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(CHEST Edizione Italiana 2006; 4:64-67)

na donna di 48 anni si è presentata in ospedale
riferendo da 3 settimane dispnea, dolore toraci-

co, tosse produttiva e febbricola intermittente. Ne-
gava perdita di peso, sudorazione notturna o emotti-
si. Ha ammesso il recente uso endovenoso di eroina
e cocaina e una storia di fumo di sigaretta di 12 pac-
chetti-anno. Il suo unico fattore di rischio per tuber-
colosi era un periodo di detenzione in carcere 6 anni
addietro.

Esame obiettivo

Il suo esame obiettivo evidenziava: temperatura
38,4°C, frequenza cardiaca 118 battiti/min, PA 184/
90 mm Hg, frequenza respiratoria 20 atti/min e sa-
turazione d’ossigeno in aria ambiente del 98%. Era
cachettica. All’esame cardiovascolare, si presentava
tachicardica con una forte componente polmonare
del secondo tono cardiaco. L’esame del torace era ne-
gativo all’auscultazione bilateralmente. Non vi era evi-
denza di linfoadenopatia. Le sue estremità non presen-
tavano ippocratismo, cianosi o edema. Tutti gli altri
aspetti dell’esame fisico non erano degni di rilievo.

Dati di laboratorio

I dati di laboratorio indicavano una conta leucoci-
taria di 28900/µL con l’89% di neutrofili, il 6% di
monociti, il 4% di linfociti e l’1% di eosinofili. Emo-
globina, conta piastrinica, elettroliti serici e lattato
deidrogenasi erano tutti nei limiti della norma. Gli
esami colturali di sangue, urine ed espettorato erano
negativi. La ricerca diretta di bacilli acido-alcol resi-
stenti e gli esami colturali erano anch’essi negativi.
Gli esami di laboratorio per HIV, Legionella, Cocci-
dioides e Mycoplasma erano negativi.

Diagnostica per immagini

Sono state eseguite una radiografia del torace
(Figura 1) e una TC del torace (Figura 2).
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FIGURA 1. Radiografia del torace.

Una donna di 48 anni con noduli
polmonari multipli e una massa
ventricolare destra*

Kelsey Gray, MD, MS; Edward D. Chan, MD; Julia Alvarado, MD

Postgraduate education cornerCHEST
PULMONARY AND CRITICAL CARE PEARLS



CHEST / Edizione Italiana / VIII / 4 / OTTOBRE-DICEMBRE, 2006       65

A questo punto quale esame diagnostico dovrebbe
essere eseguito? Qual è la probabile diagnosi?

FIGURA 2. TC del torace.



Diagnosi: Fibroelastoma papillare della valvola
tricuspide confermato dall’ecocardiografia
transesofagea

Le masse cardiache sono da 100 a 1000 volte di
origine più probabilmente metastatica piuttosto che
tumori cardiaci primitivi. I tumori cardiaci primitivi
sono rari, con una prevalenza stimata dello 0,02%
della popolazione, e il mioma è il tipo più comune.
Il 75% dei tumori cardiaci primitivi sono benigni, e i
fibroelastomi papillari sono il secondo istotipo più
comune. Si pensa che questi tumori abbiano un’u-
guale distribuzione fra i sessi, e più spesso si osser-
vino negli adulti. Circa il 90% dei tumori sono valvo-
lari, interessando la valvola aortica (45%), la mitrale
(35%), la tricuspide (15%) e la valvola polmonare
(15%). La loro eziologia non è nota. Ancora, è stato
osservato che spesso si verificano in aree di irritazio-
ne endocardiaca, come valvole cardiache ispessite o
stenotiche e possono, di conseguenza, rappresentare
un processo degenerativo.

Grossolanamente, i fibroelastomi papillari rasso-
migliano all’anemone di mare quando è immerso in
acqua, dato che sono composti da fronde allungate e
papille ramificate che si congiungono ad uno stretto
gambo. La maggior parte dei tumori misura < 1,5 cm
di diametro ed è solitario. Istologicamente, questi
tumori non sono vascolarizzati ed hanno un nucleo
di tessuto connettivo composto da collagene, fibrina
e fibre di elastina con una matrice di mucopolisacca-
ridi acidi. L’intera struttura è rivestita di cellule
endocardiche.

Prima dell’ampia diffusione dell’ecocardiografia,
la maggior parte dei fibroelastomi papillari veniva
scoperta durante le autopsie. La sensibilità dell’eco-
cardiografia transtoracica nel rilevare i fibroelastomi
papillari più piccoli di 0,2 cm è di circa l’88,9%. Le
loro caratteristiche ecocardiografiche peculiari sono
le piccole dimensioni, la congiunzione all’endocardio
attraverso un gambo o peduncolo che è molto mobi-
le, con aspetto rifrangente ed aree di ecolucenza al-
l’interno dello stesso tumore. L’ecocardiografia tran-
sesofagea con la sua maggiore risoluzione, fornisce
una valutazione più completa ed accurata dell’esten-
sione del tumore, delle dimensioni e della sua con-
giunzione anatomica.

Questi tumori possono essere occasionalmente
visualizzati alla TC. La RM, tuttavia, è superiore alla
TC perché questa modalità permette la rappresen-
tazione su piani multipli ed una migliore caratteriz-
zazione dei tessuti molli. L’RM non è mai stata con-
frontata direttamente con l’ecocardiografia transeso-
fagea nell’imaging dei fibroelastomi papillari cardia-
ci. Difatti, l’RM potrebbe essere superiore per l’i-
maging dei tumori cardiaci, dato che suggerisce più
frequentemente un’eziologia, caratterizza la rela-
zione del tumore con le strutture adiacenti ed iden-
tifica le lesioni extracardiache associate.

I fibroelastomi papillari sono molto spesso reperti
accidentali quando un paziente si sottopone ad eco-
cardiografia, cateterismo cardiaco, cardiochirurgia o
durante l’esame post-mortem. Sebbene la maggior
parte di essi siano clinicamente silenti, hanno il
potenziale di causare morbilità e mortalità significa-
tive a causa dell’effetto massa o quando pezzi delle
fronde papillari o dei trombi attaccati embolizzano.
I fibroelastomi papillari che originano da entrambi i
lati del cuore possono causare insufficienza cardiaca
destra o sinistra secondaria ad anomalie di condu-
zione, come lesione che occupa una camera o per
l’ostruzione del tratto di efflusso. Inoltre, il tumore
stesso può avere profonde conseguenze cliniche
attraverso meccanismi ostruttivi; per l’occlusione
completa di entrambi gli orifizi della valvola mitra-
lica e tricuspide si sono verificate sincope e morte
improvvisa.

I predittori di embolizzazione dei fibroelastomi
papillari sono la mobilità del tumore e la localizza-
zione sulla valvola aortica. È stato riportato che i fi-
broelastomi papillari del cuore sinistro causano acci-
denti cerebro-vascolari attraverso l’embolizzazione.
Queste lesioni possono anche comportare l’occlusio-
ne dell’ostio coronarico sinistro o destro o l’emboliz-
zazione delle arterie coronariche, causando angina
pectoris, infarto miocardico acuto e morte improvvi-
sa. Gli emboli sinistri possono causare anche ische-
mia o infarto mesenterico, renale o agli arti. Come
nel caso qui descritto, i fibroelastomi papillari che
interessano il cuore destro possono determinare
embolia polmonare o ipertensione polmonare attra-
verso l’embolizzazione del circolo polmonare.

Non è stato effettuato nessun trial randomizzato
controllato o studio di outcome (esito) definitivo al
fine di valutare gli outcome terapeutici. Si pensa ge-
neralmente che i fibroelastomi cardiaci papillari che
sono > 1 cm, mobili e hanno causato eventi embolici
o siano ad alto rischio di causare eventi embolici sia-
no meglio trattati attraverso l’escissione chirurgica.
Fortunatamente, la chirurgia sembra curativa dato
che non sono state riscontrate recidive di questi tu-
mori. È stato proposto che i pazienti asintomatici
con tumori non mobili vengano trattati con un
attento follow-up finché non diventino sintomatici o
il tumore diventi mobile così come è possibile osser-
vare all’ecocardiografia. Tuttavia, questo approccio
terapeutico può associarsi ad un’aumentata incidenza
di eventi embolici rispetto all’escissione chirurgica.

Nei candidati non chirurgici e in coloro che sono
in attesa dell’intervento, è stata impiegata una tera-
pia a lungo termine con anticoagulanti ed antiaggre-
ganti. Questo approccio terapeutico potrebbe preve-
nire la formazione di trombi aderenti che possono
embolizzare ma non potrebbe in teoria limitare
l’embolizzazione degli stessi frammenti di tumore.
Non esiste nessuno studio che ha valutato l’efficacia
dei farmaci anticoagulanti ed antiaggreganti nel trat-
tamento dei fibroelastomi papillari.
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Decorso clinico

La radiografia del torace ha rilevato un’opacità ir-
regolare patologica al lobo inferiore sinistro (Figura
1). La TC del torace ha mostrato un’importante ade-
nopatia ilare, noduli polmonari multipli, con margini
irregolari, ed una massa nel ventricolo destro (Figu-
ra 2). Basandosi sui riscontri radiologici, è stata ef-
fettuata un’ecocardiografia transesofagea che ha
confermato una massa di 2,6 x 2,9 cm nella cavità
ventricolare destra che sembrava aderente al setto.
Sfortunatamente, non è stato rilevato ecocardiogra-
ficamente un rigurgito tricuspidalico e, di conse-
guenza, non è stato possibile stimare le pressioni
dell’arteria polmonare.

La paziente è stata trattata per polmonite acquisi-
ta in comunità, e dopo aver completato un ciclo an-
tibiotico è stata condotta in sala operatoria per l’e-
scissione della massa ventricolare destra. Il fibroela-
stoma papillare misurava circa 2,5 x 4,0 cm e cre-
sceva da un muscolo papillare attaccato al foglietto
posteriore della valvola tricuspide. Questo è uno dei
più grandi fibroelastomi papillari riportati in lettera-
tura. Si pensa che i noduli polmonari visualizzati alla
TC del torace fossero emboli originanti dal trombo
aderente e/o da frammenti di tumore. Può essere
presunto che l’adenopatia ilare rilevata alla TC fosse
probabilmente un processo reattivo secondario alla
polmonite. Il riscontro anatomopatologico del fibro-
elastoma papillare resecato è mostrato in Figura 3.

La paziente è stata valutata 1 mese dopo l’inter-
vento chirurgico e ha riportato la risoluzione com-
pleta della propria sintomatologia. In seguito, non è
stata più disponibile per il follow-up. Di conseguen-
za, non abbiamo a disposizione ulteriori immagini
per valutare la possibile regressione dei noduli pol-
monari o la recidiva del fibroelastoma polmonare.

PERLE CLINICHE

1. I tumori cardiaci primitivi sono rari, il 75% di
essi è benigno. Il fibroelastoma papillare rappresen-
ta il più comune tumore cardiaco primitivo dopo i
mixomi e dev’essere tenuto in considerazione nella
diagnosi differenziale delle masse endocardiache.

2. La maggior parte dei fibroelastomi papillari so-
no clinicamente silenti e si riscontrano accidental-
mente. Essi possono causare grave morbilità e mor-
talità attraverso l’embolizzazione sistemica o polmo-
nare da parte di frammenti di tumore o trombi e/o
l’ostruzione cardiaca.

3. L’ecocardiografia transesofagea è la più comune
metodica di indagine per la sua elevata risoluzione.
L’RM viene sempre più utilizzata per definire le
masse endocardiache, specialmente nei pazienti con
scarse finestre acustiche e controindicazioni all’eco-
cardiografia transesofagea.

4. La decisione di affrontare l’escissione chirurgica
dovrebbe valutare la probabilità di embolizzazione o
ostruzione nei confronti del rischio chirurgico del
singolo paziente e le sue scelte personali. La chirur-
gia è considerata curativa, dato che non sono state
documentate recidive dopo la resezione.
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FIGURA 3. Campione patologico.




