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Mixoma cardiaco sobre valvula aértica. Revision sistematica y reporte §
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INFORMACION DEL ARTiCULO RESUMEN

Historia del articulo: Introduccion y objetivos: Los tumores cardiacos primarios son muy raros (0,0017-0,23%), de los cuales

On-line el 15 de noviembre de 2019 los mixomas son los mas frecuentes (80%). Su ubicacién principal es la auricula izquierda y, muy rara
vez, las valvulas (<1%). Existen pocos casos reportados sobre su localizacion valvular aértica, por tanto,

Palabras clave: reportamos un nuevo caso en el que se realizé reseccion primaria de un mixoma sobre la valvula aértica,

Mixoma pero que, a posteriori, requiri6 sustitucién valvular. El objetivo de este articulo es realizar una revisién

Mixoma cardiaco
Mixoma valvular
Neoplasia cardiaca
Sustitucién valvular
Valvula aértica

sistematica de mixomas sobre valvula aértica reportados.
Método: Se recopild la informacién encontrada en los buscadores PubMed y Google Scholar usando las
palabras: mixoma valvular, valve myxoma, mixoma cardiaco, heart myxoma, cardiac myxoma, mixoma
valvular aértico y aortic valve myxoma.
Resultados: Encontramos 14 reportes de mixoma valvular aértico publicados hasta el mes de agosto del
2019. Por lo que, al agregar el nuestro, analizamos la informacién de 15 casos en total.
Conclusiones: El mixoma valvular aértico es muy raro, se presenta con mayor frecuencia en menores
de 20 afios y en mayores de 50 afios; el sexo masculino es el mas afectado. Es un tumor solitario con
diametro inferior a 1,5cm y la reseccion temprana y total con preservacién de la valvula nativa debe ser
de eleccidn; sin embargo, se debe valorar la sustitucion valvular.

© 2019 Sociedad Espafiola de Cirugia Toracica-Cardiovascular. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U.
Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-
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Aortic valve myxoma. Systematic review and a new case report
ABSTRACT
Keywords: Introduction and objectives: Primary cardiac tumors are very rare (0.0017-0.23%); myxomas being the
Myxoma most frequent (80%). Its location is mainly the left atrium and very rarely on the valves (<1%). There
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are few cases reported on its aortic valve location, therefore we report a new case to which a primary
resection of aortic valve myxoma, but which subsequently required valve replacement. The objective of
this article is to perform a systematic review of aortic valve myxoma reported.
Method: The information found in the search engines PubMed and Google Scholar was collected, using
the words: myxoma valve, cardiac myxoma, heart myxoma, and aortic valve myxoma.
Results: We found 14 reports of aortic valve myxoma published until August 2019. Therefore, by adding
ours, we analyzed the information of 15 cases in total.
Conclusions: The aortic valve myxoma is very rare, it occurs most frequently in children under 20 years
and over 50 years, the male sex is the most affected. It is a solitary tumor with a diameter less than 1.5 cm
and early and total resection with preservation of the native valve should be of choice, however, valvular
replacement should be assessed.

© 2019 Sociedad Espafiola de Cirugia Toracica-Cardiovascular. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U.
This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-

nc-nd/4.0/).

Introduccién metastasis o invasion local de otra neoplasia maligna) y 3) los que
simulan un tumor (trombos, vegetacién u otros)' 3. Los tumores

Los tumores cardiacos se pueden clasificar como: 1) tumores primarios son muy raros y se presentan con una muy baja inciden-

cardiacos primarios (benignos o malignos); 2) secundarios (por cia (0,0017-0,23%), a diferencia de los secundarios, que son de 20 a
40 veces mas frecuentes®*

En adultos son mas frecuentes los tumores benignos (80%), de

* Autor para correspondencia. los que los mixomas son la gran mayoria (50-80%). Los mixomas

Correo electronico: leomaximo.1991@gmail.com (N.N. Espinosa-Queb). son neoplasias de histogénesis incierta, con posible origen en las
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Figura 1. Reseccién del mixoma. Cirugia con abordaje por esternotomia media.

células mesenquimales multipotentes del tejido subendocardico.
Las mutaciones inactivadoras del gen PRKARIA se encuentran en
tumores esporadicos y no esporadicos>. Macroscoépicamente, los
mixomas pueden ser de color blanco-gris, redondos, ovalados o
polipoides, gelatinosos y friables, con una superficie lisa o sua-
vemente lobulada; en ocasiones pueden ser duros, con areas de
hemorragia, trombosis o calcificacién’ 26,

Los mixomas se localizan principalmente en las auriculas (95%),
en la zona del foramen oval, a su vez con mayor predominio en la
auriculaizquierda(75%). En el 3-4% se encuentran en los ventriculos
y en ocasiones en las valvulas auriculoventriculares (<1%)!>7-10,

Dada la escasa incidencia de la presentacién valvular, existen
pocos casos reportados, incluso su localizacién valvular aértica es
extremadamente rara; sin embargo, tenemos a bien reportar el
siguiente caso clinico:

Se trata de una paciente mujer de 54 afios, con antecedente de
hipertension arterial de 12 afios de diagnéstico en tratamiento con
losartan (50 mg/dia), sin antecedentes hereditarios, quirdrgicos,
ni toxicomanias; con inmunizacién completa. Inicia padecimiento
actual un afio antes de su ingreso con disnea de grandes esfuerzos,
que progresé hasta la clase funcional NYHA III y dolor precordial,
por lo que acude a revision clinica. Se encuentran signos vitales
estables, ruidos cardiacos ritmicos, sin s3 ni s4; electrocardiograma
y radiografia de térax sin anormalidades relevantes; ecocardio-
grama transtoracico con raiz aértica de 21 mm; valvula trivalva;
imagen pediculada de 13 x 12 mm adosada a valva posterior sobre
el aspecto adrtico y pared adértica, mévil, compatible con tumor
supravalvular aértico; el gradiente transvalvular maximo fue de
12 mmHg y el medio de 6 mm Hg; la FEVI se report6 en 60%.

Debido al riesgo de desprendimiento, se realizé cirugia de
reseccién tumoral a través de esternotomia media y derivacién car-
diopulmonar convencional (fig. 1), se resecé tumor localizado en
la comisura de las valvas no coronariana y coronariana izquierda
(figs. 2 y 3). Se verificé de manera transoperatoria la competen-
cia valvular. El tiempo de perfusién fue de 45 min y el pinzamiento
aértico de 29 min. La paciente ingresé hemodindmicamente estable
a cuidados intensivos posoperatorios. A las 8 h del posquirtirgico
presenté datos de choque cardiogénico, con reporte ecocardiogra-
fico de insuficiencia aértica severa, por lo que fue reintervenida
de inmediato. Se comprobé rotura de la valva no coronariana y
se realizé sustitucion valvular con prétesis mecanica St. Jude de
19 mm. Terminado el procedimiento, reingresé a terapia intensiva
con apoyo vasopresor e inotrépico. Evolucion6 satisfactoriamente
hasta lograr su egreso a los 17 dias de estancia intrahospitalaria.

Se obtuvo reporte histopatolégico de lesiéon exofitica blanca-
perlada, de aproximadamente 1,5 x 1 cm, compatible con mixoma;
valvas con degeneracién mixoide y calcificacién focal. En el segui-
miento a 6 meses, se encontr6 a la paciente en estado funcional
NYHA L. El control ecocardiografico posquirtrgico reporté proétesis
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Figura 2. Esquema de localizacién del mixoma. Tumor localizado entre la valva
posterior no coronariana y la coronariana izquierda.

Figura 3. Mixoma resecado. Tumor de 1,5 x 1.cm, de caracteristicas mixomatosas.

valvular mecanica en posicién adrtica normofuncionante con gra-
diente medio de 9 mmHg y FEVI de 54%.

Sumando el caso clinico anterior tenemos como objetivo: rea-
lizar una revisién sistematica de mixomas sobre valvula aértica
reportados hasta la actualidad e incluir el nuestro a la casuistica,
para enriquecer el conocimiento con respecto a esta variante.

Métodos

Se hizo unarevisién sistematica de los articulos publicados hasta
el mes de agosto del 2019. Se utilizaron las bases de datos PubMed
y Google Scholar. Se ejecuté una bisqueda avanzada usando las
palabras: mixoma valvular, valve myxoma, mixoma cardiaco, heart
myxoma, cardiac myxoma, mixoma valvular aértico y aortic valve
myxoma. En ambas plataformas se usé el filtro de informacién en
humanosy se encontraron 261 articulos, alos cuales se les aplicaron
los criterios de inclusién: reporte de casos aislados, serie de casos
nuevos, articulos en idioma inglés o espafiol.

Resultados

La presentacién valvular aértica es muy rara. De acuerdo con
nuestra revision (fig. 4), encontramos 14 casos en un intervalo de
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24 afos, con el primer reporte en el afio de 1995 y el Giltimo en 2019.
Por lo que, al incluir el caso reportado en este articulo, se alcanza un
total de 15 casos clinicos reportados hasta la fecha actual (tabla 1).

De acuerdo a la informacién obtenida de estos reportes, pode-
mos hacer el siguiente andlisis sobre el mixoma valvular aértico
(tabla 2):

Se presenta con una incidencia bimodal por edades, con un pri-
mer pico en menores de 20 afos (26,6%) y un segundo en mayores
de 50 afios (46%). Es mayor en el sexo masculino (73,3%), con una
relacién cercana a 3:1 en la relacién hombre:mujer. El cuadro cli-
nico se caracteriza por 2 sintomas de mayor frecuencia: la disnea
(26,6%)y el dolor precordial/ angina(otro 26,6%). No es despreciable
la frecuencia en tercer lugar de la focalizacién neurolégica (20%);
solo el 13,3% de los pacientes se encontraron asintomaticos.

El estudio de imagen inicial fue el ecocardiograma transtoracico
en un 86,6% y, de ellos, se complementé con un ecocardiograma
esofagico en el 33%.

Las complicaciones mas frecuentes reportadas al momento del
diagnéstico fueron el evento vascular cerebral e infarto agudo al
miocardio, con un 26,6% y 13,3%, respectivamente.

En la mayoria de las veces el tumor siempre fue Gnico (100%),
con un tamaifio inferior a 1,5cm (73,3%) y localizado en la cispide
de las valvas coronarias (73,3%). De forma aislada fue dependiente
Gnicamente de la coronariana derecha en el 33,3%.

Analizando los procedimientos quirtrgicos, la reseccién tumoral
con preservacion valvular vs. la reseccién con sustitucién valvular
se encontraban iguales (7 y 7 casos); pero al agregar nuestro caso
(cuyo intento de preservacion valvular fue fallido), la sustitucién
valvular se convirtié en el procedimiento mas frecuente (53,3%) y
con mayor éxito.

En 13 casos se describe la evolucién posquirtrgica, sin defun-
ciones y con evolucién satisfactoria en un 76%. A los 3 casos en los
que se presenté alguna complicacién, se les realizé reseccién tumo-
ral, con insuficiencia adrtica leve y datos de sobrecarga en casos
aislados. Nuestro caso es el Ginico que report6 la presencia de insu-
ficiencia aértica severa con choque cardiogénico, con su respectiva
reintervencién quiridrgica de sustitucién valvular.

En todos los casos la confirmacién fue histopatolégica (100%).
Menos de la mitad de los casos (46,7%) reportaron los dias de estan-
cia hospitalaria; sin embargo, se obtuvo una mediana de 10 dias con
los casos reportados. En ning(in reporte se documento la existencia
de recurrencia valvular, ni siquiera a 5 afios de seguimiento.

Discusion

Los mixomas cardiacos tienen una incidencia baja, con apenas
0,5 casos/1.000 al afio. Pueden ocurrir en todos los grupos de edad,
predominantemente entre los 30 y los 60 afos, con media de 53
afios y en el sexo femenino (61%)2>°9. Con apenas 15 casos repor-
tados de mixomas sobre valvula aértica, se observa una incidencia
etaria bimodal (<20 afios y>50 afios) y el predominio en hombres
(73,3%) para la presentacién valvular adrtica.

La presentacién esporadica y solitaria en el 100% del mixoma
valvular aértico es similar a la frecuencia de los mixomas auricula-
res (>90%).

Los mixomas cardiacos generalmente son pediculados o sésiles
y con tamafio variable (<1 cm o hasta 15 cm)!>”6, Sin embargo, los
tumores reportados sobre valvula aértica en su gran mayoria son
menores de 1,5 cm (73,3%).



Tabla 1

Casos con reporte de mixoma valvular aértico

N.° Articulo Afo Edad Sexo Clinica Imagen Complicacion  Intervencion Localizacion Te
cr
1 Kennedy 1995 23 Masc Dolor en la Eco TT Enfermedad Reemplazo Valvas CS 1,
etal.'! pierna vascular valvular
periférica
2 Watarida 1997 58 Masc Asintomdtico  EcoTT Ninguna Reemplazo Valva CD 1,
etal.”? valvular
3 Ramsheyi 1998 34 Masc Hemiparesia EcoTTy TE EVC Reemplazo Valva CD 1
etal.”” facial valvular
4 Okamoto 2006 61 Fem Endocarditis Eco TT Ninguna Reseccién Valva CI 1
etal.'*
5 Dyk et al.'® 2009 15 Masc Dolor EcoTTy TE IAMEST Reseccion Valva NC 4
precordial
6 Koyalakonda 2011 60 Fem FA EcoTTy TE EVC Reseccion y Valva CD 1
etal.'® paroxistica cierre de
FOP
7 Fernindez 2012 28 Masc Hemiparesia Eco TT EVC Reemplazo Valvas CS 1,
etal.'” valvular
8 Kim et al.'® 2012 72 Masc Disnea EcoTT Ninguna Reemplazo Valva NC 1,
valvular
9 Javed 2014 81 Masc Dolor en la Eco TE IAM Reseccion y Valva CI 1,
etal.'? pierna bypass
Coronario
10 Laguna 2014 62 Fem asintomatico Eco TE Ninguna Reseccion y Valva NC 1,
etal.?0 reparacion
11 Prifti 2015 13 Masc Anginay EcoTTy TE Ninguna Reemplazo Valvas CS 6
et al.! disnea valvular
12 Jietal?® 2017 17 Masc Soplo Eco TT Ninguna Reemplazo Valva NC 2
valvular
13 Alkuwaiti 2018 40 Masc Afasia, EcoTTy TE EVC Reseccién y Valva CD 0,
et al.?? ataxiay cierre de
nauseas FOP
14 Changwe 2019 16 Masc Dolor Eco TT Ninguna Reseccién Valva CD 1,
etal.”? precordial
y disnea
15 Espinosa 2019 54 Fem Disnea y Eco TT Ninguna Reseccién y Valva NCy 1
etal. angina reemplazo Cl
valvular

CD: coronariana derecha; Cl: coronariana izquierda; CS: coronarianas; Eco TT: ecocardiograma transtoracico; Eco TE: ecocardiograma transesofagico; EIH: estancia intrahospitalari:
auricular; Fem: femenino; FOP: foramen oval permeable; IAM: infarto agudo de miocardio; IAMEST: infarto agudo de miocardio con elevacion ST; IAO: insuficiencia aértica; Masc: m
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Tabla 2
Distribucién de frecuencias de las caracteristicas en los casos reportados

Edad <20 20-29 30-49 50-69 >70

26,6% (n=4) 13,3% (n=2) 13,3%(n=2) 33,3%(n=5) 13,3% (n=2)
Sexo Masculino Femenino

26,6% (n=4) 73,4% (n=11)
Manifestaciones Asintomadtico Disnea Angina/dolor Hemiparesia Dolor en Endocarditis
clinicas precordial extremidades

inferiores

13,3% (n=2) 26,6% (n=4) 26,6% (n=4) 20% (n=3) 13,3% (n=2) 6,6%(n=1)
Diagnostico Eco TE Eco TT EcoTEy TT

13,3% (n=2) 53,3% (n=8) 33,3%(n=5)
Complicaciones EVC IAM Enfermedad Ninguna

vascular periférica

26,6% (n=4) 13,3% (n=2) 6,6%(n=1) 53,3% (n=8)
Intervencion Reseccién tumoral Reseccion + cierre Reseccion + bypass Reseccién +reparacion Reemplazo Reseccion +
quirdrgica de FOP valvular reemplazo

20% (n=3) 13,3% (n=2) 6,6%(n=1) 6,6% (n=1) 46,6% (n=7) 6,6% (n=1)
Localizacion Valva no Coronariana Coronariana Ambas No coronariana y

coronariana izquierda derecha coronarianas coronariana

izquierda

26,6% (n=4) 13,3% (n=2) 33,3% (n=5) 20% (n=3) 6,6% (n=1)
Tamaiio <lcm 1,1-1,5cm 1,6-2 cm >2 cm

20% (n=3) 53,3% (n=8) 13,3%(n=2) 13,3% (n=2)
Evolucién Favorable Insuficiencia Sobrecarga Reintervencion No se especifica
posquirdrgica aortica leve

66,6% (n=10) 6,6%(n=1) 6,6% (n=1) 6,6%(n=1) 13,3%(n=2)
Estancia <7 dias 7-14 dias > 14 dias No se especifica No se especifica
intrahospitalaria

13,3% (n=2) 20% (n=3) 13,3%(n=2) 53,3% (n=8) 53,3% (n=8)

Eco TE: ecocardiograma transesoféagico; Eco TT: ecocardiograma transtoracico; EVC: evento vascular cerebral; FOP: foramen oval permeable; IAM: infarto agudo de miocardio.

Hasta en un 90% los mixomas cardiacos son asintomaticos, pero
cuando son sintomaticos la triada mas habitual es insuficiencia
cardiaca, cuadro inespecifico y embolizacién?2*. Esto difiere de la
presentacién valvular, en la que los pacientes asintomaticos son
menos (13,3%) y, cuando hay sintomas, los mas frecuentes son
disnea y dolor precordial/angina, ambos con un 26,6%, asi como
focalizacién neurolégica (20%).

Los tumores en las valvulas adrticas son raros y predomi-
nantemente son fibroelastomas papilares'!'82>, El diagndstico
diferencial en esta entidad incluye tumores, vegetaciones y cambios
degenerativos (excrecencia de Lambl)'8. Si bien la histopatologia
es el estandar de oro, en casos seleccionados se puede recurrir a
técnicas de inmunohistoquimica con proteina PRKAR1A, antigeno
CD34, factor VIII, vimentina, actina, desmina, miosina, alfa-1-
antitripsina y alfa-1-antiquimiotripsina®3®. Por tanto, en todos los
casos valvulares adrticos reportados, se estableci6 el diagnéstico o
la confirmacién con estudio histopatol6gico e inmunohistoquimica.

Las principales complicaciones reportadas al momento del
diagnéstico de los mixomas auriculares son embdlicas (22%),
obstructivas, infecciones, calcificaciones e incluso la muerte
sibita?>26-28 De lo anterior, cabe resaltar como importante que en
la presentacién valvular aértica la incidencia embdlica es similar,
con evento vascular cerebral en el 26% e infarto agudo de miocardio
en un 13,3%.

Una vez que se diagnostica un mixoma auricular, el tratamiento
de eleccidn es la intervencion quirdrgica inmediata’-'72027.29_ Se
puede hacer Gnicamente reseccién tumoral o afladir reparacién
valvular, anuloplastia o reemplazo valvular?’. El area de escisién
quirargica debe ser completa (tanto el tumor como su parte basilar)
y se debe evitar fragmentarlo. La valvula nativa debe ser conservada
en la medida de lo posible con o sin reparacién’, sin embargo, si
el tumor es muy grande o hay dafio estructural, se procedera al
reemplazo valvular®17:2227_Con la escasa experiencia en los tumo-
res valvulares aérticos, observamos que la reseccién quirdrgica
temprana y total, con preservacion de la valvula nativa, debe ser
la eleccién; sin embargo, es necesaria una evaluacién quirdrgica
minuciosa de las estructuras para valorar la necesidad de sustitu-
cién valvular.

Conclusiones

El mixoma valvular aértico es muy raro, con apenas 15 casos
reportados en la literatura, se presenta con mayor frecuencia en
menores de 20 afios y mayores de 50 afos, y el sexo masculino
es el mas afectado. La disnea, el dolor precordial y la angina son
los sintomas mas frecuentemente reportados. El ecocardiograma
transtoracico y el ecocardiograma transesofagico proporcionan un
método relativamente preciso para el diagndstico y planeacién
quirdrgica. Si bien es un tumor primario benigno generalmente
pequefio e inferior a 1,5 cm, puede ser muy peligroso. La reseccién
temprana y total con preservacion de la valvula nativa debe ser
la eleccién, sin embargo, es necesaria una evaluacién quirdrgica
minuciosa para descartar la sustitucién valvular.
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