente
en relacion con la alta o baja afinidad por los receptores de
somatostatina expresados en las células tumorales. Ademas,
se ha observado que la presencia de receptores de soma-
tostatina en los tumores carcinoides mejora la probabilidad
de respuesta al octeotrido en pacientes con SC o incluso
la regresion del tamano tumoral, no obstante debe tenerse
en cuenta los efectos secundarios frecuentes. Por ello, solo
esta indicado en casos graves en los que el SC provoca una
discapacidad o una alteracion severa de la calidad de vida
del paciente.
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En cuanto al tratamiento quirdrgico cardiovascular, la
cirugia cardiaca de reemplazo de la valvula tricispide es
la técnica de eleccién® y es el Unico tratamiento disponible
cuando el SC genera una afectacion tricuspidea relevante,
teniendo en cuenta que para llevar a cabo este tipo de
cirugia, en el paciente que presenta metastasis, estas y los
sintomas vasomotores deben estar controlados.
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