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Sincope secundario a mixoma gigante
del anillo mitral. Reporte de un caso

JULIAN VEGA', LUIGI GABRIELLI', GABRIEL OLIVARES?,
SAMUEL CORDOVA!, MANUEL MENDEZ!, RODRIGO GONZALEZ>

Large mitral annulus myxoma presenting
with syncope. Report of one case

We report a 23-year-old woman, with three recent exertional syncopes.
Transthoracic (TTE) and transesophageal (TEE) echocardiography found a large
heterogeneous mass (38 x 35 mm) arising from the posterior mitral annulus,
protruding in systole through the left ventricular outflow tract (LVOT). Heart
MRI confirmed the echocardiography findings, suggesting a cardiac myxoma.
Cardiac surgery accomplished the complete resection of the lesion, confirming a
mass arising from the posterior mitral annulus and preserving mitral anatomy
and function. Pathology was positive for a myxoma. Uneventful evolution
allowed the discharge of the patient at the fifth postoperative day. Control TTE
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eportamos el caso de una mujer de 23 afios,
Ron historia de tres eventos sincopales

elacionados con esfuerzo. En el examen
fisico se pesquisé un soplo sistélico, paraes-
ternal izquierdo, grado V/VI, siendo referida a
nuestro laboratorio para una ecocardiografia.
Se realiz6 ecocardiografia transtoracica (ETT) y
transesofdgica (ETE) que mostraron el ventriculo
izquierdo de tamaiio y funcién normal, con una
masa heterogénea multilobulada de dimensiones
aproximadas 38 x 35 mm (Figura 1), que se en-
contraba adherida al anillo posterior mitral, hacia
los segmentos P2 y P3, a través de un pediculo de
20 mm (Figura 2). Dicha masa protruia en sistole
hacia el tracto de salida del ventriculo izquierdo
(TSVI), generando gradientes maximos de 30
mmHg, que no se modificaban tras maniobra de
Valsalva. Ademds, se objetivé una insuficiencia
mitral leve protosistdlica. Se amplié el estudio
con una resonancia magnética (RM) de corazén,
que informé una masa de partes blandas de 45
mm x 24 mm, con su base de implantacién bajo el

plano del velo posterior mitral hacia su segmento
P3. Las secuencias de caracterizacién tisular y
post gadolinio sugirieron un mixoma cardiaco.
Se realizé la reseccién tumoral, mediante un
abordaje transeptal ampliado. Los hallazgos in-
traoperatorios describieron una masa gelatinosa,
de aspecto mucoideo y color blanco amarillento,
que se proyectaba desde la vélvula mitral hacia la
auricula izquierda, de dimensiones aproximadas
40 x 30 mm, implantada en el anillo mitral poste-
rior, inmediatamente inferior a los segmentos P2
y P3 del velo posterior mitral, en contacto con el
aparato subvalvular y el musculo papilar posterior,
pero sin invasion de dichas estructuras. Los velos
de la vilvula mitral tenfan un aspecto normal, no
adheridos al tumor. La porcién mévil del tumor se
proyectaba hacia la cavidad ventricular izquierda
protruyendo hacia el TSVI (Figuras 3 y 4). La
anatomia patolégica confirmé, mediante micros-
copia e inmunohistoquimica con reaccién positiva
para calretinina, un tumor de matriz mixoide,
compuesto por células de citoplasma basoéfilo,
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Figura 1. Ecocardiografia transtoracica (ETT). Panel izquierdo: Eje paraesternal largo (PEL) se observa tumor protruyendo
hacia el TSVI en sistole. Panel derecho: Eje paraesternal corto (PEC) tumor adherido al anillo mitral posterior. VI: Ventriculo
izquierdo. Al: Auricula izquierda. Video y material complementario disponible en http://www.ecocardio.cl/mixoma.html

Figura 2. Ecocardiografia transesofégica (ETE). Panel izquierdo: ETE vison x-plane en 0° y 90° que muestra tumor adherido
a anillo mitral. Panel derecho: Procesado de volumen 3D en QLAB que muestra punto de insercion (tallo) en anillo posterior
de valvula mitral (flecha amarilla). Al: Auricula izquierda. VI: Ventriculo izquierdo. VD: Ventriculo derecho. Video y material
complementario disponible en http://www.ecocardio.cl/mixoma.html

fusiformes y de nucleos elongados e hipercromé-
ticos compatible con un mixoma (Figura 5). La
ecocardiografia de control intrapabell6n y previo
al alta, demostr6 la reseccién del mixoma y una
insuficiencia mitral leve ya descrita en el estudio
inicial. La paciente fue dada de alta al quinto dia
postoperatorio en buenas condiciones.
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Discusiéon

Los tumores primarios del corazén son in-
frecuentes, siendo tres cuartas partes de ellos
benignos. De este grupo, la mitad son mixomas
cardiacos que tienen un aspecto macroscopico
gelatinoso y mamelonado!. Estos tumores pueden
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Figura 3. Hallazgo intraoperatorio. Fotografia intraoperato-
ria exponiendo el tumor desde un acceso transeptal ampliado.

Figura 4. Tumor resecado. Fotografia de pieza operatoria.

Figura 5. Anatomia
patoldgica. Panel iz-
quierdo: Tincion de
hematoxilina-eosina,
imagen microscopia.
Panel derecho: Ima-
gen de inmunohisto-
quimica con reaccion
positiva para Calre-
tinina.

presentarse de forma esporddica aislada o de for-
ma sindromdtica con agregacién familiar como
en el complejo de Carney. En cuanto a su locali-
zacion, lo mas frecuente es la auricula izquierda,
en 75% de los casos, donde se encuentra habitual-
mente adherido por un tallo a la zona de la fosa
oval. En segundo lugar se ubican en la auricula
derecha, en 15-20% de los casos®. Sin embargo,
existen otras localizaciones muy infrecuentes y de
mayor riesgo, como la intraventricular izquierda
(3-4% de los casos)'?, que puede estar asociada
a obstruccién al TSVI y muerte subita* y la re-
lacionada a la vélvula mitral. Esta tltima es de
excepcional presentacion, con aproximadamente
60 casos reportados en la literatura occidental>%”#
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y sin casos reportados en la literatura nacional,
segun nuestros registros’.

Respecto a su presentacion clinica, los mixo-
mas pueden manifestarse como un sincope o
pre-sincope de esfuerzo en alrededor de 20% de
los casos!®!!, siendo un sintoma ominoso, ya que
puede preceder a una muerte sibita. Con respecto
al sincope de esfuerzo, es ttil diferenciar si ocurrié
durante el esfuerzo (sugiere cardiopatia estructural
o arritmico) o luego del esfuerzo (sugiere sincope
mediado por reflejo). Sin embargo, independiente
de esto debe ser considerado un sincope de alto
riesgo y su evaluacién de primera linea incluye
una historia clinica completa, un examen fisico
exhaustivo con maniobras de provocacién ortos-
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tatica y un electrocardiograma de reposo'?. Como
segunda linea, y segin cada caso, se prosigue con
una ETT y un test de esfuerzo; sin embargo, si exis-
te sospecha de cardiopatia estructural (miocardio-
patia hipertréfica, lesiones valvulares, obstruccién
al tracto de salida, tumores cardiacos) y el sincope
ocurri6 durante el esfuerzo, es prudente realizar
la ETT previo al test de esfuerzo''.

En cuanto a los mixomas mitrales, estos
agrupan los tumores que se originan en los velos
mitrales, anillo, comisuras y aparato subvalvular
(cuerdas y musculos papilares) y tienen algunas ca-
racteristicas distintivas®; se presentan mayormente
en mujeres, tienen una menor tasa de sintomas
constitucionales, son de menor tamafio’ y se han
asociado a alto riesgo de embolia y mayor riesgo
de recurrencia. La principal serie reportada sobre
dichos tumores describe su localizacién en: velo
anterior (43%), anillo mitral (7%), velo anterior
y anillo (4,5%) y luego aparato sub-valvular con
menor frecuencia®. En cuanto a sus principales
complicaciones, estdn reportadas: insuficiencia
mitral (33%), obstruccién al TSVI (33%) y este-
nosis mitral (7%).

En el diagnoéstico diferencial del mixoma de-
ben considerarse los trombos y el fibroelastoma
papilar, la RM de corazén con gadolinio otorga
la posibilidad de realizar la caracterizacion tisular
de las masas cardiacas y permite diferenciar con
precision entre pseudo-tumores (ej: trombos),
tumores benignos y malignos'®.

El tratamiento 6ptimo es la reseccién quirdr-
gica con la completa preservacion valvular mitral,
resultado poco frecuente de lograr (3% de los casos
sometidos a cirugia), como es el caso reportado.
En 20% de los pacientes es necesario el implante
de una proétesis valvular mitral y, en 21%, alguna
técnica de reparacion valvular®.

El caso que reportamos destaca en cuanto a
su diagndstico por su localizacién atipica (anillo
posterior mitral) y por su gran tamaio, en con-
traposicién a lo reportado histéricamente®, y
también en lo relativo a su reseccién, por lograr la
preservacion anatémica y funcional de la vélvula
mitral.
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