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Resumo/Abstract

Resumo

Os tumores cardiacos primarios sdo entidades pouco frequentes. A sua prevaléncia
situa-se entre os valores de 0,17% a 0,19% em estudos necréticos ndo seleccionados e

constituem cerca de 0,2% da actividade operatdria de cirurgia cardiaca.

Cerca de 75% dos tumores cardiacos primarios sdo benignos sendo os mais frequentes
classificados em mixoma, lipoma, rabdomioma, fibroma, fibroelastoma papilar. Dos
anteriormente mencionados 0 mixoma representa aproximadamente 50% dos casos em

adultos. Na idade pediatrica o rabdomioma representa a maioria dos casos.

Os tumores cardiacos primarios malignos representam cerca de 25% dos tumores
primarios e destes 75% sdo sarcomas. Os mais frequentes incluem o angiossarcoma, 0

rabdomiossarcoma, o fibrossarcoma e o mesotelioma.

As metastases cardiacas de tumores malignos sdo aproximadamente 10 a 20 vezes

mais frequentes que 0s primarios.

Os pacientes em sua grande maioria sdo assintomaticos. Os sintomas apresentados em
alguns casos sao dependentes da localizacdo do tumor e da sua capacidade de invasao local e
metastizacdo sistémica. S8o os efeitos tromboembdlicos e sistémicos do tumor que

determinam a sintomatologia apresentada.

Para o diagndstico sdo por vezes utilizados varios exames complementares como a
ecocardiografia, a tomografia computorizada e a ressonancia magnética, porém o estudo

anatomo-patologico é fundamental.



Resumo/Abstract

A cirurgia torna-se fundamental no tratamento destas entidades. Por vezes é
terapéutica mas noutras torna-se apenas paliativa, como na maioria dos tumores malignos. As
neoplasias benignas apresentam bom prognostico ao contrario das neoplasias malignas cujo

tempo de sobrevida é deveras exiguo.

Palavras - Chave

Tumores cardiacos, benignos, malignos, diagnostico, cirurgia.

Abstract

Primary cardiac tumors are uncommon entities, with an estimated post-mortem

prevalence between 0,17-0,19%. Globally, they represent about 0,2% of cardiac surgery.

About 75% of primary cardiac tumors are benign and most frequently classified as
myxoma, lipoma, rhabdomyoma, fibroma, papillary fibroelastoma. Among these myxoma
accounts for 50% of cases in adults, whereas in the pediatric population rhabdomyoma is the

most frequently encountered.

Malignancy is found in about 25% of primary tumors, 75% of which are sarcomas.
The most common include angiosarcoma, rhabdomyosarcoma, fibrosarcoma and malignant

mesothelioma.

Cardiac metastases are approximately 10 - 20 times more common than primary

tumors.



Resumo/Abstract

Most patients are asymptomatic. Symptoms are influenced by the tumor location,
capacity of local invasion and systemic metastatic potencial, and are mainly determined by

the thromboembolic and systemic effects of the tumor.

Although echocardiography, computed tomography and magnetic resonance imaging

can be used, the pathological study is essential for establishing a definitive diagnosis.

Surgery, whether curative or palliative, is the gold standard for the treatment of this

lesions. Accordingly, for most malignant tumors, surgery is usually merely palliative.

Benign neoplasms have a better prognosis than the malignant lesions, which have

shorter survival expectancy.

Key Words

Cardiac tumors, benign, malignant, diagnosis, surgery.
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Introdugéo

Introducéo

As neoplasias cardiacas podem ser classificadas em neoplasias primarias ou
secundarias do coracdo. Estas ultimas apresentam uma maior incidéncia, sendo as neoplasias
da mama ou pulmédo, melanomas, leucemias, linfomas e sarcomas, as que mais
frequentemente ddo metéstases miocérdicas ou pericardicas. Estudos revelam que cerca de 10
a 20% dos doentes com doencga metastatica disseminada apresentam envolvimento cardiaco.
Os tumores primitivos cardiacos sdo entidades pouco frequentes na préatica clinica,

apresentando uma prevaléncia de 0,17 a 0,19%.

A primeira referéncia a estes tumores remonta ao século XVI, quando Realdo
Colombo descreveu pela primeira vez uma neoplasia cardiaca primitiva (1559) (Moes R.J.,
O’Malley, 1960). Devido a dificuldade diagnostica pelo seu polimorfismo clinico e auséncia
de meios complementares diagndsticos disponiveis na época, 0os tumores cardiacos eram
apenas descobertas de necrépsia. Apenas em 1934 foi feito o primeiro diagnéstico ante-
mortem, quando Barnes diagnosticou um sarcoma cardiaco recorrendo a dados

electrocardiograficos e a uma bidpsia de um ganglio linfatico (Barnes et al., 1934).

Cerca de 75% dos tumores primitivos sdo benignos e aproximadamente 50% séo
mixomas, podendo-se também encontrar com menor frequéncia outros sub-tipos histolégicos,
tais como, lipomas, rabdomiomas, fibroelastomas papilares e fibromas. Outros como o
mesotelioma do ndédulo auriculo-ventricular, linfangioma, neurofibroma, feocromocitoma,
teratoma, tumor de Castleman, tumor de células granulares e paraganglioma sdo achados de
rara ocorréncia pelo que ndo constituem uma percentagem clinica significativa para a sua
abordagem. Os tumores cardiacos primitivos malignos representam os restantes 25% dos

tumores primarios, sendo destes 75% sarcomas. McAllister identifica como os mais comuns
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dos tumores malignos o angiossarcoma (33%), o rabdomiossarcoma (21%), o fibrossarcoma

(11%) e o mesotelioma maligno (4%) (McAllister H.A., Fenoglio, J.J., 1978).

A sintomatologia dos tumores cardiacos esta relacionada fundamentalmente com a sua
localiza¢do. Podem produzir sintomas por efeito de massa, pela propria invasao, embolizacéo,
ou por manifestagcBes sistémicas, no entanto cerca de 70% dos doentes encontram-se
assintomaticos e a descoberta ocorre no post-mortem. A invasdo pericardica é a causa mais

frequente de 6bito (35%).

O tratamento dos tumores cardiacos foi profundamente influenciado por dois eventos,
a introducdo da maquina de circulacdo extra-corporea, em 1953 por John Gibbon e o
desenvolvimento da ecocardiografia cardiaca, que permitiu um diagndstico ndo invasivo e
seguro. Mais recentemente, o desenvolvimento de outros meios de imagem, como a TAC
(tomografia axial computadorizada) e a RMN (ressonancia magnética nuclear) possibilitaram
uma avaliacdo mais pormenorizada dos tumores e estruturas circundantes, permitindo uma

delineacdo concisa da estratégia e abordagem cirdrgica a implementar.

O diagnostico é realizado na maior parte das ocasifes pela ecocardiografia trans-
tordcica, que muitas vezes surge como um achado ecografico inesperado, com um
complemento importante da ecocardiografia trans-esofagica, extremamente Gtil na deteccdo

de tumores de tamanho muito reduzido (1 a 3 mm).

A ecocardiografia € util para a caracteriza¢do do tumor quanto a localizagdo, tamanho,
forma, local de insercéo e mobilidade. CalcificacGes, quistos, hemorragias e focos necroticos

sdo também facilmente identificados.

Como previamente referido, a TAC e a RMN constituem dois exames importantes na
avaliacdo deste tipo de patologia, na medida em que estes exames imagioldgicos possuem
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uma capacidade de resolucdo muito elevada, conseguindo identificar tumores com 0,5a 1 cm
de diametro. A vantagem destas técnicas em relacdo a ecocardiografia é que fornecem
imagens seccionais das estruturas cardiacas, pulmonares e mediastinicas, importantes no
estadiamento das lesdes. Possibilita ainda diferenciar tecidos de liquidos/hemorragia, sélidos,

gordura e tumores ocupantes de espaco.

No caso especifico da ressonancia magnética, as ponderages T1 e T2 com uso de
contraste de gadolinio sdo usadas para uma melhor diferenciacdo anatomica dos tecidos.
Acresce ainda que a reducdo de artefactos de movimento e a melhoria na sequenciacéo de
imagens e na obtengdo do sinal de contraste de tecidos conduziram a um incremento na

qualidade do exame.

A abordagem terapéutica das neoplasias cardiacas varia de acordo com o tipo
histologico, grau de invasdo das estruturas adjacentes, disseminacdo metastatica e
exequibilidade técnica, sendo que o Unico tratamento curativo consiste na sua excisdo

cirurgica. A taxa de recorréncia € igualmente dependente dos factores supracitados.

Este trabalho tem como objectivo a revisdo da patologia tumoral primitiva cardiaca,

tendo em conta a actual experiéncia clinica.

Com este propdsito proceder-se-a a elaboracdo de um artigo de revisao, abordando os
seguintes itens: epidemiologia; fisiopatologia; diferenciacdo histoldgica; diagnostico;

tratamento cirdrgico e prognostico.
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Tumores
Benignos ca_rdlfi 'f"s Malignos
primarios
i i
Mixoma Angiossarcoma
Rabdomioma Rabdomiossarcoma
Lipoma Fibrossarcoma
Fibroelastoma papilar Mesotelioma
Fibroma maligno
Mesotelioma do Linfoma
nodulo A.V. Osteossarcoma
Linfangioma Timoma
Neurofibroma Sarcoma
Feocromocitoma neurogeénico
Teratoma Leiomiossarcoma
Tumor de Castleman Lipossarcoma
Tumor das células Sarcoma sinovial
granulares
Paraganglioma

Figura 1 - Esquema ilustrativo dos tumores cardiacos primarios.
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Tumores Cardiacos Primarios Benignos

A prevaléncia dos tumores benignos € 70 -75% dos tumores primitivos, entre 0s quais
0S mixomas sdo 0s mais comuns na idade adulta, chegando a atingir 50% dos casos. Na
infancia, os tumores primarios sdo ainda mais raros, com predominio dos rabdomiomas e

fibromas (Miana, A.A. et al., 1997).

A apresentacdo clinica € extremamente varidvel, desde doentes perfeitamente
assintomaticos a sintomas constitucionais (febre, anorexia e astenia) ou até mesmo a quadros
mais exuberantes, como insuficiéncia cardiaca congestiva (obstrucdo) e embolizacdo

periférica/central (Silverman, 1980).

Como acima referido, 0 exame diagnoéstico gold standard é a ecocardiografia, o qual
permite avaliar o tamanho, a localizacdo, a forma e a mobilidade dos tumores. A TAC e a
RMN sdo normalmente utilizadas quando necessaria uma avaliacdo pré-operatoria mais

precisa, nomeadamente nos casos de tumores de maiores dimensées ou mais infiltrantes.

Apobs tratamento cirurgico, que € habitualmente curativo, estas entidades apresentam
um excelente prognéstico, com uma taxa de sobrevida de praticamente 100% (Silverman,

1980).
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A. Mixoma

Os mixomas sdo os tumores cardiacos priméarios mais frequentes, representando cerca
de 50% dos tumores cardiacos benignos nos adultos e cerca de 15% nas criancas. Geralmente,
ocorrem entre a terceira e a sexta década de vida e apresentam maior prevaléncia no sexo
feminino. Em 90% dos casos ocorrem esporadicamente e em cerca de 10 % esta associado a

formas familiares (Silverman N.A.,1980).

A associacdo de mixomas cardiacos com outras entidades foi descrita pela primeira
vez por Carney et al. em 1985. Os mixomas familiares associam-se a um conjunto de outras
condicdes clinicas, tais como mixomas cutaneos, sindrome de Cushing, lentigo cuténeo,
adenomas pituitarios e fibroadenoma mamario. O complexo de Carney, por exemplo, € uma
neoplasia enddcrina maltipla que pode compreender para além das neoplasias (enddcrinas e
ndo endocrinas) alteracdes da pigmentacdo cutanea, mixomas cardiacos, cutaneos ou vaginais

(Teixeira R. et al., 2009).

Estudos genéticos familiares sugerem um padrdo autéssomico dominante de

hereditariedade com fenotipo variavel.

No ano 2000 foi proposto que o gene PPKAR1A (proteinkinase A type 1la regulatory
sub-unit) localizado na banda 24 do braco longo do cromossoma 17 (17g24) seria o
responsavel. O gene PRKARLA funciona como um gene supressor tumoral através da

regulacdo da actividade da proteina cinase A.

Numa analise de 51 doentes nédo relacionados com o complexo de Carney, 65% desta
populacdo de doentes apresentava mutacdo no gene PPKARLA, tendo sido possivel concluir

que a esta mutacdo seria responsavel da sindrome em apenas 2 de cada 3 doentes. Aliés, estdo
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descritos varios casos familiares sem ligacdo ao gene do cromossoma 17 em questdo. Deste

modo, outras hipoteses genéticas estdo por esclarecer (Teixeira R. et al., 2009).

E de referir que a esperanca de vida dos doentes com mixomas familiares é menor que
a daqueles com mixomas esporadicos. Por outro lado, o diagnostico é habitualmente mais
precoce nos casos familiares que nos esporédicos. Este grupo apresenta ainda uma maior taxa

de recorréncia apds resseccao cirdrgica (Reynen K. , 1995).

i. Patologia:

Aproximadamente 75% dos mixomas cardiacos tém origem na auricula esquerda,
enquanto 15 a 20% se localizam na auricula direita. A localiza¢do nos ventriculos € muito rara

(Reynen K. , 1995).

A maioria dos mixomas desenvolve-se mais concretamente ao nivel do septo inter-
auricular, no bordo da fossa ovalis. Esta prevaléncia estara relacionada com a persisténcia das
células mesenquimatosas pluripotenciais, durante a divisdo das cavidades cardiacas, e sua
diferenciacdo em células mais especificas. Foi também descrito um caso de um mixoma com

origem na veia cava inferior (Silverman N.A., 1980).

Existem também tumores com localizagdo atipica, por vezes mdltiplos e mais
frequentemente associados a casos de doenga familiar. Sdo eles tumores bi-auriculares
(extensdo contra-lateral através da fossa ovalis), tumores bi-ventriculares e tumores

abrangendo auricula e ventriculo homolaterais.

Os mixomas apresentam-se normalmente como estruturas polipoides, pediculadas,

globulares, com superficie lisa ou lobulada, de consisténcia gelatinosa e com cerca de 4 a 8
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centimetros de diametro, em média (Silverman N.A., 1980). A coloracdo pode ser variada,

indo desde o castanho amarelado ao cinzento.

Sdo a extensdo do pediculo e a quantidade de colagénio existente na matriz do tumor

que vao influenciar a sua mobilidade dentro das cavidades durante o ciclo cardiaco.

Figura 2 - Aspecto macroscopico de um mixoma cardiaco. Peca de
ressecao cirurgica com fragmento de septo inter-auricular
(Adaptado de: Prétre et al.,1998).

Microscopicamente sdo caracterizados por células poligonais, com citoplasma
eosinofilico e nucleo pequeno, infiltradas numa matriz de 4cido mucopolissacérido. A base do

mixoma é bem vascularizada por vasos do sub-endocardio (Reynen K. , 1995).

ii.  Apresentacdo clinica:

As manifestacdes clinicas dos mixomas dependem da sua localizagcdo, tamanho e
mobilidade, podendo ser divididas em trés grupos distintos: os que se manifestam por
embolismo, aqueles que o fazem por obstrugdo e 0s que provocam sintomas constitucionais

(Reynen K. , 1995).
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A embolizacdo sistémica ocorre em cerca de 40% dos doentes, devido a localizagédo
preferencial destes tumores na auricula esquerda (Silverman J. et al., 1962). Na sua grande
maioria, 0s émbolos resultantes migram para o cérebro, rins, retina e membros inferiores.
Pode mesmo ocorrer obstrucdo completa da aorta abdominal por um trombo gigante formado
no ventriculo esquerdo. Os doentes com esta forma de tumor apresentam em 60% dos casos
embolia sistémica, devida a vigorosa contrac¢do ventricular. Na presenca de embolismo
periférico, € de suspeitar a existéncia de um possivel mixoma cardiaco. Mais raramente, pode
ocorrer hipertensdo e embolia pulmonar, quando 0 mixoma se encontra nas cavidades direitas
do coracdo (Reynen K. , 1995). Os mixomas podem também infectar, havendo igualmente,

neste caso, grande risco de embolizacao sistémica.

O tamanho e a mobilidade do tumor podem comprometer o correcto funcionamento
cardiaco, podendo inclusive simular patologia valvular. Pode haver simulacdo de estenose
mitral nos tumores da auricula esquerda ou de estenose tricuspide no caso dos que se
localizam na auricula direita (Harrison J.W. et al., 1954), pela presenca de sinais e sintomas
como dispneia e edema pulmonar ou, por outro lado, de sinais e sintomas de hipertensao

venosa e insuficiéncia cardiaca direita (Reynen K. , 1995).

Inclusivamente, se o tumor for de grandes dimensbes e de pediculo longo pode
obstruir toda a valvula, resultando em sincope ou mesmo morte subita (Gottsengen G. et al.,
1963). Apesar de menos frequentes os mixomas das cavidades ventriculares podem causar
sintomatologia semelhante a estenose pulmonar e adrtica, pois a movimentacdo durante a

sistole leva ao estreitamento da via de saida do fluxo sanguineo (Silverman J. et al., 1962).

Estudos recentes sugerem que a libertacdo de IL-6 pelo tumor pode ser a razéo do
aparecimento das respostas inflamatdria e auto-imune. Os sinais e sintomas gerais atribuidos a

producdo de interleucina 6 pelo tumor incluem febre, artralgias, mialgias, perda ponderal,
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astenia, fendomeno de Raynaud, anemia (também hemolitica), elevacdo da velocidade de
sedimentacdo (VS) e proteina C-reactiva (PCR), hiperglobulinémia, leucocitose e
trombocitose/trombocitopenia. Estes podem implicar muitas vezes um diagnostico diferencial
com outras patologias, como infeccdo (endocardite) ou neoplasia maligna. Normalmente, os

sintomas regridem apés a remogéo do tumor (Silverman N.A., 1980).

Do ponto de vista do exame objectivo, os mixomas podem reproduzir alteragcdes a
nivel da auscultagdo cardiaca, tais como murmurios sistolicos ou diastolicos na maioria dos
doentes (Reynen K. , 1995). Por exemplo, os murmdrios sistélicos ocorrem principalmente se
0 mixoma interferir com o encerramento das valvulas auriculo-ventriculares ou se provocar
estenose da via de saida das cavidades cardiacas. Em doentes com mixoma auricular
esquerdo, 0 1° tom cardiaco é alto e amplo, devido ao atraso no encerramento da valvula
mitral. Os murmdrios diastolicos, por sua vez, sdo causados pelo impedimento do
preenchimento dos ventriculos. Em cerca de um terco dos doentes é possivel identificar o
“plop tumoral” ap6és o segundo tom cardiaco, bastante tipico dos mixomas e que pode ser
confundido com um som de abertura valvular. Ha que ter em conta que os achados
auscultatorios podem variar com a movimentacdo corporal, principalmente se o tumor for
muito movel. N&o se pode considerar nenhum dos achados fisicos patognomonico (Silverman

N.A., 1980) .

O diagndstico definitivo dos mixomas é feito por métodos imagiol6gicos, bem como o

dos restantes tumores cardiacos.

Em caso de suspeita de neoplasia cardiaca preconiza-se a realizacdo de exames
imagioldgicos como a ecocardiografia, tomografia axial computorizada (TAC) e a ressonancia

magnética nuclear (RMN) (Feuchtner G. et al., 2004).

10
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b)
Figura 3 - Mixoma cardiaco prolapsado através da valvula mitral durante a diastole ventricular:
a) TAC mostrando imagem hipodensa. b) RMN mostrando massa hipointensa.
(Adaptado de: Prétre et al., 1998 & Feuchtner et al, 2004).

O diagnostico diferencial dos mixomas cardiacos deve fazer-se essencialmente com
outros tumores cardiacos primarios (benignos e malignos), metastases, trombos e vegetacdes

valvulares (Silverman N.A., 1980).

Os tumores metastaticos sdo 20 a 40 vezes mais frequentes, pelo que devem ser tidos
em conta aquando da suspeita de uma neoplasia. Estas lesdes localizam-se habitualmente ao
nivel do pericardio e menos frequentemente no miocardio. A localizacdo endocardica é

extremamente rara, o que os diferencia do mixoma (Silverman N.A., 1980).

Deve suspeitar-se de vegetacdes valvulares no caso da existéncia de historia prévia de
febre reumética ou endocardite bacteriana, sendo a febre e as alteracBes auscultatorias

relacionadas com as valvulas a favor desta situacdo (Reynen K. , 1995).

A presenga de trombos nas cavidades cardiacas podem mimetizar o aspecto de lesdes
neoplasicas. Normalmente estes ndo se acompanham de sintomas, excepto quando sdo de
grandes dimensdes ou quando embolizam, como o caso de trombos na auricula esquerda
presentes na patologia mitral ou nas situacdes de fibrilhacdo auricular crénica. No entanto, os

tumores também se podem complicar com tromboembolismo sistémico (Silverman J. et al.,

11
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1962). Ao contrario da patologia neoplasica, raramente apresentam-se com sintomatologia

sistémica, como perda de peso, febre e anemia.

Os trombos na auricula esquerda estdo geralmente aderentes a parede posterior e por
este motivo sdo frequentemente imdveis. A diferenciacdo dos tumores torna-se mais dificil
quando assumem outras localizacBes ou quando apresentam pediculos como base de

implantacéo.

Mais recentemente foi descoberto um marcador imunohistoquimico, a calretinina, que
permite a diferenciacdo entre mixomas e trombos murais mixomatosos (Terracciano L.M. et

al., 2000).

A calretinina € uma proteina intracelular que se liga ao célcio, pertencente a
superfamilia da troponina C e caracterizada por um motivo estrutural descrito como sendo o

dominio EF.

Nos estudos apresentados a calretinina era expressa em 100% dos mixomas sendo

negativa em todos os trombos murais estudados.

Figura 4 - Marcagao imuno-histoquimica com Calretinina em tecido
de mixoma cardiaco (Adaptado de: Terracciano, L.M. et al., 2000).

12
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Este marcador também € positivo noutros tipos de neoplasias, nomeadamente em
mesoteliomas e neurocitomas e, em menor grau, nos mastocitomas e células produtoras de
esterdides do testiculo e ovario, e, recentemente descoberto no carcinoma pouco diferenciado

do colon.

Resultados indicam claramente que a calretinina pode ser usada como um marcador
para o diagnéstico do mixoma cardiaco e é uma poderosa ferramenta para o diagndstico
diferencial, sobretudo de trombo mural mixomatoso. Além disso, a expressdo da calretinina
pelos neurénios do coracdo fetal suporta o conceito que as células do mixoma podem-se

originar de células nervosas sensoriais do tecido endocardico (Terracciano L.M. et al.,2000).

O diagnostico definitivo exige a excisao tumoral e sua avaliacdo anatomo - patoldgica

(Reynen K. , 1995).

O tratamento de escolha para 0s mixomas é a excisdo cirdrgica, que geralmente é
curativa. Esta devera ser realizada prontamente devido ao risco embolico e de morte subita
que o tumor apresenta. A sintomatologia do doente (insuficiéncia cardiaca, antecedentes de
embolismo cerebral/periférico), as dimensfes do tumor e o aspecto ecocardiografico devem

ser tomadas em conta na avaliacdo do timing cirargico (Nkere U.U. , Pugsley W.B, 1993).

A cirurgia é feita sob anestesia geral, usualmente por esternotomia mediana ou
toracotomia antero-lateral direita, com recurso a circulacdo extra-corpérea com canulacdo da
aorta ascendente e das veias cavas, utilizando como métodos de proteccdo miocardica,
solugdes cardioplégicas ou mesmo fibrilhacdo ventricular. A cardioplegia fornece um campo
seco e imovel, facilitando em muito a intervencdo, pois permite uma melhor exposicao
cirurgica e consequentemente optimiza a excisdo e minimiza a deslocacdo e embolizacao de

fragmentos de tumor. A manipulacdo cardiaca é realizada preferencialmente apos a
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clampagem da aorta devido ao risco de fragmentacdo tumoral (Nkere U.U. , Pugsley W.B,

1993).

Os mixomas da auricula esquerda podem entdo ser abordados através de uma incisdo
localizada na parede anterior da auricula esquerda (atriotomia) e com extensdo até as veias

pulmonares direitas. (Gerbode F. et al., 1967).

Para aumento do campo cirurgico, a veia cava superior pode ser mobilizada assim
como a juncdo cava inferior e auricula direita. Se necessario pode recorrer-se ao alargamento

da incisdo passando esta por tras das veias cavas.

Para tumores extensos e que atingem o septo inter-auricular é preferivel realizar uma
segunda incisdo, ao nivel da auricula direita paralela a anteriormente referida. Esta incisao bi-
auricular permite uma melhor exposi¢do cirlrgica, facilitando a excisdo de tumores

localizados ao nivel da fossa ovalis (Gerbode F. et al., 1967).

Os mixomas da auricula direita podem causar problemas na canulacdo venosa
cardiaca. Em geral a canulacdo distal de ambas veias cavas permite uma ressec¢do adequada
do tumor, mas poderad ser necessario outros locais de canulacdo, como a veia femoral ou
jugular, no caso de lesdes que invadam o orificio da veia cava superior ou inferior. Estas

situacOes exigem por vezes paragem circulatéria com hipotermia profunda.

A resseccdo de um mixoma de grandes dimensdes ou criticamente colocado, requer
um planeamento pré-operatdrio cuidadoso e técnicas especiais de perfusdo para garantir a

remoc¢do completa do tumor, proteccdo das estruturas direitas e a reconstrucao da auricula.

Os mixomas ventriculares sdo usualmente abordados através da valvula auriculo-

ventricular, sendo necessario por vezes, a desinsercao total ou parcial de folhetos para poder
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aborda-los convenientemente e a consequente reconstru¢cdo dos mesmos ap0s a excisdo.
Ocasionalmente os pequenos tumores que estdo em qualquer via de saida podem ser
removidos através das valvulas sigmoideias. Outra via de acesso que podera ser utilizada é
através de uma ventriculotomia limitada, mas deve ser evitada sempre que possivel para evitar

disfuncéo cardiaca no pos-operatorio.

Na grande maioria dos casos 0s tumores séo pediculados o que torna a remog¢ao muito

mais acessivel.

A extensdo da ressec¢do endocardica necessaria na periferia do tumor tem sido tema
de controvérsia devido as recorréncias do tumor (Bahl O.M.P. et al., 1969). Esta pode estar
relacionada com a resseccdo incompleta tumoral, fragmentacdo do tumor durante a cirurgia,
embolizacdo, degenerescéncia maligna ou génese multifocal (Bahl O.M.P et al., 1969). Por
este motivo preconiza-se a remocdo de todo o pediculo e tecido adjacente, podendo ser
necessario corrigir o defeito do septo inter-auricular resultante com sutura directa ou com o

auxilio de um patch (Reynen K. , 1995).

A recorréncia é mais frequentemente observada no caso de mixomas associados a
sindromes familiares, com um risco de 12 a 25%, contrastando com o risco de 1 a 3% dos

tumores esporadicos (McCarthy P.M. et al., 1986).

E importante que todas as cavidades cardiacas sejam inspeccionadas durante a
intervengdo, de modo a despistar focos tumorais sincronos. No entanto, € raro encontrar

tumores adicionais que ndo foram visualizados na ecocardiografia (Reynen K. , 1995).

A mortalidade varia entre 0 e 3%. O prognostico a médio e longo prazo ap6s o

tratamento cirdrgico é excelente. Apds o procedimento cirlrgico os doentes podem apresentar
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defeitos na conducgdo cardiaca, como arritmias supra ventriculares, podendo até obrigar a

implantacdo de um pacemaker (Dato G.M.A. et al., 1993).

No mixoma esporadico o follow up ecocardiografico anual € recomendado nos
primeiros 3-4 anos (periodo de maior risco de recorréncia). A taxa de recorréncia do mixoma
familiar pode atingir os 25%, implicando um follow up anual para sempre, assim como 0

rastreio dos familiares (Dato G.M.A. et al., 1993).

16



Tumores Cardiacos Primarios Benignos

B. Rabdomioma

Os rabdomiomas séo os tumores cardiacos benignos (hamartomas) mais frequentes na
idade pediatrica. Em cerca de 85% dos casos ocorrem em criangas com idades inferiores a 15

anos (Lethor J.P., Moor M., 2001).

Esta tipologia de tumores encontra-se muito frequentemente associada a outra
patologia, a esclerose tubular, sendo que 51 a 86% das criancas que apresentam rabdomiomas
cardiacos apresentam simultaneamente esta patologia. Nos casos, em que a esclerose tubular €
0 motivo principal de doenca os tumores estdo presentes em 50% dos doentes (Cohen Y.B.
2007). A doenca de Bourneville ou esclerose tubular trata-se de uma doenca autossomica
dominante com uma incidéncia de 1 em 8000-23000 nados-vivos. Os genes que podem ser
responsaveis (TSC1 e TSC2) por esta doenca estdo nos cromossomas 9934 e 16p13.3 (Lethor

J.P., Moor M., 2001).

Clinicamente a esclerose tubular pode manifestar-se por crises convulsivas,
angiofibromas faciais, adenomas sebaceos, fibromas ungueais, maculas hipopigmentadas e
tumores cardiacos, renais e do sistema nervoso central (cérebro e retina). Os tumores cerebrais
ocorrem em 6-14% desta populacdo de doentes, sendo os tumores cardiacos mais frequentes
(30-67%). Estes tumores afectam o masculo cardiaco e em muitos casos regridem com o
tempo, mas a mortalidade é alta quando sintomaticos. Quando diagnosticada no periodo
neonatal, deve-se recorrer a ecocardiografia e a imagiologia cerebral a fim de determinar a
presenca/auséncia de tumores. Estas criancas também frequentemente apresentam
dificuldades de aprendizagem, atraso do desenvolvimento e alteracbes do comportamento

(Jozwiak S. et al., 2006).
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A esclerose tubular quando associada a rabdomiomas pode resultar em compromisso
hemodinamico e distarbios do ritmo cardiaco. O espectro de tratamento pode ir desde uma
atitude expectante, nos doentes assintomaticos até cirurgia urgente nos casos de obstrucéo

cardiaca grave (Cohen Y.B., 2007).

I. Patologia

Os rabdomiomas em cerca de 90% das ocorréncias tém uma apresentacdo multipla e
envolvem mais frequentemente os ventriculos que as auriculas (30%). Ambos os ventriculos

sdo afectados na mesma frequéncia (Wage R. et al., 2008).

Macroscopicamente apresentam-se como massas firmes, de cor cinzenta, de superficie

nodular e com tendéncia a se projectar na cavidade ventricular (Motto A. et al., 2006).

Microscopicamente podem ser observados midcitos de tamanho aumentado,
preenchidos por glicogénio e contendo nucleos hipercromados com granulos citoplasmaticos
eosinofilicos. Feixes de miofibrilnas podem ser observados no interior das células com o

auxilio de um microscopio electrénico (Motto A. et al., 2006).

ii.  Apresentacdo clinica

Os rabdomiomas podem estar presentes ao nascimento e apresentar um amplo espectro
de caracteristicas clinicas, que vao desde a deteccdo ocasional por ecocardiografia de recém-
nascidos assintomaticos até apresentacdes com disturbios do ritmo cardiaco, particularmente
taquicardia ventricular, Sindrome de Wolff-Parkinson-White, insuficiéncia cardiaca
congestiva causada pela obstrucéo do fluxo

regurgitacdo mitral, ou mesmo morte subita. Os sintomas cardiacos podem representar um
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achado comum nos primeiros anos de vida, mas a regressdo espontanea do tumor ocorre na

maioria dos casos (Lethor J.P., Moor M., 2001).

Usualmente a insuficiéncia cardiaca causada pela obstrucdo do fluxo é a manifestacdo
mais comum. Em semelhancga aos mixomas cardiacos estes tumores podem simular estenose

valvular (Costello J.M. et al., 2003).

O diagndstico é sugerido pelas apresentacdes clinicas e principalmente se estivermos
na presenca de patologia concomitante, como a esclerose tubular. O diagnostico é feito por
métodos imagioldgicos, sendo o principal exame a ecocardiografia. Normalmente aparece
como uma massa sélida bem delimitada, homogénea, hiperecogénica, Unica ou multipla, de

dimensoes variadas.

A tomografia axial computorizada e a ressonancia magnética também podem ser
utilizadas para uma melhor diferenciagéo de tecidos, caracterizagdo das massas e avaliacdo da
extensdo do tumor, possibilitando uma melhor programacéo do acto cirdrgico (Wage R. et al.,

2008).

Figura 5 - Rabdomioma cardiaco avaliado por ecografia. a) Ecografia trans-toracica- LA indica auricula
esquerdo; RA, auricula direito; RCA, artéria corondria direita e RV, ventriculo direito. b) Imagem

tridimensional ecocardiogréafica de um rabdomioma septal. A massa foi caracterizada por uma arquitectura

irregular e multilobulada. LV = ventriculo esquerdo, VD = ventriculo direito
(Adaptado de: Motto et al., 2006 & Costello et al., 2003).
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A cirurgia precoce é recomendada em todos os doentes com idade inferior a um ano e

sem doenca simultanea.

A abordagem é feita por esternotomia mediana, com o0 uso de circulacdo extra-
corporea e hipotermia. A remocdo do tumor € habitualmente simples, excepto no caso de
tumores multiplos e muito extensos. Este tipo de tumor é mais frequente nos doentes com
esclerose tubular e cujo prognostico é pior e a cirurgia é apenas realizada com o intuito de
diminuir a sintomatologia associada a obstrucéo valvular causada pelo tumor, sendo por isso

considerada uma cirurgia paliativa (Cohen Y.B., 2007).
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C. Lipoma

Os lipomas cardiacos foram inicialmente descritos por Orth em 1886 como tumores
benignos e representam cerca 19% dos tumores cardiacos primitivos benignos e cerca de 10%

de todas as neoplasias primitivas.

Estes tumores apresentam uma distribuicdo etaria variada e ocorrem com igual
frequéncia em ambos o0s géneros, sendo mais frequentemente encontrados a nivel da auricula

direita e no ventriculo esquerdo.

Os lipomas podem ser observados no pericardio, miocérdio, sub-epicardio, e no septo
inter-auricular. A maioria serd identificada no sub-endocéardio, sendo francamente raro o
acometimento valvular. Um lipoma com localizacdo ao nivel do septo inter-ventricular foi

descrito pela primeira vez em 1980 (Bradford et al., 1980).

i. Patologia

Os lipomas apresentam um crescimento lento podendo atingir grandes dimensoes,
sendo que a maioria apresenta didmetros entre os 1 e os 15 cm. S&o leses bem delimitadas,

predominantemente, sésseis, podendo também apresentar um aspecto pediculado.

Microscopicamente apresentam-se como massas encapsuladas, constituidas por células
adiposas maduras e por tecido fibroso. Quando infiltrados no miocardio apresentam células
musculares e por tal sdo intitulados de miolipomas. No caso de estarem presentes fibroblastos

estes sdo denominados de fibrolipomas.
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ii.  Apresentacdo clinica

Clinicamente os lipomas sd8o na maioria dos casos assintométicos sendo geralmente

detectados durante a realizacdo de exames imagiolégicos complementares de diagnostico.

Os lipomas podem apresentar sintomatologia variada dependendo do seu tamanho e
local de insercdo do tumor, podendo atingir dimensdes consideraveis antes de provocar

sintomas obstrutivos ou arritmicos.

O principal problema do tumor cardiaco benigno em geral, e do lipoma em particular
ndo reside nas suas caracteristicas histologicas, mas sim no seu componente intracavitario,

principalmente nos tumores sub-endocéardicos.

Quando invade as cavidades torna-se potencialmente letal se ocupar todo o interior do
ventriculo esquerdo dada a influéncia mecanica que podera provocar na funcédo sistélica e
diastdlica esquerda. Desta forma o tumor podera manifestar-se clinicamente sob a forma de
sincope (Pégo-Fernandes et al., 2004), insuficiéncia cardiaca, embolizacdo sistémica e

hipertensdo pulmonar (Garcia-Ramos et al., 2002).

Lipomas de grandes dimensdes sub-pericardicos podem exercer pressdao sobre as
estruturas cardiacas e estar na base de quadros clinicos de angina de peito. Os lipomas
intramurais (miolipomas) de localizacdo septal podem interferir com a conducgédo do impulso

eléctrico cardiacos e estar na génese de disritmias ventriculares malignas.

Os lipomas sub-epicardicos podem ser responsaveis por quadros de derrame

pericardico.

O diagnédstico destes tumores é dificil devido a pouca sintomatologia que

habitualmente apresentam.
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Os métodos de preferéncia para o diagnostico destas entidades sdo a ecocardiografia, a
tomografia axial computorizada e a ressonancia magnética, providenciando informacéo

relacionadas com a sua natureza, tamanho, extensao e localizacao.

Por ser um metodo com alta sensibilidade para tecido adiposo, a ressonancia
magnética torna-se fundamental no estudo de um doente com suspeita de massa neopléasica
cardiaca. Preferivelmente é usada a ponderacdo T1 com supressdo de tecido adiposo (Portero

et al., 2005).

Os lipomas na ressonancia magnética apresentam-se como massas de natureza

lipomatosa, bem delimitadas e hiper-intensas em T1 (Comeau C.R. et al., 2001).

A arteriografia pode definir a anatomia corondria e demonstrar a existéncia de

pediculo vascular para o tumor.

O diagnostico definitivo € realizado apenas por estudo histoldgico ap6s a ressec¢do da

lesdo (Garcia-Ramos et al., 2002).

Figura 6 - Lipoma cardiaco (RMN): Imagem hiperintensa na ponderacao T1.
(Adaptado de: Castela et al. (Adaptado de “LIPOMA CARDIACO DIAGNOSTICADO PELA
RESSONANCIA MAGNETICA”).
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O diagnostico diferencial faz-se principalmente com hipertrofia lipomatosa do septo

inter-auricular.

Trata-se de uma acumulacdo de tecido adiposo, ndo capsulado, superior a dois
centimetros de espessura, com localizagdo ao septo inter-auricular. A acumulagdo de gordura
geralmente infiltra o septo mas poupa a fossa ovalis. A massa em localizagdo cefélica é

geralmente mais extensa daquela em posi¢do caudal a fossa — massa bilobada.

Fossa
Ovalis

Dumbell_,_,—f————‘v\-f*~ :

Septum

Figura 7 - Ecocardiograma trans-toracico que revela a tipica forma bilobada da hipertrofia
lipomatosa do septo inter-auricular (Adaptado de: Mahmood, S. et al., 2006)

Figura 8 - Imagem de autdpsia que revela o extenso depdsito de tecido adiposo organizado a nivel
do setpo em dois lobos distintos, acima e abaixo da fossa oval. (Adaptado de: Isner J.M. et al.,
1982)

24



Tumores Cardiacos Primarios Benignos

Estas lesbes expandem-se para o interior da auricula direita e sdo encontradas mais

frequentemente em doentes do sexo feminino, obesos e idosos.

Os sintomas associados a esta entidade incluem insuficiéncia cardiaca congestiva,
taquicardia, palpitacbes e sincope por uma perturbacdo da condugdo auriculo-ventricular.
Também como os lipomas em muitas ocasides sdo assintomaticos e o seu diagnostico é

incidental (Garcia-Ramos et al., 2002).

Do ponto de vista terapéutico a indicacdo para cirurgia do lipoma devera ter em

consideracdo a prevencao das complicacdes potencialmente fatais (Friedberg et al., 2006).

Embora alguns tumores epicéardicos possam ser removidos sem o auxilio da circulacéo
extra-corpOrea, a maioria dos tumores intramurais e intracavitarios devem ser excisados sob
visdo directa com o uso da circulagéo artificial, pois, tecnicamente diminui manipulagdes e
manobras do coragdo que poderdo levar ao desprendimento de partes do tumor e causar

embolizacgdes (Kaza et al., 2002).

Tumores pequenos e assintomaticos, encontrados por acaso durante uma intervencao
cirurgica, devem ser removidos apenas e s0, se tal ndo aumentar o risco subjacente a cirurgia

principal.

Raramente o tumor pode ser demasiado extenso e desta forma destruir todo o tecido

miocardico. O transplante cardiaco torna-se na melhor opg¢éo (Friedberg et al., 2006).

Idealmente na resseccdo tumoral de um lipoma defende-se uma preservacao adequada
de miocardio ventricular, manutencdo da funcdo valvular auriculo-ventricular e

principalmente a preservagéo do sistema de conducdo cardiaca
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Figura 9 - Foto cirdrgica mostrando ventriculo esquerdo aberto e o
lipoma sendo dissecado (Adaptado de: Pégo-Fernandes et al., 2004)
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D. Fibroelastoma papilar

O fibroelastoma papilar (FEP) cardiaco € uma neoplasia cardiaca primaria rara, de
prevaléncia desconhecida. Em relatdrios de autopsia, a sua frequéncia é de cerca 1,1 % de
todos os tumores cardiacos primarios, mas com 0 uso crescente e desenvolvimento
tecnoldgico da ecocardiografia, o diagndstico in vivo de FEP tornou-se mais frequente (Sa

M.l et al., 2006).

Actualmente representa cerca de 8% dos tumores cardiacos, sendo o terceiro mais comum

tumor benigno cardiaco ap6s 0 mixoma e o lipoma na idade adulta (KobayashiY. et al., 2009).

A idade dos doentes é variavel, sendo a apresentacdo mais comum entre a 42 e a 82

década de vida em doentes do sexo masculino.

I. Patologia

A sua patogénese continua desconhecida. Estudos histoquimicos recentes sugerem
uma etiologia viral que podera induzir o aparecimento destas entidades (Parthenakis F. et
al., 2009). Como exemplo ha estirpes de citomegalovirus que foram recuperados nestes
tumores, sugerindo a possibilidade de inducdo viral do tumor e endocardite crénica viral

(Grandmougin D. et al., 2000).

Macroscopicamente apresentam-se como lesdes redondas, pequenas (maioria
<20mm), friaveis, franjadas com prolongamentos papilares avasculares constituidos por
colagénio, fibras elasticas e proteoglicanos (Parthenakis F. et al., 2009). Assemelham-se a
anémonas do mar quando colocadas em solucédo salina podendo ser Unicos ou multiplos (Sa

M.I et al., 2006). Aproximadamente 50% sdo pediculados e mdveis (Sun J.P. et al., 2001).
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Figura 10 - Aspecto macroscopico do Fibroelastoma papilar. Aspecto em anémona quando
mergulhado em solucéo salina (Adaptado de: KobayashiY. et al., 2009)

Histologicamente sdo caracterizados como massas recobertas de endotélio e de &cido

mucopolissacarido com um ndcleo interno vascular de tecido conjuntivo.

A quantidade de colagénio, células musculares lisas e fibras elasticas sdo variaveis na

matriz de tecido conjuntivo (Parthenakis F. et al., 2009).

ii.  Apresentagao clinica

O fibroelastoma papilar € um achado incidental na grande maioria dos casos, e nos
doentes sintomaticos, a apresentacdo clinica é variavel e dependente da localizacao,

mobilidade e do tamanho do tumor (Lichtenmen H.L et al. 1979).

Apesar de serem benignos histologicamente, os fibroelastomas tém um potencial de
embolizacdo sistémica de fragmentos de tumor, com consequéncias imprevisiveis e por vezes

devastadoras (Parthenakis F. et al., 2009).
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Sdo mais frequentes no endocardio mitro-aortico tendo sido registado também na
valvula triscuspide. Ja a localizacdo no ventriculo esquerdo € rara, sendo ainda menos

frequente no ventriculo e auricula direita (Sa M.1. et al., 2006).

A apresentacdo clinica mais comum descrita foi o acidente vascular cerebral (AVC) ou
acidente isquémico transitério (AIT). Outras manifestaces relatadas foram: angina, enfarte
agudo do miocardio, morte subita, embolia pulmonar, cegueira, embolia periférica ou enfarte

renal (Sun J.P. et al., 2001).

Em doentes com tumores da valvula aortica, a morte subita e o enfarte agudo do
miocardio foram as manifestacbes mais frequentes. Em contrapartida, nos tumores da valvula

mitral, segundo local mais frequente, o AVC foi a apresentacdo predominante.

Nestes doentes podem ainda estar presentes outras lesdes concomitantes como doenca

valvular, doenga valvular causada por patologia reumatica, fibrose e calcificacdes.

Os achados electrocardiograficos sdo inespecificos, podendo ocorrer arritmias

auriculares.

A radiografia de torax pode demonstrar sinais de aumento de cdmaras cardiacas,

hipertensdo pulmonar ou congestéo.

O ecocardiograma é considerado o exame de primeira escolha para o diagnostico do

fibroelastoma.

O uso de ecocardiograma trans-toracico e trans-esofagico levou ao diagndstico e
tratamento precoce deste tipo de lesdes (Limnadri G. et al., 1994). Estas, sdo técnicas ndo
invasivas Optimas para a identificagdo de pequenas massas (<lcm) ou massas com

crescimento valvular, fornecendo informag6es morfoldgicas e funcionais.
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A ecocardiografia tridimensional facilita a localizacdo do tumor e a sua caracterizagao
a nivel de tamanho, superficie, mobilidade e relacdo com as estruturas valvulares (Parthenakis

F. etal., 2009).

Em ecocardiografia apresentam-se como massas hiperecogénicas, homogéneas, bem
delimitadas, pedunculadas ou sésseis, de formato arredondado, oval ou irregular. Em sua

maioria, sdo tumores pequenos com menos de 2cm de maior didmetro (Sun et al., 2001)

A ressonancia magnetica demonstra a massa no folheto valvular ou cdmara cardiaca e

a presenca de realce com gadolinio na massa tumoral aumentando o grau de suspeicéao.

Figura 11 - Fibroelastoma ao nivel da valvula adrtica. Imagem
hiperecogénica visualizada por ecografia trans-esofagica.
(Adaptado de: Sun et al., 2001).
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Os fibroelastomas papilares das valvulas cardiacas devem ser removidos apds o
diagnostico para evitar complicagfes tromboembolicas e eventualmente disfuncgdes valvulares

(Grandmougin D. et al., 2000).

A proposta terapéutica, quando pediculados, é a ressec¢do cirlrgica, visando a

prevencdo de fendmenos embolicos cerebrais, pulmonares, coronérios ou periféricos.

Doentes assintomaticos com tumores de dimensdes moderadas e moveis e de
localizacdo esquerda devem ser considerados candidatos para a cirurgia cardiaca devido aos

riscos de embolizacdo sistémica e morte subita (Boodhwani M. et al., 2007).

O seguimento dos doentes assintomaticos que nao forem submetidos a cirurgia devera
ponderar a anticoagulacdo oral, embora seja controversa a sua eficicia na protec¢do contra

fendmenos embolicos (Oliveira S. et al., 2005).

A reparacdo valvular deve ser realizada, em vez da sua substituicdo, ap6s a remogéo
destes tumores benignos sempre que seja tecnicamente viavel, usando margens de remocao

conservadoras.

A cirurgia € curativa e ndo ha relato de recidiva.
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E. Fibroma

Os fibromas cardiacos sdo entidades neoplésicas benignas e de rara ocorréncia.
Representam actualmente o quarto tumor mais frequente com prevaléncia predominante em
grupos etarios mais jovens, sendo 83% dos doentes criangas com idades menores que 10 anos
(Burke A.P. et al., 1994). Apresentam uma prevaléncia semelhante entre o género masculino e

0 género feminino.

Este tumor é usualmente solitario e o seu reconhecimento remonta ao século XVI por
Colombo embora o primeiro caso relatado foi realizado por Luschka em 1855 (Geha A.S. et

al., 1967).

I Patologia

Os fibromas tém localizacdo quase exclusiva ao nivel dos ventriculos e septo
interventricular (Silverman N.A., 1980), tendo apenas sido descrito um caso de um fibroma a
emergir das veias pulmonares. Este particular tumor estava associado ao Sindrome de

Gardner (Yang H. S. et al., 2008).

Este sindrome foi primeiramente descrito em 1962 e cujas caracteristicas
predominantes eram o aparecimento de polipos adenomatosos do cdlon associados a outras
manifestacBes extra-célicas como osteomas, quistos epidermdides e fibromas. Trata-se de
uma desordem rara, autossémica dominante, com quase 100% de penetrancia e relacionada

com a mutacao no gene APC, localizado no cromossoma 592 (Yang H. S. et al., 2008).

Estes tumores podem ainda estar associados ao Sindrome de Gorlin, uma sindrome
autossomica dominante com variancia e expressividade varidvel. Estima-se que exista uma

prevaléncia de 1 em cada 57 000 pessoas. Este sindrome é causado por mutacdes no gene
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Patched. A principal caracteristica deste sindrome é a presenca de multiplos carcinomas baso-
celulares que podem aparecer na infancia. Outras caracteristicas associadas podem incluir
anomalias craniofaciais, do sistema nervoso central, masculo-esquelético e génito-urinario.
Aproximadamente 3% dos casos estdo associados fibromas cardiacos, que podem apresentar

mais tarde durante a idade adulta ao invés de na infancia (Yan A.T. et al., 2006).

Os fibromas apresentam-se macroscopicamente como massas fibrosas, néo
encapsuladas, fixas, de aspecto nodular, com coloragdo branca e podem ser volumosos (Burke

A.P. etal., 1994) com didametros a rondar os 3 a 7cm (Silverman N.A., 1980).

Figura 12 - Aspecto macroscopico de um fibroma cardiaco. Remogéo
do tumor volumoso ao nivel do ventriculo direito
(Adantado de: Paladino et al.. 2002).

Sao tumores de crescimento lento e gradual (Yan A.T. et al., 2006).
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Microscopicamente caracterizam-se por massas fibréticas constituidas por fibroblastos
em faixas espiraladas misturadas com colagénio e fibras elasticas. O tecido fibrotico substitui
gradualmente o miocardio a medida que o tumor aumenta de tamanho e salienta-se na

cavidade cardiaca.

. ;‘ 51?
.1/}l.~ ry /”—‘

Figura 13 - Aspecto histoldgico do fibroma cardiaco. Ampliado (200x) com
coloracao hematoxilina-eosina.
A bidpsia do coracédo mostrando tecido fibrético com fibroblastos em faixas
espirais misturadas com colageénio e fibras elasticas compativel com fibroma.
(Adaptado de: Yang et al. 2008)

A calcificacdo intra-tumoral pode ocorrer sendo facilmente detectaveis por radiografia

do térax ou por ecocardiografia (Valente M. et al. 1993), (Silverman N.A., 1980).

ii.  Apresentacdo clinica

Os achados clinicos nos doentes portadores deste tumor estdo relacionados com a
obstrucdo da camara cardiaca causada pela protusdo do tumor, interferéncia deste com a
contraccdo miocardica, arritmias por envolvimento do septo inter-auricular, sintomas de
insuficiéncia cardiaca por tumores de grandes dimens@es que abrangem ambos os ventriculos

(Burke A.P. et al., 1994).
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Sintomas como cianose, dor toracica, dispneia e palpitacdes sao 0s mais comummente

encontrados.

A sincope e a morte sUbita podem ser as primeiras manifestagdes do tumor.

Por vezes sdo apenas achados incidentais mantendo-se assintomaticos toda a vida

(Burke AP, et al., 1994).

Como em outros casos o ecocardiograma é considerado o melhor método para o

diagndstico deste tumor.

A radiografia do térax pode orientar para este diagnéstico visto que as calcificacbes

intratumorais frequentemente encontradas sao indicativas de um fibroma.

A tomografia axial computorizada € um Optimo meio imagioldgicos para a
caracterizacdo destas entidades apresentando uma alta sensibilidade para a deteccdo de

calcificagdes.

Por sua vez, a ressonancia magnética é excelente para demonstrar a localizacdo
anatomica e a extensdo da massa que habitualmente € iso ou hipointensa quando comparada
com tecido muscular na ponderacdo T1, e por tal diferenciando bem os limites tumorais em

relacdo ao tecido miocardico (Burke A.P. et al., 1994).

Para o tratamento destes tumores preconiza-se a intervencéo cirargica de modo a que,
se possivel, seja excisado toda a massa tumoral, visto que uma remogédo tumoral completa é
curativa. Para tal pode ser necessdrio a reconstrugdo das estruturas cardiacas, mais
concretamente do septo cardiaco. Para a reconstrucdo, como ja citado noutra entidade
patologica, sdo usados patch de bovino para a reconstrucdo do defeito criado pela exciséo

tumoral.
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A remocdo parcial do tumor € meramente paliativa, havendo recorréncias muito

frequentemente, apesar da sobrevida ser longa devido ao crescimento lento do tumor.

A mortalidade operatoria pode ser elevada em criancas.

Criancas com tumores de grandes dimens@es foram tratadas com transplante cardiaco

(Valente M. et al. 1993).
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Tumores Cardiacos Primarios Malignos

As neoplasias malignas sdo entidades bastante incomuns na prética clinica de um
cirurgido, representando cerca de 25% de todos os tumores cardiacos, sendo 75% destes

sarcomas.

Os tumores cardiacos malignos surgem na sua maioria esporadicamente ndo estando
relacionados com sindromes hereditarios, ao contrario dos tumores benignos que em certos

casos particulares apresentavam associacdo a sindromes sistémicas.

Usualmente ocorrem em adultos acima dos 40 anos de idade sem patologias

concomitantes.

Os sintomas mais comummente observados e apresentados pela maioria dos doentes
com este género de tumores sdo sintomas de insuficiéncia cardiaca congestiva, clinica
relacionada com o envolvimento pericardico, como dor toracica do tipo pleuritica, assim
como mal estar geral, anorexia, astenia, emagrecimento sendo este sinal muito caracteristico
de um processo maligno. Por vezes estes doentes apresentam febriculas, originarias da

invasdo tumoral e processos inflamatorios adjacentes.

Os exames complementares de diagnostico de maior importancia para a caracterizacao
das massas cardiacas e sua extensdo ao longo dos tecidos cardiacos e mediastino, sdo a
tomografia axial computorizada e a ressonancia magnética. A ecografia assume importancia

na deteccdo das massas mas tem menor resolucao para a caracterizagdo das neoplasias.

O diagndstico definitivo é para todos os tumores realizado por estudo anatomo-

patologico.
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Estes tumores apresentam um progndstico limitado, com sobrevida inferior a 10 anos,
mesmo apos a ressecgdo tumoral. Esta sobrevivéncia diminuta deve-se a enorme capacidade

de invasdo local e metastizacdo a distancia destas entidades.

A quimioterapia e a radioterapia adjuvante sdo utilizadas na maioria dos casos, mesmo
naqueles em que a extirpagdo do tumor é impossivel e o tratamento é apenas considerado

paliativo.

Como recurso adicional para os tumores tidos como irressecaveis ou inoperaveis,
pode-se recorrer ao auto-transplante nos casos pertinentes (tumores de parede posterior),
como descrito por Cooley et al. em 1985, ou mesmo do transplante cardiaco homdlogo nos

casos extremos.

Com isto serdo descritos os tumores malignos mais frequentes na préatica clinica sendo
eles, o Angiossarcoma, 0 Rabdomiossarcoma, o Fibrossarcoma e por fim o Mesotelioma

maligno.
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A. Angiossarcoma

Os angiossarcomas ou hemangiossarcomas, sdo neoplasias endoteliais malignas que
podem surgir em variados locais do corpo sendo mais frequentes nos tecidos moles. Podem
apresentar varios graus de diferenciacdo, desde tumores altamente vascularizados até aqueles

pouco diferenciados de padréo arquitectural solido (Segatelli V. et al., 2005).

O angiossarcoma representa cerca de 31% das neoplasias malignas primitivas do
coracdo tendo localizacdo preferencial ao lado direito e atingindo predominantemente o
género masculino cerca de duas a trés vezes mais que no género feminino (Afonso P.,
Antunes M., 2007). Na literatura 0 angiossarcoma é descrito em doentes com uma média de

idade de 45 anos.

Estes tumores tendem a tornar-se volumosos e invadir as estruturas adjacentes de
forma agressiva incluindo as grandes veias, valvula tricuspide, parede livre do ventriculo

direito, septo inter-ventricular e a artéria coronéria direita (Rettmar K. et al., 1993)

i. Patologia

Os angiossarcomas manifestam-se principalmente como formacdes intracavitarias
auriculares pediculadas, sendo que em 93% dos casos apresentam-se ao nivel da auricula

direita (Iglézias J. et al., 2000).

Caracteristicamente, apresentam-se como massas lobuladas, com focos necroticos,

com tamanho de 2 a 30 cm, podendo ultrapassar o epicardio e invadir o saco pericardico.
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Figura 1 - Aspecto macroscopico do angiossarcoma. Peca de
resseccdo cirtrgica (Adaptado de: Afonso P., Antunes M., 2007)

Histopatologicamente sd@o compostos por canais de anastomoses vasculares alinhados
por células de aspecto maligno, contendo areas sélidas de células em fuso e outras areas de

células primariamente anaplésicas (Afonso P., Antunes M., 2007).

Figura 14 - Aspecto microscépico do angiossarcoma mostrando
células com intensa atipia por vezes formando canais vasculares
irregulares (Adaptado de: Iglézias J. et al., 2000).
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ii.  Apresentacao clinica

Duas formas clinico-patologicas dos angiossarcomas cardiacos podem ser
definidas. A mais frequente é representada pelas lesdes do sarcoma de Kaposi, que se
localizam no pericardio ou epicardio sendo habitualmente pequenas e assintomaéticas,
ocorrendo em até 25% dos doentes com esta neoplasia cutdnea. Na outra forma, os tumores
situam-se geralmente na auricula direita, sdo grandes e sintomaticos, e ndo guardam relacéo

identificAvel com o sarcoma cutaneo ou seus factores de risco (Iglezias J. et al., 2000).

A evolucédo clinica destes doentes é caracterizada por um curso de doenca rapida e
fatal. Estes doentes apresentam progndstico sombrio devido ao comportamento muito
agressivo do tumor com invasdo local precoce do pericardio e outras estruturas (Segatelli V.

et al., 2005).

Na altura do diagnostico cerca de 75% dos doentes apresentam metastizacdo a
distancia fundamentalmente para ganglios linfaticos toracicos e cervicais, pulmao, figado e
cerebro, assim como mediastino e coluna vertebral (Afonso P., Antunes M., 2007), (Bear

P.A., Moodie D.S., 1987).

A sobrevida ap6s o diagnostico é em média inferior a 9 meses (Kakizaki S. et al.1997).

Clinicamente os doentes apresentam essencialmente sintomas de obstrucdo e de

invasdo pericardica.

Podem apresentar-se como um derrame pericardico ou pericardite com dor pleuritica,
atrito pericardico e alteragdes inespecificas do ECG (Afonso P., Antunes M., 2007), com

sintomas de insuficiéncia cardiaca, principalmente com dispneia e palpitacoes.
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O doente pode apresentar-se com febre, dispneia, sopros cardiacos, perda de peso,
ortopneia, edema periférico e insuficiéncia cardiaca direita. A compressao extrinseca da veia
cava e obstrucdo de orificios valvulares levam a hepatomegalia e turgescéncia jugular. O
hemopericardio com tamponamento cardiaco € geralmente um evento dramatico (Nayar S. et

al., 2008).

Frequentemente ha alteracdes do ECG, tais como elevacdo do segmento ST, inversdo
da onda T, baixa voltagem do QRS, desvio axial para a esquerda, bloqueio de ramo direito e

fibrilhac&o auricular (Afonso P., Antunes M., 2007).

Além de sintomas cardiacos, 0 emagrecimento é uma queixa frequente (Nayar S. et al.,

2008) assim como a fadiga a anorexia e 0s vomitos (Afonso P., Antunes M., 2007).

Radiologicamente podem ser evidenciados, cardiomegélia, distorcdes do mediastino
secundarias a invasdo e repuxamento do pericardio pelo tumor e metastizacdo pulmonar

(Afonso P., Antunes M., 2007).

Outros exames complementares de diagnostico como a ecocardiografia, a tomografia
axial computorizada e a ressonancia magnética podem facilitar uma melhor caracterizacédo do

tumor.

A tomografia axial computorizada e a ressonancia magnética fornecem informagdes

adicionais da propagacao da doenca.

A ressonancia magnetica fornece uma analise da heterogeneidade da massa, com sinal
variado na ponderagdo T1 reflectindo o tecido tumoral, a necrose e a metahemoglobina

(Sparrow P. et al., 2005).
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A angiografia coronaria informa sobre a neovascularizacdo peri-tumoral, de grande

importancia para o plano cirurgico (Nayar S. et al., 2008).

Pode também ser usado para diagnostico o estudo do liquido retirado por
toracocentese no caso de aspiracdo por derrame pericardico. Para além de terapéutico essa

atitude pode ajudar na diferenciagdo do tumor e revelar a sua malignidade.

A determinacdo do grau histologico é Util para a definicdo do prognostico (Afonso P.,

Antunes M., 2007).

O estudo imuno-histoquimico é importante nos casos de angiossarcomas cardiacos,
principalmente nos tumores pouco diferenciados, para definir a origem endotelial da neoplasia
e afastar outros sarcomas primarios como o fibrohistiocitoma maligno, sarcoma sinovial ou de

origem muscular e sarcomas indiferenciados (Segatelli V. et al., 2005).

A identificacdo imuno-histoquimica de marcadores tipicos das células endoteliais

indica a natureza bem diferenciada do tumor (Afonso P., Antunes M., 2007).

Os marcadores de células endoteliais mais conhecidos e usados actualmente sdo o

anticorpo para o factor V11 ou factor de Von Willebrand, o CD31 e 0 CD34.

O factor de Von Willebrand, é conhecido por ser encontrado nas células endoteliais de
arteriolas, capilares e vénulas da maioria dos tecidos. O CD31 é uma molécula de adesdo
encontrada nas células endoteliais, mondcitos e plaquetas e por fim o0 CD34 é um marcador de
células endoteliais, originalmente conhecido como antigenio de células hematopoéticas

humanas (Ohsawa M. et al, 1995).

Em variados estudos estes marcadores apresentaram positividade variavel em

diferentes casos de angiossarcoma.

43



Tumores Cardiacos Primarios Malignos

O tratamento ideal preconizado seria a recessdo completa do tumor com auxilio de
técnicas de circulacdo extra-corpdrea. Visto que na grande maioria das apresentacdes clinicas
este ja se encontra infiltrado no tecido cardiaco e em outras estruturas adjacentes este

procedimento torna-se por vezes impossivel.

O estadio avancado e as dimensdes alcancadas pelo tumor sdo factores limitantes do
sucesso do tratamento cirdrgico. A resseccdo completa é essencial se se pretender aumentar a

sobrevivéncia pos-operatoria (Afonso P., Antunes M., 2007).

Figura 15 - Resseccdo cirargica de um angiossarcoma
(Adaptado de: Afonso P., Antunes M., 2007).

Quando o tumor € considerado irressecavel a quimioterapia adjuvante e a radioterapia
mediastinal sdo utilizadas de modo a prolongar a sobrevivéncia, especialmente em casos de

metastizacdo (Nayar S. et al., 2008).

No entanto, devido ao comportamento dos angiossarcomas, com surgimento precoce e
disseminacéo de metastases nao detectaveis antes da abordagem cirurgica, o possivel papel da
circulacdo extra-corpérea e da manipulacdo na disseminacdo da doenca, varios autores
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sugeriram instituicdo de quimioterapia no pré, intra e pos-operatorio, associada a uma

resseccdo a mais ampla possivel e radioterapia pés-operatoria (Iglezias J. et al., 2000).

Mais recentemente, o transplante cardiaco foi surgindo como uma alternativa mas na
sua maioria a sobrevida ndo é significativamente alterada porque o tratamento
imunossupressor promove a disseminagdo de micro-metastases pré-existentes ndo detectadas

no momento do diagnéstico (Afonso P., Antunes M., 2007).

Infelizmente mesmo apds cirurgia e uso de outras terapéuticas adjuvantes o

prognostico destes doentes continua a ser bastante limitado.

45



Tumores Cardiacos Primarios Malignos

B. Rabdomiossarcoma

O rabdomiossarcoma é uma neoplasia cardiaca maligna com origem em células
musculares estriadas. E considerado o segundo tumor primitivo maligno mais frequente, logo

depois do angiossarcoma (Abad C., 1998), (Schwarz J.E. et al., 1979).

Este tumor pode apresentar-se em qualquer faixa etaria mas é mais frequentemente
encontrado em individuos com idades dispostas entre os 30 e 0s 50 anos. Outra caracteristica
deste tumor é ndo apresentar predileccdo por nenhum género, surgindo em ambos de modo

similar (Abad C., 1998).

Ao contrario dos angiossarcomas 0s rabdomiossarcomas podem localizar-se em
qualquer local ou estrutura cardiaca mas, comprometem com maior frequéncia as cavidades

cardiacas esquerdas, principalmente o ventriculo esquerdo (Lima P.R.L, Crotti P.L.R, 2004).

i. Patologia

Em 60% dos doentes os tumores sao multi-céntricos e por apresentarem um potencial
de disseminacao e invasdo local, frequentemente invadem as valvulas cardiacas ou interferem
com o seu normal funcionamento devido a sua extensdo intra-cavitaria (Schwarz J.E. et al.,

1979) apesar de na sua maioria os tumores serem intra-parietais (Lima R.C et al., 2009).

O ventriculo contra-lateral, as veias cavas, 0 septo inter-ventricular e as camaras
cardiacas homolaterais também podem estar invadidas pelo tumor (Lima P.R.L, Crotti P.L.R,

2004).

O rabdomiossarcoma é um tumor agressivo e geralmente no momento do diagnéstico
sdo detectadas massas de grandes dimensfes com extensdo a grande parte do miocardio e com

envolvimento do pericardio em cerca de 50% dos casos (Abad C., 1998).
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Macroscopicamente definem-se como tumores nodulares, de cor branca, com focos de
necrose central e com didmetros variaveis, desde tumores com 2 cm a 10 cm de maior

diametro.

Figura 16 - Rabdomiossarcoma - aspecto macroscdpico. Peca de necrépsia. T- tumor,
RV- ventriculo direito
(Adaptado de: Mosquera et al. 2006).

Histologicamente estes tumores séo subdivididos em duas formas: uma forma juvenil

(embrionéria ou alveolar) e a forma adulta.

Este tipo de tumor comummente apresenta uma grande variabilidade histoldgica com

anaplasia e com pleomorfismo celular (Abad C., 1998).

Habitualmente demonstram nlcleos grandes, pleomdrficos e vesiculares envolvidos
por um citoplasma eosinofilico e granular (Schwarz J.E. et al., 1979). Podem coexistir areas

de tecido mixoide com areas celulares solidas.
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Figura 17 - Aspecto microscépico com coloracdo hematoxilina-eosina (x340). As
células tumorais sédo arredondadas, tém nucleos pleomérficos e citoplasma
eosinofilico. Rabdomiomas visiveis.

(Adaptado de: Castorino, F. et al, 2000.)

Areas de necrose microscopica e de hemorragia também podem ser verificadas. A

presenca de rabdomioblastos sugere o diagndstico de rabdomiossarcoma.

Para o diagndstico preciso, muitas vezes € necessario recorrer as técnicas de imuno-
histoquimicas utilizando marcadores, dos quais os mais utilizados sdo a positividade para

actina e desmina (Abad C., 1998).

ii.  Apresentacdo clinica

Clinicamente os doentes portadores desta neoplasia podem apresentar alteracdes do
ritmo cardiaco, arritmias e bloqueios a conducdo do estimulo eléctrico no sistema His-
Purkinje, assim como obstrucdo cardiaca pelo tumor com sintomas de insuficiéncia cardiaca,
com dispneia, por vezes cianose, sincope e em casos mais dramaticos morte subita (Lima

P.R.L, Crotti P.L.R, 2004).
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Imagiologicamente estes tumores sdo detectados por ecocardiografia (trans-toracica ou
trans-esofégica) e por ressonancia magnética, muito importante para a avaliacdo da natureza
do tumor e dos tecidos peri-tumorais (Castorino F. et al., 2000). Na ressonancia magnética o0s
tumores sdo identificados por serem isointensos na ponderacdo T1 em relacdo ao miocardio.
Podem ser observadas areas de baixa intensidade devido a necrose central (Sparrow P. et al.,
2005). O uso da tomografia axial computorizada assume enorme valor no que concerne a
avaliacdo de metastizacdo sistémica, com enorme resolucdo para metastases toracicas e

abdominais.

Mais de 75% dos doentes tém metastases a distancia, geralmente nos pulmdes,

ganglios linfaticos toréacicos, mediastino e vértebras (Schwarz J.E. et al., 1979).

Tal como todos os sarcomas, 0 rabdomiossarcoma é um tumor com invasao e
disseminacéo rapida e como tal os doentes devem ser submetidos a excisdo tumoral o mais

rapidamente possivel.

A cirurgia € indicada nestes tumores maioritariamente para diminuir a sintomatologia
cardiaca e aumentar a sobrevida do doente, visto que uma cirurgia curativa é rara dada a

malignidade do tumor (Castorino F. et al., 2000).

Quimioterapia e radioterapia adjuvante sdo normalmente necessarias € 0 prognadstico
para estas lesdes, tal como no angiossarcoma é desolador com uma sobrevida estimada de 5

meses apos a recessdo por recorréncia tumoral ou por metastizagéo (Lima R.C et al., 2009).
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C. Fibrossarcoma

O fibrossarcoma é a terceira neoplasia maligna mais frequente de origem cardiaca. De
origem mesenquimatosa este tumor forma-se a partir da proliferagdo anarquica de fibroblastos

(Abad C., 1998).

Tal como os outros sarcomas, o fibrossarcoma é considerado um tumor altamente

invasivo, recidivante e metastizante.

I. Patologia

Estes tumores ndo apresentam localizacdo especifica, podendo-se formar em qualquer

parte do tecido cardiaco.

Macroscopicamente caracterizam-se por serem tumores de dimensdes moderadas, de

coloracgéo branca e textura firme (Abad C., 1998).

Figura 18 - Aspecto macroscopico do Fibrossarcoma.
(Adaptado de: Abad C., 1998).
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Microscopicamente podem ser observadas as caracteristicas células em fuso agrupadas
em fasciculos, com nucleos redondos e citoplasma extenso. As mitoses sdo muito frequentes,

ao contrario do pleomorfismo e da anaplasia celular (Abad C., 1998).

O meio extra-celular é rico em colagénio e reticulina, facilmente observados a

microscopia optica e com auxilio de coloracéo de triocromico.

Figura 19 - Aspecto microscépico: células em fuso em matriz rica em
colagénio. (Adaptado de: Www.histopatholoqv—india.net/Fibrosarcoma.htm@)

Certos autores consideram o histiocitoma maligno a mesma entidade neoplasica que o

fibrossarcoma, mas tal tem sido alvo de controvérsia (McAllister H.A., Fenoglio J.J., 1978).

O histiocitoma maligno é também um sarcoma dos tecidos moles e é histologicamente
caracterizado por células em fuso que podem apresentar um padréo de células em forma de
roda ou células gigantes. Podem ser observados fibroblastos, histiocitos, miofibroblastos e

celulas mesenquimatosas primitivas (Burke A.P et al., 1922).

Como método de diferenciagdo destas duas entidades é importante o uso de técnicas
de imuno-histoquimica. Através desta metodologia € possivel averiguar que o fibrossarcoma
apresenta positividade para a vimentina e para o colagénio tipo I, enquanto que o histiocitoma

maligno apresenta positividade para vimentina, alfa-1-antitripsina, alfa-1-antiquimotripsina,
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CD68, factor Xllla, ferritina, proenzima do factor XIII e por vezes a desmina e lisozima o que

leva a crer que constituem duas entidades diferentes (Abad C., 1998).

ii.  Apresentacdo clinica

Clinicamente o fibrossarcoma apresenta sintomas semelhantes ao mixoma cardiaco.
Sintomas como tromboembolismo, insuficiéncia cardiaca e distdrbios valvulares podem estar

presentes dificultando o diagndstico clinico.

A diferenca entre estas duas entidades é feita, ndo sé histologicamente como
ecograficamente, visto que a reduzida ou nula mobilidade do fibrossarcoma, a sua ampla base
de implantacdo e o seu carécter infiltrativo diferenciam-no largamente do mixoma cardiaco

(Abad C., 1998).

A tomografia axial computorizada e a ressonancia magnética sdo mais uma vez
instrumentos Uteis para a caracterizacdo tumoral, avaliacdo da invasdo local e metastizacao a

distancia (Schwarz J.E. et al., 1979).

A exérese cirdrgica é o tratamento de escolha que permite o controlo local da doenga e
0 aumento da sobrevivéncia. No entanto, em cerca de metade dos casos ndo € possivel fazer
uma ressecc¢ao completa do tumor com margens de seguranca adequadas e, por essa razéo, sao
poucos 0s doentes com uma sobrevivéncia superior a dois anos. A maioria destes doentes vem

a falecer por doenca metastatica disseminada.
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D. Mesotelioma maligno

O mesotelioma maligno é o tumor mais frequente do tecido pericardico. E uma
neoplasia derivante das células mesoteliais existentes na regido do pericardio visceral ou

parietal (Abad C., 1998).

Estes tumores sdo de rara frequéncia representando cerca de 4% dos tumores cardiacos

primitivos do coracdo (Thomason R. et al., 1994).

Podem manifestar-se em qualquer idade, sendo mais frequente no género masculino

numa razéo de 3:1 (Chahinian A.P, Pass H.I, 2005).

i. Patologia

A exposi¢do aos abestos tem sido relacionada com a frequéncia de mesoteliomas
nomeadamente mesoteliomas pleurais, 0 que ndo se constata no caso de mesoteliomas

pericardicos, dai que ndo é considerado factor de risco (Abad C., 1998).

Macroscopicamente define-se como um tumor difuso, geralmente envolvendo o

pericardio visceral e parietal podendo mesmo atingir o epicéardio.

Histologicamente é caracterizado pela presenca de células malignas regulares
mimetizando um epitélio ou fibroblastos. O tamanho das células é variavel e, muitas vezes os
nacleos sdo grandes, arredondados e vesiculares com nucléolo proeminente. Algumas vezes
as células sdo multinucleadas e podem ser observadas mitoses. (Chahinian A.P, Pass H.I.,

2005).
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Histoquimicamente 0s tumores apresentam sempre reac¢do positiva a queratina, por
vezes a vimentina, antigénio epitelial de membrana, componente da membrana basal e

proteina S100.

Alguns adenocarcinomas podem também positivar para estes componentes mas ao
contrario do mesotelioma, estes normalmente apresentam positividade para o CEA. Para além
destes factos, os mesoteliomas podem produzir gonadotropina coriénica o que também o0s

diferencia dos adenocarcinomas (Abad C., 1998).

ii.  Apresentacdo clinica

Clinicamente o doente pode apresentar sintomas de derrame pericardico,
hemopericardio com tamponamento cardiaco e constricdo de vasos de grande calibre. A
drenagem do contetdo pericardico alivia temporariamente os sintomas (Chahinian A.P, Pass

H.1., 2005).

A propagacao local do tumor, bem como as metastases envolvendo a pleura, pulméao,

mediastino ou 6rgdos distantes, ocorre em cerca de 50% dos casos (Kainuma S. et al., 2008).

A radiografia do térax e a ecografia trans-toracica constituem Optimos meios
imagiol6gicos para a detecgdo da massa pericardica e do derrame existente nesta patologia.
Mais uma vez a tomografia axial computorizada e a ressonancia assumem papel de destaque
na identificacdo, caracterizacdo da morfologia tumoral e sua extenséo, sendo considerados por
tal os métodos imagioldgicos mais sensiveis para o diagnostico desta entidade (Thomason R.

etal., 1994).
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Figura 20- Mesotelioma em TAC. A massa retrocardiaca é bem
visualizada, assim como o derrame pericardico. (Adaptado de:
Thomason R. et al. 1994)

A pericardiectomia total com a remocdo completa do tumor é virtualmente
impossivel. Tratamentos adjuvantes com o uso de quimioterapia e radioterapia podem
prolongar a vida dos doentes (Abad C., 1998). A sobrevida destes doentes é curta, tendo sido

descrita uma média de 6 meses (Kainuma S. et al., 2008).
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Discussao

As neoplasias cardiacas primarias sdo entidades clinicas incomuns, com uma
frequéncia de 0,17 a 0,19% em séries de autopsias, ao contrario das neoplasias secundarias
que sdo identificadas em cerca de 1% das séries anatomo-patoldgicas, geralmente no contexto
de doenga cancerigena metastizada. Trés quartos dos tumores cardiacos sdo benignos, dos

quais 50% sdo mixomas.

No adulto, 25% dos tumores cardiacos primarios sdo malignos e 0s sarcomas Sa0 0S

mais comuns, representando 75% dos casos.

Concluimos que estas entidades de rara ocorréncia podem ter apresentacdes variadas,

desde sintomas constitucionais inespecificos até sintomas cardiacos exclusivos.

O seu diagnostico é feito essencialmente por imagiologia, salientando o papel da
ecocardiografia da tomografia axial computorizada e da ressonancia magnética, e por estudo

anatomo-patolégico com, por vezes, auxilio de técnicas de imuno-histoquimica.

O tratamento fundamental € a cirurgia, utilizando técnicas de circulacdo extra-

corporea, fundamentais a preservacao do tecido miocéardico.

O prognéstico varia conforme o tipo histoldgico do tumor, sendo excelente para 0s

tumores benignos e muito limitado para os subtipos histol6gicos malignos.

56



Referéncias Bibliograficas

Referéncias Bibliograficas

1. Abad C. (1998), Tumores cardiacos (II). Tumores primitivos malignos. Tumores

metastasicos. Tumor carcinoide , Rev Esp Cardiol , 51: pp 103-114.

2. Afonso P. , Antunes M. (2007) , Angiossarcoma Cardiaco Primario - Resseccao
Alargada da Parede da Auricula Direita , Revista Portuguesa de Cardiologia , 26 (11):

pp1189-1194.

3. Bahl O.M.P., Oliver G.C., Ferguson T.B., Schad N. , Parker B.M. (1969) ,

Recurrent Left Atrial Myxoma: Report of a Case , Circulation 1969 ,40 , pp 673-676.

4. Barnes A.R., Beaver D.C. , Snell A.M.P. (1934) , Primary sarcoma of the heart:
Report of a case with electrocardiographic and pathological studies , Am Heart J ,

9:480.

5. Bear P.A., Moodie D.S. (1987) , Malignant primary cardiac tumors: The Cleveland

Clinic experience 1956-1986. Chest, 92:860.

6. Boodhwani M. , Veinot J.P. , Hendry P.J.(2007) , Surgical approach to cardiac

papillary fibroelastomas. Can J Cardiol 23: pp 301-302.

7. Bouzas-Mosquera A. , Flores-Rios X. , Aldama G. (2006) , Primary cardiac
rhabdomyosarcoma causing obstruction to the right ventricular outflow , The

European Society of Cardiology Elsevier.

8. Bradford J.H. , Nomier A.M. , Watts L.E. (1980) , Left ventricular lipoma:

echocardiographic and angiographic features. South Med J, 73:663-665.

57



10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

Referéncias Bibliograficas

Burke A.P., Cowan D., Virmani R. (1922) , Primary sarcomas of the heart. Cancer,

69:387.

Burke A.P., Rosado-de-Christenson M., Templeton P.A. (1994) , Cardiac fibroma:
Clinicopathologic correlates and surgical treatment: J Thorac Cardiovasc Surg ,

108:862

Carney J.A. , Gordon H. , Carpenter P.C. , Shenoy B.V., Go W.L.V. (1985), The
complex of myxomas spotty pigmentation and endocrine overactivity. Medicine 64:

p. 270-83.

Castorino F. , Masiello P. , Quattrocchi E. , Benedetto G. (2000) ; Primary Cardiac
Rhabdomyosarcoma of the Left Atrium-An Unusual Presentation; Texas Heart

Institute Journal;VVol27;N°2: pp 206-208.

Cohen Y. B. Silka, Michael J. , Sklansky Mark S. (2007) , Neonatal Tuberous

Sclerosis and Multiple Cardiac Arrhythmias , Circulation :115 pp 395-397.

Comeau C.R., Berke A.D., Wolff S.D. (2001), Ventricular Lipoma Detection by

Magnetic Resonance Imaging , Circulation ,103 , pp 1485-1486.

Cooley D. A., Reardon M. J., Frazier O.H., Angelini P. (1985) , Human cardiac
explantation and autotransplantation: apllication in a patient with a large

pheochromocytoma , Tex Heart Inst J , 12: pp 171-176.

Costello J., Vitullo D.A., Yan P., Backer C. L, Mavroudis C. ( 2003) , Left
Ventricular Outflow Tract Obstruction Secondary to a Rhabdomyoma , Circulation

1107 pp. 1066-1067.

58



17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24,

25.

Referéncias Bibliograficas

Dato G.M.A., Benedictus M., Dato A.A. (1993) , Long-term follow-up of cardiac

myxomas (7—31 years) , J Cardiovasc Surg 1993 , 34:141

Effert S., Domanig E. (1959) , Diagnostik intraaurikularer Tumoren an grosser

Thromben mit dem Ultraschall-Echoverfahren. Dtsch Med Wochesch , 84:6

Feuchtner G., Mueller S., Bonatti J., Friedrich G., Nedden D. , Smekal A. (2004),
Prolapsing Atrial Myxoma: Dynamic Visualization With Multislice Computed

Tomography , Circulation 2004 ,109 , pp 165-166.

Friedberg M., Chang I. , Silverman N., Ramamoorthy C., Chan F., (2006) Near

Sudden Death From Cardiac Lipoma in an Adolescent , Circulation ,113 , pp778-779

Garcia-Ramos G. , Oseguera J., Najera R. G (2002) , Lipoma cardiaco-Reporte de

un caso , Medica Sur, Vol. 9 nim. 2 pp88-90.

GEHA A. S. , WEIDMAN W. H. ,SOULE E. H. ,MCGOON D. C. (1967) , Intramural
Ventricular Cardiac Fibroma Successful Removal in Two Cases and Review of the

Literature , Circulation Volume XXXVI pp 427-440.

Gerbode F , Kerth W.J., Hill J.D. (1967) , Surgical management of tumors of the

heart , Surgery , 61:94

Gottsegen G., Wessely J., Arvay A., Temesvari A. (1963) , Right Ventricular

Myxoma Simulating Pulmonic Stenosis , Circulation ,27 , pp 95-97.

Grandmougin D., Fayad G., Moukassa D., Decoene C., Abolmaali K., Bodart
J.C., Limousin M., Warembourg H. (2000): Cardiac valve papillary fibroelastomas:
clinical  histological and immunohistochemical studies and a physiopathogenic

hypothesis. J Heart ValveDis 9: pp 832-841.

59



26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

33.

Referéncias Bibliograficas

Gulbins H. , Reichenspurner H. , Wintersperger B.J. (1999) , Minimally invasive

extirpation of a left-ventricular mixoma , Thorac Cardiovasc Surg , 47:129

Harrison JW. , McCormack L.J. , Ernstene A.C. (1954) , Myxoma of the Left

Atrium Simulating Mitral Stenosis , Circulation ,10 ,pp 766-771.

Iglézias J.C., Velloso L.G.C., Dallan L.A., Benvenuti L.A., Verginelli G., Stolf
N.A.G. (2000) , Angiossarcoma de atrio direito , Rev Bras Cir Cardiovasc , 15(2): pp

186-191.

Jézwiak S. , Kotulska K., Kasprzyk-Obara J. , Domanska-Pakiela D. , Tomyn-Drabik
M., Roberts P., Kwiatkowski D. (2006) , Clinical and genotype studies of cardiac
tumors in 154 patients with tuberous sclerosis complex. Pediatrics. ,118:pp1146 —

1151.

Kainuma S. , Masai T., Yamauchi T., Takeda K., Ito H., Sawa Y. (2008) ,
Primary Malignant Pericardial Mesothelioma Presenting as Pericadial Constriction ,

Ann Thorac Cardiovas Surg Vol.14 No 6: pp 396-398.

Kakizaki S. , Takagi H., Hosaka Y. (1997), Cardiac angiosarcoma responding to

multidisciplinary treatment. Int J Cardiol 1997, 62: pp273-275.

Kaza A.K., Buchanan S.A., Parrino P., Fiser S.M., Long S.M., Tribble C.G.
(2002) , Cardioscope -assisted excision of a left ventricular tumor: a case report. Heart

Surg Forum, 5:pp75-76.

Kobayashi Y., Saito S., Yamazaki K., Kurosawa H. , (2009) , Interact

CardioVasc Thorac Surg , 9:pp921-922 ,

60



34.

35.

36.

37.

38.

39.

40.

41.

42.

43.

Referéncias Bibliograficas

Lethor J.P, Moor M. (2001), Multiple Cardiac Tumors in the Fetus, Circulation : 103

pp 55.

Lichtenmen H.L. , Lee J.C., Steward S., (1979), Papillary tumors of the heart:

incidental finding at surgery. Hum Pathol., 10: pp473- 475.

Lima P.R.L, Crotti P.L.R. (2004), Tumores cardiacos malignos, Rev Bras Cir

Cardiovasc, 19 (1): pp 64-73

Lima R.C. , Mendes A., Bezerra E., Oliveira W. (2009) , Tratamento cirdrgico de

rabdomiosarcoma primario do coracdo , Rev Bras Cir Cardiovasc , 24(2): pp 242-244.

Limnadri G. , Homma S., Tullio M.R. (1994) , Detection of multiple papillary
fibroelastomas of the tricuspid valve by transesophageal echocardiography. J Am Soc

Echocardiogr , 7: pp315-17.

McAllister H.A. (1991), Tumors of the heart and pericardium, Cardiovascular

Pathology. 2nd ed. New York: Churchill Livinstone Inc, 2: pp1297-1333.

McAllister H.A. , Fenoglio J.J. (1978) , Tumors of the cardiovascular system , Atlas

of Tumor Pathology Series 2. Washington Armed Forces Institute of Pathology.

McCarthy P.M. , Piehler J.M., Schaff H.V. (1986) , The significance of multiple

recurrent and "complex" cardiac mixoma , J Thorac Cardiovasc Surg , 91:389.

Miana A. A. , Passos P.H.C., Whitaker J. F., Loures J. B. L., Pimentel R. C.,
Muniz A.J., Borges A.F.,Lima M. A M., Lamin R. F. B. (1997) , Tumores

cardiacos: 10 anos de experiéncia, Rev Bras Cir Cardiovasc vol. 12 n. 1.

Moes R.J., O’Malley C.D. (1960) , Realdo Columbo: On those things rarely found

in anatomy , Bull Hist Med , 34:508

61



44,

45.

46.

47.

48.

49.

50.

51.

Referéncias Bibliograficas

Motto A. Ballo P., Bocelli A. Gramenzi S, Martino M. (2006), Echocardiographic
History of an Asymptomatic Congenital Cardiac Tumor: No Changes in Mass

Dimensions During a 14-Year Follow-Up, Circulation: 114 pp. 591-593.

Nayar S. , Nayar P. , Cherian K.M. , FRACS (2008) , Angiosarcoma presenting as

syncope , Asian Cardiovascular&Thoracic Annals , Vol16:n°2 ,pp154-156.

Nkere U.U. , Pugsley W.B. (1993), Time relationships in the diagnosis and treatment

of left-atrial mixoma , Thorac Cardiovasc Surg , 41:301.

Ohsawa M., Naka N., Tomita Y., Kawamori D., Kanno H., Aozasa K. (1995),
Use of immunohistochemical procedures in diagnosing angiosarcoma. Cancer, 75(12):

pp 2867-2874.

Oliveira S., Dias R.R. , Fernandes F., Stolf N.A.G, Mady C., Oliveira S.A.,
(2005) , Fibroelastoma Papilifero. Experiéncia de uma Instituicdo, Arquivos

Brasileiros de Cardiologia - Volume 85 N° 3 pp205-207.

Padalino M. A., Basso C., Thiene G., Stellin G. (2002) , Giant Right Ventricular

Fibroma in an Infant Circulation ,106 ,386

Parthenakis F , Nyktari E., Patrianakos A. , Pitsis A. , Asimaki A., Vardas P.,
(2009) , Asymptomatic papillary fibroelastoma of the Aortic valve in a young woman

- a case report , Cardiovascular Ultrasound 7:43.

Pégo-Fernandes P. , Batagello C.A., Fernandes F. , Jatene F. B., Oliveira S. A,
(2004) Lipoma de Ventriculo Esquerdo: Relato de Caso, Arq Bras Cardiol volume 82

(n° 2) pp188-190.

62



52.

53.

54.

55.

56.

57.

58.

59.

60.

61.

Referéncias Bibliograficas

Pégo-Fernandes P. , Costa P.L.G., Fernandes F., Benvenuti L.A., Oliveira S. A,

(2003) Right Atrial Lipoma , Arq Bras Cardiol volume 80 (n°1) pp97-99.

Portero J.M., Rueda E.A., Gallé E. L. (2005) , Lipoma cardiaco: Tumor benigno

infrecuente. Importancia de la RM, Arch Cardiol Mex , 75: pp 79-81.

Prétre R. , Vuille C. , Diebold-Berger S. , Lerch R. (1998), Three-dimensional

Imaging of Atrial Myxoma, Circulation, 97 , pp 2186-2187.

Rettmar K. , Stierle U. , Shiekhzadeh A. , Diederich K.W. (1993) , Primary
angiosarcoma of the heart: Report of a case and review of the literature. Jpn Heart J,

34:667.

Reynen K. (1995), Cardiac mixomas, THE NEW ENGLAND JOURNAL OF

MEDICINE, 333: pp1610-1617.

Rhabdomyosarcoma of the Left Atrium- An Unusual Presentation, Texas Heart

Institute Journal VVolume 27 Number 2, pp 206-208.

Sa4 M.l. , Reis H., Lagarto V., Caiado L., Mota J.C., Torres S., Gomes
L.(2006) , Fibroelastoma Papilar Profundo do Ventriculo Esquerdo: Caso Clinico e

Revisédo da Literatura, Revista Portuguesa de Cardiologia, 25 (6): pp605-609.

Schwarz J.E., Schwartz G.P., Judson P.L.(1979), Complete resection of a primary
cardiac rhabdomyosarcoma: Case report review of the literature and management

recommendation , Cardiovasc Iss (Bull Texas Heart Inst) , 6:413.

Segatelli V., Oliveira E.C. , Ferro M.C., Stecca J., Hasimoto H.K., Oliveira F.B.

(2005) , Angiossarcoma cardiaco , Rev. Fac. Ciénc. Méd. Sorocaba v.7 n.4. p. 26-27.

Silverman N.A. , (1980): Primary cardiac tumors. Ann Surg, 191: pp127-138.

63


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Diederich%20KW%22%5BAuthor%5D

62.

63.

64.

65.

66.

67.

68.

Referéncias Bibliograficas

Silverman J. , Olwin J.S., Greattinger J.S. (1962) , Cardiac Myxomas with Systemic
Embolization: Review of the Literature and Report of a Case , Circulation ,26 , pp 99-

103.

Sparrow P.J., Kurian J.B., Jones T.R., Sivananthan M.U. (2005) , MR Imaging of

Cardiac Tumors , RadioGraphics Vol. 25 No 5, pp 1255-1276.

Sun J.P., Asher C.R.,Yang X.S., Cheng G.G., Scalia G.M., Massed A.G.,
Griffin B.P. , Ratliff N.B., Stewart W.J., Thomas J.D. (2001) , Clinical and
Echocardiographic Characteristics of Papillary Fibroelastomas- A Retrospective and

Prospective Study in 162 Patients , Circulation ,103 , pp2687-2693.

Teixeira R., Lourenco C. , Coelho L., Vieira H., Ramos D., Castro G.,
Monteiro P., Donato P., Ferreira M. J. , Providéncia L. A. (2009) , Complexo de
Carney a propdsito de um caso clinico , Revista Portuguesa de Cardiologia , 28 (2): pp

211-222.

Terracciano L.M., Mhawech P., Suess K., D’Armiento M., Lehmann F.S., Jundt
G., Moch H., Sauter G., Mihatsch M.J. (2000) , Calretinin as a Marker for Cardiac
Myxoma- Diagnostic and Histogenetic Considerations , Am J Clin Pathol ,114:pp

754-759.

Thomason R., Schlegel W., Lucca M., Cummings S., Lee S.(1994) , Primary
Malignant Mesothelioma of the Pericardium- Case Report and Literature Review

Texas Heart Institute journal Vol 21 N° 2: pp 170-174.

Valente M., Cocco P., Thiene G. (1993), Cardiac fibroma and heart transplantation.

J Thorac Cardiovasc Surg , 106:1208

64



Referéncias Bibliograficas

69. Wage R. , Kafka H., Prasad S. (2008) , Cardiac Rhabdomyoma in an Adult With a
Previous Presumptive Diagnosis of Septal Hypertrophy , Circulation:117 pp. 469-

470.

70. Yan A.T., Coffey D. M., Li Y., Chan W., Shayne A.J., Luu T. M., Skorstad
R.B., Khin M.M., Brown K. A., Lipton M.J., Kwong R.Y. (2006) , Myocardial
Fibroma in Gorlin Syndrome by Cardiac Magnetic Resonance Imaging , Circulation

2006 ,114 , pp376-379.

71.Yang H. S., Arabia F. A., Chaliki H. P., De Petris G., Khandheria B. K. ,
Chandrasekaran K. (2008) , Left Atrial Fibroma in Gardner Syndrome: Real-Time 3-

Dimensional Transesophageal Echo Imaging , Circulation ,118 , pp 692-696.

65



