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INTRODUCAO

Os tumores cardfacos sdo uma patologia
rara, sobretudo se malignos, com uma in-
cidéncia inferior a 0,5% em estudos necrépsi-
cos ndo seleccionados . Tal facto leva a que
ao longo da sua vida profissional, muitos clfni-
cos e cardiologistas nunca se tenham deparado
com esta entidade nosolégica, sendo a sua rari-
dade e apresentagdo clinica heterégenea a ra-

zdo principal da demora de diagnéstico dos
mesmos. Os meios complementares de diag-
néstico tém um papel preponderante no seu
diagnéstico, sobretudo a ecocardiografia, quer
transtordcica quer, mais recentemente, transe-
sofdgica ®. A ressondncia magnética é igual-
mente importante pois permite uma avaliagio
mais correcta da relagdo do tumor com as es-
truturas circundantes @,
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Apés o diagnéstico de uma massa cardiaca
é necessdrio equacionar o seu tratamento, e se
alguns tumores ndo suscitam grandes dividas
quanto 2 sua benignidade e indicac¢d@o para
exerése cirtirgica como os mixomas e os fibroe-

* lastomas da valvula mitral, outros casos sio de

diagnéstico dificil, apenas conseguido intrao-
peratoriamente através de exame histolégico
extemporaneo.

Os autores descrevem um caso que consti-
tuiu um verdadeiro desafio diagnéstico, pelo
aspecto polimérfico e raro encontrado na eco-
cardiografia, em que se procedeu a biépsia da
massa por via percutﬁhea, na tentativa de se
precisar o diagnéstico e orientar a terapéutica
da doente.

CASO CLINICO

Doente de 48 anos de idade, sexo feminino,
casada, raga negra, empregada de limpeza,
saud4dvel até Margo de 1998 altura em que re-
fere o aparecimento de anorexia, adinamia,
perda de peso (ndo quantificada pela doente) e
cansaco para médios esforgos, sem outra sinto-
matologia acompanhante. Estas queixas foram-
-se agravando progressivamente, e em Maio de
1998, associam-se a dispneia de esforgo, or-
topneia e dor retroesternal que se agravava
com a inspiragdo profunda pelo qual recorreu
ao Servico de Urgéncia do Hospital Fernando
Fonseca. Havia ainda a destacar uma tempera-
tura subfebril (37-37,5°C), vespertina, sem ou-
tras queixas relevantes.

O ECG apresentava baixa voltagem dos
complexos QRS e a telerradiografia do térax
mostrava um indice cardiotordcico aumentado,
com silhueta globosa. Efectuou-se ecocardio-
grama que revelou a existéncia de um volu-
moso derrame peéricdardico sendo internada
para estudo com hipétese diagnéstica de peri-
cardite. A doente foi submetida a exames labo-
ratoriais para avaliar a etiologia do derrame e
iniciou terapéutica com dcido acetilsalicilico.

Os exames laboratoriais mostraram um he-
mograma com uma anemia normocitica com
hemoglobina de 10,2 g/dl, uma velocidade de
sedimentacdo (VS) de 15 mm na 1.* hora e
uma férmula leucocitdria normais. A rotina bio-
quimica encontrava-se dentro dos parimetros
da normalidade, assim como a avalia¢do imu-
nolégica. As serologias para virus foram nega-
tivas.

Devido ao derrame ser volumoso e néo ter
regredido com a terapéutica efectuada, optou-

-se por se fazer pericardiocentese, tendo sido
drenados 950 cc de liquido sero-hemético com

‘caracteristicas de exsudado, valores elevados

de desidrogenase lactica (LDH) e celularidade
elevada; o liquido mostrou-se culturalmente
estéril, sendo a pesquisa de células neoplési-
cas negativas.

A doente teve alta, tendo sido reinternada
com as mesmas queixas quinze dias mais
tarde. O ecocardiograma evidenciou novamente
um volumoso derrame pericdrdico (19 mm em
didstole, anterior e posterior), com colapso da
aurfcula direita em didstole.

Foi submetida a exames laboratoriais que
nada evidenciaram de novo, tendo realizado
TAC tordcica e ecografia abdominal que se
mostraram normais. A doente foi medicada
com anti-inflamatérios nfo esteroides, diuréti-
cos (furosemida) e dado haver uma ligeira
diminui¢do das dimensdes do derrame pericdr-
dico, teve alta para o domicilio, com a indica-
¢do de repetir o ecocardiograma cerca de cinco
dias apés a alta. A,

Em 19 de Agosto a doente veio repetir o
ecocardiograma, tendo este revelado manuten-
¢do do derrame pericdrdico e dilatagdo das ca-
vidades cardfacas direitas ndo evidenciada até
a data. Apesar de ndo existir padrio ecocardio-
grafico de sobrecarga de volume a direita, foi
posta a hipétese diagnéstica de provavel comu-
nicacgdo inter-auricular e decidido efectuar
ecocardiograma transesofdgico (ETE). Este re-
velou a presenga de uma «massa», heterogé-
nea, filamentosa, tipo rede, mével, envolvendo
a aurfcula e aderente a parede da mesma, que
se estendia desde a desembocadura da veia
cava superior até a vélvula tricispide envol-
vendo quer a parede livre da aurfcula direita
quer o septo interauricular (Fig. I). Nao exis-
tia obstdculo ao fluxo de sangue, nem se detec-
tava qualquer turbuléncia provocada por esta
estrutura. Percorrendo vérios angulos perce-
beu-se que esta massa também existia ao nivel
da parede livre do ventriculo direito. O res-
tante exame era normal.

Repetiu-se o ecocardiograma transtorédcico
ap6s a realizagdio do ETE, na procura da massa
ndo visualizada aquando dos vérios estudos an-
teriores e apenas em plano paraesternal, com
incidéncia para a vdlvula trictspide, se via
uma «massa» pouco ecogénica, aderente a pa-
rede livre da aurfcula direita.

Dado o aspecto ecocardiogrifico ser pouco
frequente foi pedida avaliag@o por ressonincia
magnética que revelou a presenca de uma




Fig. 1 Imagem em ecocardiografia transesofdgica que nos mos-
tra a existéncia de uma estrutura «trabeculada» que se estende
desde o septo interauricular, passando pela por¢do superior da
auricula direita e envolvendo a desembocadura da veia cava su-
perior e se estende pela parede lateral da auricula direita. Esta
estrutura é mével, ndo causa obstrucio ao fluxo sanguineo e niio
ocasiona turbuléncia por Doppler codificado em cor.

AD - aurfeula direita; VCS - veia cava superior; T- tumor.

massa de sinal heterogéneo, localizada a pa-
rede antero-lateral da auricula direita, desde a
sua porgdo média onde apresentava configura-
¢do semi-lunar, estendendo-se desde a porgio
superior da aurfcula direita, rodeando a veia
cava superior, até & cdmara de saida do veniri-
culo direito e infcio da artéria pulmonar. A
massa tinha sinal moderadamente aumentado e
“hipersinal apés administracio de gadolinio, ca-
racterfsticas estas que apontaram para uma
provavel massa tumoral (Fig. 2). Ndo se obser-
varam outras massas contfguas, nem obstru-
¢oes valvulares ou vasculares.

Foi decidido submeter a doente a biépsia
da massa cardfaca no sentido de obter o diag-
néstico histolégico e possibilitar uma terapéu-
tica correcta. Esta efectuou-se por puncio da
veia jugular interna direita, com sedagiio pré-
via da doente com Midazolan endovenoso e en-
tubagéo orotraqueal. Dado o procedimento ndo

ser isento de complicagdes, acrescidas pelo
facto de ter de se biopsar uma parede auricu-
lar, utilizou-se a ecocardiografia transesofdgica
para uma melhor exposi¢do e visualizagdo da
aurfcula direita (Fig. 3). Apés alguma dificul-
dade de posicionar o biétomo na posicdo cor-
recta, face & necessidade de ser dirigido 2 pa-
rede livre da aurfeula direita e ndo ao septo
interauricular, retiraram-se dois fragmentos de
pequenas dimensdes para estudo anatomopato-
légico.

Poucos minutos apés a retirada do segundo
fragmento houve queda da pressdo arterial com
concomitante aumento do volume do derrame
pericdrdico, o qual tinha aspecto ecocardiogra-
fico de ter contéudo hemidtico pelo que se colo-
cou a hipétese de perfuragdo da auricula direita.
Procedeu-se imediatamente a pericardiocentese
evacuadora com drenagem de cerca de 50cc de
sangue com normalizagdo de pressdes sistémi-
cas. Manteve-se a doente sob vigilancia na Uni-
dade de Cuidados Intensivos Cardfacos, nio se
tendo registado novos eventos.

A andlise andtomo-patolégica dos fragmen-
tos revelou a existéncia de tecido muscular
cardfaco infiltrado por células fusiformes com
marcado pleomorfismo celular, com fendas e
lacunas no seu interior. O estudo imunohisto-
quimico efectuado revelou positividade apenas
para um marcador mesenquimatoso (VIM) e
positividade focal para um marcador de célu-
las endoteliais (factor VIII), sendo todos os
restantes marcadores pesquisados negativos
(marcador linfocitdrio — LCA, actina, marcador
histiocitdrio — MAC). Estes aspectos foram
compativeis.com a presenca de um sarcoma,
muito provavelmente um angiossarcoma.

Submeteu-se a doente a um estudo exaus-
tivo, na tentativa de esclarecer se o tumor era
primédrio ou secunddrio. Todos os exames efec-
tuados: TAC tordcica, TAC abdominal, TAC
cervival, ecocardiografia de partes moles de
pequeno nédulo subcutdneo de perna esquerda
foram no entanto negativos.

Colocada inicialmente a hipétese de cirur-
gia, submeteu-se a doente a coronariografia
para despiste de doenga corondria. Este exame
mostrou no entanto fistulizacdo das artérias
corondria direita e artéria circunflexa para a
massa, a qual preenchia completamente apés
injecgdo quer da corondria direita quer da co-
rondria esquerda (Fig. 4).

O caso foi discutido em reunifio médico-ci-
rirgica apés revisdo da bibliografia sobre o
assunto, tendo-se considerado ndo haver indica-
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Fig. 2 Imagem da ressonincia
magnética com aspecto de massa
semi-lunar com captacio intensa
de contraste.

Fig. 3 Bibtomo através da pungio
da veia jugular interna direccio-
nado para a massa a biopsar sob
visualizagiio de ecocardiografia
transesofdgica.

¢do cirtrgica dada a extensdo ao ventriculo di-
reito, sendo o tratamento mais aconselhado numa
primeira fase, a institui¢fio de quimioterapia. De-
pendendo do resultado desta, considerar-se-
-ia a hipétese cirtirgica, com a exerese eventual
do tumor residual ou, na auséncia de resposta a
quimioterapia, remo¢do da massa tumoral.

Apesar de explicados a4 doente os motivos
desta decis@io, ndo aceitou iniciar terapéutica
citostdtica, decidindo antes abandonar o Hos-
pital, vindo a recorrer a outra institui¢do hos-
pitalar para 2.* opinido.

DISCUSSAO

Os tumores cardiacos primérios siio entida-
des clinicas raras, cuja incidéncia em estudos

necrépsicos ndo seleccionados varia entre os
0,001 % e os 0,5% ™. Podem ser benignos ou
malignos e sdo normalmente classificados
como intracavitdrios ou intramiocdrdicos .

O corag¢do pode também ser alvo de malig-
nizagdo secunddria de diversos tumores, por
disseminacgdo das células através das vias he-
matogénea e linfética, estando descrita uma in-
cidécia muito superior & dos tumores primdrios.

Apesar da maioria dos tumores cardiacos
primdrios serem benignos (75 % dos casos), es-
tes requerem quase sempre uma estratégia
agressiva de diagnéstico e de tratamento, sem-
pre que possivel cirdrgico, dada a baixa tole-
rdncia cardfaca para lesdes ocupando espaco,
que se traduz clinicamente em sintomas e si-
nais obstrutivos graves com insuficiéncia car-




Fig. 4 Fistula da corondria direita (CD) e da artéria circunflexa
{(CX) para a massa, a qual fica parcialmente preenchida de con-
traste, permitindo ver estrutura, tamanho e limites da massa.

dfaca refractdria sincope e morte stbita®*. O
tumor cardfaco mals frequente é o mixoma que
constitui 50 % dos casos de todas as massas
cardfacas. Os tumores primdrios malignos sio
bastante raros, constituem 25 % dos casos e
sdo normalmente sarcomas do adulto, ocor-
rendo preferencialmente entre a 3.* e 5.* dé-
cada de vida, com incidéncia igual nos dois
sexos . Do ponto de vista histolégico sdo nor-
malmente angiossarcomas, rabdomiossarcomas
ou fibrossarcomas e tém localizacdo preferen-
cial nas cavidades cardfacas direitas, sobre-
tudo na auricula direita®*. Clinicamente tém
uma larga variedade e pleomorfismo de apre-
sentacdo clinica®®. As manifesta¢des mais fre-
quentes sdo insuficiéncia cardfaca refractdria
por invasio do miocdrdio, sinais de obstrugdo
valvular, sindrome da cava superior e ainda
derrame pericardico. Alguns casos manifesta-
ram-se inicialmente com sintomas resultantes
de metéstases a distncia ou como morte stibita.

No caso agora apresentado, trata-se de uma
doente com sintomas de infcio relativamente
recente, cinco meses antes do internamento, e

que consistiam em queixas inespecificas como
anorexia, adinamia e perda de peso nio quan-
tificada pela doente. Os sintomas de derrame
pericdrdico surgiram numa fase posterior,
sendo volumoso, sero-hemaético e recidivante.
O facto de ndo se ter pensado em malignidade
resultou da pesquisa de células malignas no li-
quido pericdrdico ser negativa e nunca se ter
visualizado uma massa nos diversos ecocardio-
gramas que inicialmente foram efectuados.

O diagnéstico de uma massa cardfaca en-
contra-se actualmente bastante simplificado,
devido ao desenvolvimento das vdrias técnicas
de imagem, com destaque para ecocardiografia
(quer transtordcica quer mais recentemente
transesofdgica) e a ressonincia magnética. O
atraso de diagnéstico que se verifica nalgumas
situagdes é apenas devido a raridade e curso
«bizarro», préprios dos tumores cardfacos.

O papel de relevo da ecocardiografia tran-
sesofdgica no diagnéstico de massas cardfacas
tem sido amplamente descrito na literatura®,
devido a boa exposigiio que se consegue das
quatro cAmaras e suas védlvulas, permitindo
avaliar o tamanho da massa, implanta¢io da
mesma, textura, mobilidade, relagdo com ou-
tras estruturas e complicacdes resultantes. A
ressonincia magnética tornou-se igualmente
importante, sendo superior A ecocardiografia
transesofdgica sobretudo na avaliagdo de inva-
sdo de estruturas adjacentes .

Neste caso e dada a presenca de derrame
pericdrdico muito volumoso, a auricula direita
s6 nos pareceu dilatada no quarto ecocardio-
grama efectuado. Ndo se visualizava uma
massa propriamente dita, existindo uma estru-
tura filamentosa, que nos punha na ddvida
quanto 2 sua localizagdo e que nos pareceu
inicialmente uma colec¢do de fibrina justa-
posta & parede da aurfcula direita. £ de salien-
tar que a janela ecocardiografica nio era exce-
lente o que condiciona sempre a interpretagio
dos exames. Com a ecocardiografia transesofd-
gica viu-se claramente que existia uma estru-
tura filamentosa, mével, tipo rede, aderente a
parede da aurfcula e que envolvia a zona da
desembocadura da veia cava superior e se es-
tendia pelo septo interauricular. A nossa hipé-
tese inicial foi de que se poderia tratar de uma
rede de Chiari «gigante», contudo essa estru-
tura anatémica nunca poderia ser a explicagdo
para a dilatacdo da auricula direita nem para o
derrame pericdrdico recidivante.

A decisdo seguinte foi a de efectuar resso-
nincia magnética cardfaca. O aspecto desta
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massa na ressonfincia era a favor de um pro-
cesso maligho, em primeiro lugar pela sua hete-
rogenicidade e disseminac¢do com envolvimento
da aurfcula e ventrfculo direito, em segundo
pela fixagdo muito intensa do gadolinio e as-
pecto de «sol nascente» jd descrito por outros
autores como a favor de angiossarcoma ", No
entanto o diagnéstico definitivo s6 seria conse-
guido com biépsia cardfaca. Neste caso decidiu-
-se efectuar biépsia por via percutinea transju-
gular com apoio da ecocardiografia tran-
sesofdgica. Esta decisdio, talvez controversa pelo
risco de ser uma biépsia auricular, baseou-se na
auséncia de cirurgia cardfaca neste hospital e
maior facilidade do procedimento que envolve
apenas a puncdo de uma veia profunda versus
uma biépsia cirtirgica com necessidade de se
efectuar janela pericdrdica. Pareceu-nos que
com ecocardiografia transesofdgica se consegui-
ria uma boa exposigiio cardfaca, o que de facto
aconteceu. A utilizagido desta técnica como mé-
todo alternativo a fluoroscopia tem sido rara-
mente descrita, tendo sido encontradas, na revi-
sdo da literatura efectuada, apenas referéncias a
trés casos de biépsia de massa e uso de ecocar-
diografia transesofdgica .

Nio existe consenso quanto ao tipo de trata-
mento a seguir para estes casos, sendo cada
caso avaliado per si, dependendo do estado geral
do doente e a forma de apresentagdo clinica do
tumor. A cirurgia encontra-se referida em mui-
tos casos, raramente cOmo Um Processo cura-
tivo, destinando-se a reduzir a massa tumoral,
antecedendo a quimioterapia, sendo este método
o mais utilizado como uma forma primdria de
tratamento; estdo descritos dois casos de sobre-
vida aos trés anos "?. O recurso a transplante
cardfaco encontra-se actualmente exclufdo como
método terapéutico para estes casos, dado que
nos raros casos em que este se efectuou, houve
uma disseminag¢do metastdtica rdpida, com so-
brevidas inferiores a 5-6 meses ¥,

E de salientar, neste caso, a existéncia de
um derrame pericérdico recidivante, que como
manifestagiio primdria de uma neoplasia primi-
tiva cardfaca constitui uma situagiio extrema-
mente rara. A contribui¢do da ecocardiografia
transesofédgica foi decisiva, ndo s6 para o diag-
néstico, mas também como método auxiliar na
execugdo de uma biépsia cardfaca, pela boa
exposi¢do que proporcionou.

BIBLIOGRAFIA

1. McAllister HA Jr. Primary tumors and cysts of the heart
and perycardium. Curr Probl Cardiol 1979;4:1-51.

2. Reeder GS, Khandheria BK, Seward ]JB, et al. Transeso-
phageal echocardiography and cardiac masses. Mayo Clin
Proc 1991;66:1101-9.

3. Freedberg RS, Kronson I, Rumancick WN, Lieberkind D.
The contribution of magnetic resonance imaging to the eva-
luation of intracardiac tumors diagnosed by echocardio-
graphy. Circulation 1988;77:96-103.

4. Schaff HV, Lie JT, Giuliani ER. Tumors of the heart. In
Giuliani ER, Gersh BJ, McGoon MD, Hayes DL, Schaff HV
eds. Mayo Clinic Pratice of Cardiology, 3rd ed, St. Louis
Mosby 1996:1674-97.

5. Rodrigues AG, Tardif JC, Pertitclerc R, et al. Angiosarco-
mas of the interatrial septum mimicking atrial myxomas. J
Am Soc Echocardiogr 1996;9:209-12.

6. Lantz DA, Dougherty TH, Lucca M]. Primary angiosar-
coma of the heart causing cardiac rupture. Am Heart ]
1989:118:186-8.

7. Galve E, Permanyer-Miralda G, Tornos MP, et al. Self-li-
mited acute pericarditis as initial manifestation of a primary
cardiac tumor, Am Heart J 1992;6:1690-2.

8. Sherman D, Smith C, Marboe C, et al. Right atrial angio-
sarcoma causing a coronary artery fistula: diagnosis by trans-
esophageal echocardiography. Am Heart ] 1993;126:254-6.
9. Mader MT, Poulton TB, White RD. Malignant tumors of
the heart and great vessels: MR imaging appearance. Radio-
graphics 1997;17:145-53.

10. Yahata S, Endo T, Honma H, et al. Sunray appearance
on enhanced magnetic resonance image of cardiac angio-
sarcoma with pericardial obliteration. Am Heart 1994;127:
468-71.

11. Hammoudeh AJ, Chaaban F, Watson RM, Millman A.
Transesophageal echocardiography guided transvenous en-
domyocardial biopsy used to diagnose primary cardiac angio-
sarcoma. Cathet Cardiovase Diagn 1996;37:347-9.

12. Nakamichi T, Fukuda, T, Suzuki T, Kanedo T, Morikawa
Y. Primary cardiac angiosarcoma: 53 months survival after
multidisciplinary therapy. Ann Thorac Surg 1997;63:1160-1.
13. Kakizati S, Takagi H, Hosaka Y. Cardiac angiosarcoma
responding to multidisciplinary treatment. Int J Cardiol
1997;62:273-5.

14. Crespo MG, Pulpon LA, Pradas G, et al. Heart trans-
plantation for cardiac angiosarcoma: should its indication be
questioned? J Heart Transplant 1993;12:527-30.

Pedido de separatas para:

Ana Galrinho
Av. Quinta Grande, Lote 1, r/c B
2720-478 ALFRAGIDE




