85

John Alexander Alzate
Piedrahita

ORCID: 0000-0002-4242-5897
Especialista en Medicina Interna.
Docente programa de Medicina.
Universidad Tecnoldgica de
Pereira. Médico Internista Hospital
Universitario San Jorge.

Ana Camila Delgado Araujo
ORCID: 0000-0001-7796-7920
Estudiante Programa de Medicina.
Universidad Tecnoldgica de Pereira.

Josie Ximena Eraso

Landazury
ORCID: 0000-0001-8484-6174

Estudiante Programa de Medicina.
Universidad Tecnoldgica de Pereira.

Juan Dario Franco Ramirez
ORCID: 0000-0003-0637-7303
Estudiante Programa de Medicina.
Universidad Tecnoldgica de Pereira.

Rev. urug. med. interna. ISSN: 2393-6797 - Noviembre de 2021 N°3: 85-92
Licencia Creative Commons cc-by. https://creativecommons.org

DOI: 10.26445/06.03.8
CASO CLINICO

Mixoma auricular izquierdo gigante
como causa de obstruccion de la
valvula mitral e hipertension pulmonar
severa.

Giant left atrial myxoma as a cause of mitral valve obstruction and severe
pulmonary hypertension.

Mixoma atrial esquerdo gigante como causa de obstrucao da valvula
mitral e hipertensao pulmonar grave.

Resumen: Los tumores cardiacos primarios son raros, representan el 0.0017-0.03% en grandes
series de autopsias, ocurren con mayor frecuencia entre mujeres en la quinta o sexta década de
la vida y generalmente se desarrollan en las auriculas. Se presenta el caso clinico de una paciente
de sexo femenino de 74 afos que consulta a urgencias con sospecha de sindrome coronario
agudo sin elevacion del segmento ST y troponinas positivas. El ecocardiograma transtoracico
evidencio la presencia de un mixoma auricular gigante con area de 11 cm2, que protruye a través
de la valvula mitral, una presion sistdlica de la arteria pulmonar de 110 mmHg y un resultado de
dimero D positivo dando como diagndstico un mixoma auricular izquierdo gigante que causa
obstruccion mitral e hipertension pulmonar, el cual fue remitido a otra institucion para manejo
quirdrgico.

Palabras clave: Mixoma, hipertension pulmonar, tumores cardiacos

Abstract: Primary cardiac tumors are rare, accounting for 0.0017-0.03% in autopsy series, occur
more frequently among women between the fifth and sixth decade of life. A 74-year-old female
patient presented with symptoms of acute coronary syndrome without ST segment elevation
and positive troponins. The transthoracic echocardiogram showed the presence of a giant atrial
myxoma with an area of 11 cm2, protruding through the mitral valve, a systolic pressure of the
pulmonary artery of 110 mmHg and a positive D-dimer result, yielding a diagnosis of a giant
left atrial myxoma that causes mitral obstruction and pulmonary hypertension, being referred to
another institution for surgical management.

Key words: Myxoma, pulmonary hypertension, cardiac tumors

Resumo: Os tumores cardiacos primarios séao raros, representam o 0,0017-0,03% em grandes
séries de autdpsias, ocorrem mais frequentemente entre mulheres na quinta ou sexta década
de vida e geralmente se formam nos atrios. Apresentamos o caso de uma paciente do sexo
feminino de 74 anos, que apresentou sintomas de sindrome coronario agudo sem elevagéo
do segmento ST e troponinas positivas. O ecocardiograma transtoracico revelou a presencga
de um mixoma atrial gigante com area de 11 cm2 projetando-se através da valvula mitral, uma
pressao sistdlica de artéria pulmonar de 110 mmHg e um resultado de D-dimero positivo, dando
o diagnoéstico de um mixoma atrial esquerdo gigante causando obstrucao mitral e hipertenséao
pulmonar, que foi encaminhado para outra instituicdo para manejo cirargico.
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Introduccion

Los tumores cardiacos primarios son raros, representan el 0.0017 - 0.03% en grandes series
de autopsias, en contraste con los tumores metastasicos del corazén, que son 30 veces mas
frecuentes (2. El 75% de los tumores son benignos y casi la mitad de ellos son mixomas en la
poblacién adulta (3).

Aproximadamente el 95% de los mixomas cardiacos se produce en un amplio rango de
edad, sin embargo, ocurren con mayor frecuencia entre mujeres de la quinta a sexta década de
la vida ™. Aunque raros, también pueden aparecer en nifios, con una incidencia del 0.027% al
0.08% en autopsias, siendo los mixomas el 21,5% de los tumores cardiacos y el rabdomioma
en el 50,7% de los casos “.

Los mixomas cardiacos generalmente se desarrollan en las auriculas. Alrededor del 75%
se origina en la auricula izquierda y del 15 al 20 % en la auricula derecha. La mayoria de los
mixomas surgen del tabique interauricular en el borde de la fosa oval, asi mismo los tumores
multiples y las localizaciones atipicas son mas frecuentes en casos de mixoma familiar.

Estos tumores son neoplasias de origen endocardico, que generalmente se proyectan desde
el endocardio a la camara cardiaca. Ademas las células que dan origen al tumor se consideran
células mesenquimales multipotenciales que persisten como residuos embrionarios durante la
septacion del corazoén, sus caracteristicas macroscopicas incluyen el ser polipoides, a menudo
pedunculados, raramente sésiles y redondos u ovalados, con una superficie lisa 0 suavemente
lobulada, conjuntamente la movilidad de la masa depende de su consistencia, que varia con la
cantidad de colageno, el grado de fijacién y la longitud del tallo @ 3).

Si bien se trata de tumores histolégicamente benignos, no dejan de representar un peligro,
debido a que pueden generar arritmias, émbolos a distancia y alteraciones en la hemodinamia
del corazén ©. Este tipo de masas representan un reto al momento de su diagnéstico debido a
su baja prevalencia y a la similitud de su cuadro con muchas patologias cardiovasculares.

En la presentacion clinica suelen tener un curso indolente, con pocos sintomas y en
muchas ocasiones son descubiertos de forma incidental; sin embargo se ha reportado estatus
completamente asintomatico en menos del 20% de los casos ©¢7. Sus manifestaciones varian de
acuerdo a su localizacion y tamafio, pero en la literatura se habla de una triada clasica que incluye
signos de obstruccion intracardiaca (edema pulmonar, disnea, ortopnea, malestar, sincope y
palpitaciones), signos embodlicos (en el sistema nervioso central, en las arterias periféricas o
en las arterias coronarias) y sintomas constitucionales (fiebre, pérdida de peso y fatiga) @ ©.
Gandara et al. informan la disnea como sintoma mas frecuente, seguido por el dolor toracico .

La auscultacién cardiaca de estos pacientes puede ser anodina o se pueden encontrar
ruidos anormales a menudo relacionados con estenosis valvular, como un murmullo diastélico o
presistdlico, alteraciones en el primer o segundo ruido cardiaco, que pueden sufrir modificaciones
con los cambios posturales © 19,

Pueden observarse anomalias electrocardiograficas en relacién con las caracteristicas y
localizacion del tumor, principalmente signos de crecimiento auricular izquierdo, alteraciones de
la conduccién o arritmias ©.

Laradiografiadetérax suele ser normal o muestra hallazgos inespecificos como cardiomegalia,
patrén pulmonar intersticial o pueden verse calcificaciones en caso de que el tumor lo esté.
Los hallazgos analiticos pueden ser muy variados y consisten principalmente en alteraciones
en el hemograma (anemia, leucocitosis y trombocitosis) y aumento de los reactantes de fase
aguda €910,

La técnica diagndstica por eleccion es el ecocardiograma transtoracico o transesofagico
(Eco TT / Eco TE), con una sensibilidad del 95% y casi 100%, no obstante es valido el uso de
tomografia axial computarizada (TAC) y la resonancia magnética (RM) para el diagnéstico ©@.

La hipertension pulmonar (HTP) es una condicion fisiopatoldégica cuyos sintomas son
inespecificos y principalmente relacionados con disfuncion de ventriculo derecho, es definida
como una presion arterial pulmonar media mayor a 25 mm/hg en reposo .

La Organizacién Mundial de la Salud (OMS) lacategorizaen 5 grupos de acuerdo a condiciones
clinicas similares (2. La evaluacién de los pacientes con sospecha de HTP debe iniciar con
un ecocardiograma con medicion de velocidad pico de regurgitacion tricuspidea y asi realizar
un score de probabilidad de HTP para determinar la necesidad de estudios complementarios
incluido cateterismo derecho cuando hay sintomas y la probabilidad es intermedia o alta (%,
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Figura 1: Taquicardia sinusal, pobre
progresion de la R en precordiales, indice de
Cornell de 26 mm, trastorno de repolarizacion
anterior y lateral.

Figura 2: Radiografia de térax.
Radiopacidades tipo reticular y alveolar en
los cuatro cuadrantes con predomino basal
derecho.
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A continuacién se presenta el caso de una paciente con un mixoma auricular izquierdo
gigante, que inicialmente se presenta con sospecha de sindrome coronario agudo (SCA), y se
documenta HTP severa asociada a obstruccion de la valvula mitral.

Caso clinico

Mujer de 74 afios de edad, ama de casa, sin antecedentes patolégicos conocidos, remitida
al servicio de urgencias de un hospital universitario de Pereira- Colombia por cuadro clinico de 8
dias de evolucion caracterizado por dolor toracico asociado a disnea, de tipo opresivo, irradiado
a hombro izquierdo y que no cede al reposo. El dia de su ingreso refiere que el dolor se intensifico
con exacerbacion al respirar, motivo por el cual consulta a una institucion de primer nivel en
donde se toman troponinas que se reportan un valor cualitiativo positivo y electrocardiograma
que se interpreta como sugestivo de isquemia aguda con alteraciones de la pared anterior, con
lo cual se inicié manejo anti-isquémico pleno y fue remitida al Hospital Universitario de tercer
nivel de complejidad por sospecha de sindrome coronario agudo.

Al ingresar a la institucion de tercer nivel, se encuentra una frecuencia cardiaca de 85 cpm,
una frecuencia respiratoria de 20 rpm, una tensién arterial de 95/51 mmHg, una temperatura de
36°C y una escala de Glasgow 15/15. Al examen fisico presenté un térax simétrico expandible,
ruidos cardiacos ritmicos con S3, campos pulmonares con crépitos generalizados, sin tiraje
ni retracciones, abdomen blando, depresible sin dolor a la palpacién sin signos de irritacion
peritoneal, extremidades simétricas moviles sin presencia de edemas y con llenado capilar
menor a 2 segundos.

Se realiza electrocardiograma (Figura 1) y radiografia de térax (figura 2).

067-25Hz AC60 25mm/s 10mm/mV 4por2.5s+IRitmo ¥104 ' AP 16 HOSPITAL SAN JORGE _
Bersei: EDAN SE-601A/B/C Bioged: EDANSE-S0IA/G

PORTATIL

Bioquimica sanguinea muestra curva de troponina | negativa, anemia normocrémica,
hiponatremia leve, acidosis metabdlica, trastorno de la oxigenacién leve y dimero D 2406 ng/mL.



Figura 3: Ecocardiograma transtoracico.
Referencias: VD- ventriculo derecho VI-
ventriculo izquierdo Al-auricula izquierda. La
flecha sefiala una masa gigante adherida al
septum interauricular que protruye a través
de la valvula mitral compatible con Mixoma
auricular con area de 11 cm2.

Figura 4: Tomografia de torax de alta
resolucion. Derrame pleural bilateral asociado
a atelectasia, imagenes de patron en vidrio
esmerilado e imagenes parcheadas en ambos
campos pulmonares.
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Bajo el contexto clinicoy de acuerdo alos paraclinicos tomados fuera del Hospital Universitario
se sospecho inicialmente un sindrome coronario agudo sin elevacion del segmento ST, con un
electrocardiograma no diagndstico y sin incremento en el nivel del biomarcador. Posterior a esto
se orientd el caso como un edema pulmonar cardiogénico, para el cual se solicité un Eco TT en
cuyo reporte se describi6 la presencia de un mixoma que protruye a través de la valvula mitral,
Fraccion de Eyeccion del Ventriculo I1zquierdo (FEVI) del 55% y un calculo indirecto tomado con
la ecuacion de Bernoulli modificada de presion sistolica de la arteria pulmonar (PSAP) de 110
mmHg (Figura 3).

TIS06 MI1.3

M3

La paciente es ingresada a la Unidad de Cuidados Intermedios donde le practican una TAC
de torax de alta definicion (Figura 4).

Es valorada por cirugia cardiovascular que indica intervencién quirdrgica para mixoma
auricular por su tamafio y sintomatologia. Fue derivada a centro de mayor complejidad, se
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confirma por biopsia el diagnéstico de mixoma. Se desconoce si en este centro hospitalario se
le realizaron otros estudios tales como coronariografia preoperatoria.

Discusion

El enfoque de los pacientes que consultan por dolor toracico y disnea al servicio de
urgencias debe iniciar por la busqueda de las causas mas frecuentes y catastréficas. En este
caso la sospecha inicial fue un sindrome coronario agudo, se recomienda seguir un abordaje
sistematico, para este efecto el electrocardiograma no mostré elevacion del segmento ST, por lo
cual se clasifica como un sindrome coronario agudo sin elevacién del ST posible o probable (4,
sin embargo las troponinas de unidad local no son valorables dado que fueron tomadas por una
técnica diferente con un valor dicotomico, ya en el centro de referencia no hubo incremento
en los niveles de biomarcadores por ende no se pudo establecer un delta de troponinas, por
esto se sospechd una injuria miocardica ampliando la busqueda de otras etiologias con un
diagnostico documentado en el ecocardiograma (¥ y entre estos diagndsticos se plantea como
hipétesis la injuria miocardica vs embolia coronaria por ruptura del mixoma, que ha sido descrita
en la literatura (9.

Los tumores cardiacos primarios son raros con una incidencia de 1,38 casos por 100000
habitantes ” y los mixomas constituyen hasta el 50% de los tumores cardiacos benignos 9,
Merello y cols encontraron como localizacién mas frecuente la auricula izquierda, con 87,3%
de los casos (9. Comparando los hallazgos de la literatura acerca de los mixomas auriculares
izquierdos se destaca la serie de 112 casos de Pinede y cols ?? en un periodo de 40 afios de un
Unico hospital de Francia, con un predominio de mujeres afectadas, y con una rango de edad
de 23 a 84 afos lo cual concuerda con el caso actual de sexo femenino de 74 afios de edad.

Es importante resaltar que este tipo de tumores se presentan inicialmente sin sintomas y sin
signos al examen fisico '®. Una amplia variedad de sintomatologia clinica dificulta su diagndstico
oportuno, pues puede debutar como alguna complicacién cuando el tumor ha alcanzado
grandes tamafos o simular algin cuadro de otra patologia cardiovascular ®, como sucedié en
esta paciente. Pinede y cols documentaron signos de insuficiencia cardiaca en el 43%, dolor
toréacico o infarto de miocardio en el 30%, anemia en el 13%, trastorno de repolarizacion en el
electrocardiograma en el 21%, edema pulmonar en la radiografia de térax en el 27% ©%. Sin
embargo, en esta serie no se describen algunos hallazgos evidenciados en la paciente como
es la asociacion entre mixoma auricular y presencia de hiponatremia como en este caso, por
lo cual el mecanismo de hiponatremia puede ser explicado por la falla cardiaca, de otro lado
la elevacion de Dimero D ha sido descrito incluso sin diagnéstico de embolia pulmonar @V, de
la misma manera la presencia de edema pulmonar @2 y asociaciéon con hipertensién pulmonar
severa ha sido reportada en casos aislados asociada con obstruccién del orificio de la vélvula
mitral @3, clasificada como hipertensién pulmonar del grupo 3, siendo potencialmente reversible
a las 6 semanas posteriores al procedimiento quirirgico @4).

La literatura también ha reportado casos en donde el mixoma se ha manifestado
sintomaticamente como: estenosis mitral severa ©, insuficiencia mitral severa ©% 29, fibrilacién
auricular ©, disnea @7, isquemia cerebral ©® manifestaciones neurolégicas ©* %0, edema
pulmonar ©V e incluso enfermedades reumatoldgicas ©2.

El método mas usado para el diagndstico de mixomas auriculares es el EcoTT, pero
si el resultado no es 6ptimo puede utilizarse el EcoTE ©. La sensibilidad del EcoTT para el
diagnéstico de los mixomas es cercana al 95% y la del EcCoTE es del 100% ©®, siendo esta la
prueba de mayor rendimiento en la deteccion del sitio de insercion, permitiendo la visualizacion
de trombos, masas y otros elementos dentro de las camaras cardiacas, aparte de estimar el
tamafio ©3,

En este caso puntual el ecocardiograma fue de utilidad tanto para el diagnostico del
mixoma auricular como para el de hipertensién pulmonar, ya que es una modalidad util y no
invasiva inicial que permite establecer la probabilidad de esta con una sensibilidad del 83%
y una especificidad del 72% ©4. Aunque el ecocardiograma no provee informacién sobre la
caracterizacion del tejido y no diferencia entre masas malignas y benignas, la RNM puede
proveer una excelente caracterizacion de los tumores cardiacos, sin embargo, cabe resaltar
que tres cuartos de estas son benignas y el 50% de las benignas son mixomas, por lo tanto,
son la masa cardiaca mas prevalente, sin embargo la confirmacion diagndstica requiere estudio
histolégico ©9.

Pese a que la literatura tradicionalmente suele decir que los mixomas auriculares son mas
prevalentes en el sexo femenino, en nuestro ambito colombiano y mas especificamente en la
zona andina, se han hecho estudios que muestran que la distribucién por sexo es similar (47%
mujeres - 53% hombres) e incluso dan datos claves como que el sintoma mas prevalente es la
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disnea o que el tratamiento es la reseccion quirdrgica, con una mortalidad inferior al 5% 7. No
obstante, en otras partes del pais reportan una mayor predisposicién hacia el sexo femenino en
un 82,4%, siendo también el sintoma mas destacado la disnea ©,

Los mixomas auriculares merecen la denominacion de “grandes imitadores” dada la
variabilidad de su expresion clinica ©2 y dentro de los diagndsticos diferenciales, se deben tener
presente mayoritariamente los trombos intracardiacos © y entre las lesiones intracavitarias de
igual manera se debe tener en cuenta otros tumores benignos, tumores malignos primarios y
secundarios metastasicos ©”, pero aparte de las masas también se debe hacer diagndéstico
diferencial con vegetaciones, calcificaciones valvulares y la anomalia de Ebstein ©.

El tratamiento mas apropiado para este tipo de neoplasia, es la extirpacion quirdrgica
completa del tumor, ya que garantiza la curacién y previene la recurrencia de la enfermedad.
La mortalidad intraoperatoria varia de 0,5 a 3 %, lo que implica una alta tasa de supervivencia
después de la cirugia ©.

Conclusiones

Los mixomas cardiacos son entidades de dificil diagnéstico en la practica clinica, debido a
su diferente rango de presentacion, como en este caso simulando un sindrome coronario, con
posterior hallazgo de obstruccion valvular mitral e hipertension pulmonar severa. Su localizacion
tipicamente es en la auricula izquierda, aunque hay casos en los que se puede presentar en
otras camaras cardiacas. Su diagnéstico debe ser oportuno, ya que la reseccién quirlrgica
precoz es esencial para evitar el desarrollo de fendmenos embodlicos, alteraciones cardiacas,
respiratorias e incluso la muerte del paciente.

Esta paciente fue remitida a un centro de referencia de la ciudad de Cali- Colombia para
manejo quirurgico con desenlace fatal en el postoperatorio. Se obtuvo consentimiento informado
de la paciente para la presentacion del caso previo a la remision.

Consideraciones éticas

La presente investigacion es clasificada como una investigacion sin riesgo de acuerdo con
el literal del articulo 11 de la Resolucion 8430 de 1993 del Ministerio de Salud de Colombia en la
que la informacioén fue recolectada por medio de la revisidn de historias clinicas y la realizacién
de entrevista al paciente y no se llevé a cabo procedimientos ni intervenciones en el sujetos.
Cumple con los principios y lineamientos de la declaracién de Helsinki. El protocolo fue sometido
a la aprobacién del Comité de Bioética de la Universidad Tecnoldgica de Pereira y al comité de
investigacion del Hospital Universitario San Jorge.
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