relato de caso

Diagnostico Ecocardiografico de Tumor Primario do
Coracao - A Proposito de Um Caso de Angiossarcoma

Echocardiography Diagnosis of Primary Cardiac Tumor - A Case of Cardiac
Angiosarcoma

Marcos Heber LIMA®, Luiz Henrique WEITZEL®, Maria Auxiliadora PEREIRA @, César NASCIMENTO @,
Aline Martins VIEIRA®

RESUMO

Neste artigo, descreve-se o caso de uma paciente de 39 anos, com diagnostico de angiossarcoma no apéndice atrial esquerdo, com
infiltracdo da parede do dtrio e das cuspides da valva mitral, que ocasionou estenose mitral, documentados por ecocardiograma
transtordcico e transesfofdgico. O caso ilustra a importancia da ecocardiografia no diagndstico diferencial das massas cardiacas
e no diagndstico de tumores primdrios do coracdo. Para orientar o diagndstico ecocardiogrdfico diferencial e etioldgico da massa
aplicou-se o método de andlise chamado diagndstico em alvo que considera trés caracteristicas: alteracées clinicas e hemodindmicas
associadas; a localizacdo e a forma de implantacdo e as caracteristicas ecocardiogrdficas e do comportamento da massa. A paciente
tinha sintomas de insuficiéncia cardiaca, foi submetida a tratamento cirtrgico e o diagndstico de angiossarcoma foi confirmado.

Descritores: Tumor Primdrio do Coracdo; Angiossarcoma; Ecocardiografia.

SUMMARY

In this article the authors report a case of a young woman with angiosarcoma in the left atrial appendix, infiltrating the atrial wall
and mitral leaflets causing mitral stenosis, demonstrated by transthoracic and transesopahgeal echocardiography. The case is an
example of the importance of echocardiography in the differential diagnosis of intracardiac mass and primary tumors of the heart.
To orient the diagnosis and the etiology of the intracardiac mass the authors used a method, called target diagnosis format, based
on three basic aspects: clinical distant manifestations and hemodynamic alterations, localization and type of implantation on cardiac
structures, and echocardiographic characteristics and the behavior of the mass. The patient had symtoms of heart failure, underwent
surgical treatment and the diagnosis of angiosarcoma was confirmed.

Descriptors: Primary Cardiac Tumor; Angiosarcoma; Echocardiography.
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Introducao

A ecocardiografia tem-se mostrado método
adequado para o diagnéstico dos tumores cardiacos,
mas algumas consideragdes devem ser ressaltadas
quanto ao critério utilizado para se chegar ao diagnés-
tico, evitando interpretacdes inadequadas de determi-
nadas imagens e respeitando as limitacbes do método.
Quanto aos tumores cardiacos primarios, sabe-se que
ha significativa predominancia dos tumores benignos,
entre estes os mixomas, mas pouco tem sido descrito
sobre os tumores malignos e sua forma de apresentacao
ao exame ecocardiografico. Barbato e col. prestaram
importante contribuicdo a ecocardiografia ao demons-
trarem a metodologia escalonada para o diagnéstico
anatomopatoldgico macroscépico in vivo das massas
intracardiacas 2. Neste artigo sera apresentado caso de

uma paciente com tumor cardiaco primario.

Relato do Caso

Paciente de 39 anos, sexo feminino, branca, natural
da Paraiba, admitida no Instituto Nacional de Cardio-
logia em 13/02/2004 com relato de ter iniciado ha um
més dispnéia aos minimos esforcos, dispnéia paroxistica
noturna e edema de membros inferiores. Negava comor-
bidades ou sintomas prévios.

Ao exame fisico, apresentava-se lucida, orien-
tada, eupneica, corada e hidratada. Ictus cardiaco no
5° espaco intercostal esquerdo (EIE) na linha hemicla-
vicular, segunda bulha palpavel, primeira target diag-
nosis format bulha hiperfonética, sopro sistélico 3+/6
em foco mitral com irradiacdo para axila, sopro diasté-
lico 2+/6 foco mitral e sopro sistélico 2+/6 foco tricus-
pide. Pulmées com murmurio vesicular audivel e sem
ruidos adventicios. Exame abdominal normal. Edema de
membros inferiores em regido pré-tibial 1+/4. Pressao
arterial de 130 x 80mmHg e freqiiéncia cardiaca de 90
bpm. Entre os exames complementares, o eletrocar-
diograma tinha ritmo sinusal e alteracdo da repolari-
zacdo ventricular em paredes inferior e antero-septal;
0 exame radiolégico do térax indicava cardiomegalia
com aumento das camaras esquerdas, dilatacdo do hilo
pulmonar e inversdo da trama vascular.

O ecocardiograma evidenciou leve aumento do atrio
esquerdo (AE) e das cavidades direitas, e disfuncdo sisté6-
lica leve do ventriculo esquerdo (VE). Foi demonstrada
também massa amorfa, heterogénea, multilobulada,
moével, no interior do AE, envolvendo o folheto ante-
rior da valvula mitral (voltada para face atrial), preen-
chendo toda auriculeta esquerda, prolapsando para o VE
na diastole, medindo aproximadamente 6,5cm x 5,0cm.
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Padrio infiltrativo da parede atrial e da clspide anterior
da valva mitral (a0 exame transesofagico), com este-
nose mitral moderada e area de abertura ao PHT (tempo
de meia pressao) estimada em 1,3 cm2. Regurgitacao
mitral moderada. Regurgitacdo tricispide moderada a
grave. Pressdo arterial sistélica pulmonar estimada em
85mmHg. Veia cava inferior distendida. Derrame peri-
cardico anterior leve e sem sinais de restricdo diastdlica
(Figuras 1, 2 e 3).

A tomografia computadorizada do térax com aquisi-
¢oes volumétricas de 2,5 mm de colimacdo, com contraste,
mostrou massa hipodensa ocupando a porcdo latero-
sUpero-anterior do atrio, lobulada, hipocaptante, sem
plano de clivagem com a parede, projetando-se supe-
riormente no recesso entre a artéria pulmonar esquerda
e o AE. A massa projetava-se para o VE através da valvula
mitral com dimensdes de 6,5 x 5,0 x 4,5 cm, e tinha sinais
de extensdo a entrada das veias pulmonares, que se
opacificavam normalmente; auséncia de sinais de adeno-
megalias mediastinais, derrame pleural ou pericardico.

Em 01/03/2004 foi submetida a cirurgia com
resseccdo do tumor, parte do atrio esquerdo, auri-
culeta esquerda e troca valvar mitral por proétese
mecanica. Evoluiu de maneira estavel, sendo trans-
ferida para o Instituto Nacional do Cancer. Frag-
mentos da valvula mitral foram enviados para
estudo histopatoldgico e tiveram como conclusao:
infiltracao compativel

neopldsica valvar, com

angiossarcoma.

Discussao

Dos tumores primarios do coracdo, cerca de um
quarto sao malignos. Quase todos sao sarcomas, entre
eles, o angiossarcoma é o mais comum, representando
9,2% de todos os tumores cardiacos, tornando-os o

Figura 1: Eco transesofdgico: parte lobulada do tumor projetando-se
para o orificio mitral (seta larga). Folheto anterior da valva mitral com
evidente infiltracdo e redugdo da mobilidade (seta fina).
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Figura 2: Eco transesofdgico: base fixa do tumor preenchendo todo o
apéndice atrial esquerdo (seta larga). Folheto anterior da valva mitral
com evidente infiltracdo e reducdo da mobilidade (seta fina). Notem a
perda de definicdo do contorno da parede atrial no AAE.

segundo tumor primdrio mais comum, menos freqiiente
apenas que o mixoma. Ocorrem em qualquer idade, mas
sdo mais comuns entre a terceira e quarta décadas.

Os sarcomas sdo tumores malignos derivados dos
tecidos mesenquimais, ocorrendo com maior freql-
éncia na pele e em tecidos moles, apenas 3% sdo prima-
rios do coragdo e grandes vasos. Segundo Mc Allister @,
os tumores primarios do cora¢do sdo infreqlientes, ocor-
rendo em 0,0017 a 0,03% das necropsias em diferentes
séries. E neoplasia de grande invasividade e metastatizacio
precoce, com sobrevida média de quatro a dez meses. Sdo
mais freqlientes no atrio direito, no septo interatrial e atrio
esquerdo. Pode ser polipéide ou mais freqlientemente
infiltrativo (70%). Diferente dos outros sarcomas que ndo
apresentam predilecdo por sexo, o angiossarcoma afeta
mais os homens, em uma relacdo de 2:1.

Clinicamente, os sintomas sao inespecificos®, podendo
apresentar sinais de insuficiéncia cardiaca direita ou
esquerda conforme localizacdo do tumor,
arritmias, obstrucdo ou manifestacdes secundarias as

sincope,

metdastases. Apresentam evolucdo rapida com morte em
semanas ou poucos anos apos os sintomas. A morte pode
ocorrer por infiltracdo do miocardio, obstrucdo do fluxo
ou metdstases a distancia. Cerca de 75% terdo metas-
tases no momento do diagndstico.Os locais principais de
metastase sdo: pulmao, linfonodos toracicos, mediastino
e coluna vertebral.

A cirurgia é considerada como tratamento paliativo na
maioria dos casos ®, e mesmo a quimio ou a radiote-
rapia sdo geralmente ineficazes. O transplante cardiaco
é relatado como tratamento alternativo, com aumento
da sobrevida, porém a mortalidade permanece elevada
devido a presenca de metastases.

Figura 3: Eco transesofdgico: parte lobulada do tumor projetando-se
para o orificio mitral (seta larga). Folheto anterior da valva mitral com
evidente infiltracdo e reducdo da mobilidade (seta fina). Fluxo turbulento
de obstrugdo ao enchimento do VE ao Doppler em cores.

Ao se deparar com a imagem de uma massa cardiaca,
o ecocardiografista pode utilizar o diagndstico memo-
rizado, ndo sé para diferenciar a etiologia dos tumores
cardiacos, mas para diferenciar o eventual tumor de
um trombo ou vegetacdo. Quanto aos trombos, geral-
mente estdo associados a fatores predisponentes como
situacdes de fluxo lento ou discrasias sangliineas, com
excecdo dos fendbmenos trombo-embdélicos oriundos
das veias abdominais e de membros inferiores em
que a massa de trombo é evidenciada dentro das cavi-
dades cardiacas, eventualmente. As vegeta¢des estdo
associadas aos estados clinicos infecciosos e geral-
mente estdo aderidas aos folhetos valvares ou material
protético. Também geralmente ocorrem junto a fatores
predisponentes, quer anatdOmicos ou por depressao
imunoldgica (Quadro 1).

Para todas as massas identificadas no coracdo ao
exame ecocardiografico, é interessante usar o critério
diagnoéstico baseado na triade: alteragdes clinicas e
hemodinamicas associadas; localizacdo e forma de
implantacdo da massa, e caracteristicas morfoldgicas e
comportamentais da massa (Figura 4).

O grau de acuracia diagnéstica é diretamente propor-
cional a qualidade tecnolégica da aparelhagem, a
utilizacdo de transdutores mais sensiveis e pela via tran-
sesofagica®, e a experiéncia do examinador. Neste caso é
por essa experiéncia que se procura a melhor abordagem
e diferentes angulos das imagens para serem expostos
detalhes que impliquem no diagnéstico correto. E pela
experiéncia do examinador que se espera que todas
as caracteristicas embutidas na triade descrita estejam,
ao mesmo tempo, na mente de quem esta realizando o
exame ecocardiografico, evitando-se falsas imagens.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ECOCARDIOGRAFICO DAS MASSAS CARDIACAS

Sinais e sintomas gerais

Alteracoes clinicas
e hemodinamicas

Alteracdes hemodinamicas
locais (como causa ou como
consequéncia da massa)

Localizacao

Massa

Agressividade

Mobilidade

Morfologia da

r risti M
Massa Caracteristicas da Massa

Alteracdes clinicas relacionadas as
doencas de base.

Febre

Palidez cutanea
Astenia
Dispnéia

Fenomenos trombo-embdlicos,
metdstases ou manifestacdes a distancia

Obstrucoes valvares, cavitarias (fendmeno
de massa) e de vasos

Destruicdo tecidual valvar ou interferéncia
com a funcdo da valva

Fistulas, disseccoes e abscessos
Derrame pericardico

Dilatacoes cavitdrias

Alteracoes relacionadas a baixo fluxo
Alteracoes na conducao

Se em cavidade direita ou esquerda
Se no atrio ou ventriculo

Se mural ou valvar

Pediculado ou séssil

Local da aderéncia

Infiltracdes dos tecidos cardiacos
Invasdes teciduais e de cavidades
Mobilidade dos bordos da massa
Mobilidade de toda a massa

Tamanho absoluto e em relacdo
a cavidade

Textura

Ecogenicidade
Tipo de bordo
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DIAGHOSTICO

Figura 4: Diagndstico diferencial das massas cardiacas. Método “em alvo”. Esta é uma forma diddtica para
exemplificar o raciocinio diagndstico do ecocardiografista durante o exame (ver também quadro 1).

Tumores cardiacos malignos primarios sdo inco-
muns. Esta paciente apresentava ainda caracteristicas
atipicas do angiossarcoma , o acometimento infiltra-
tivo do atrio esquerdo (mais freqiiente o acometimento
é no atrio direito) e do folheto anterior da valvula mitral.
Neste caso, na verdade o que observamos ao exame
transesofagico foi o carater infiltrativo da valva mitral
impondo ndo somente o efeito obstrutivo do tumor ao
enchimento do VE, mas a reducdo da mobilidade das
cuspides, causando a estenose valvar de repercussao
mais acentuada, de maior gravidade e, possivelmente,
responsavel pelo quadro clinico de insuficiéncia cardiaca
observado (Figuras 1 a 3) &9, Se, a principio, devido a
mobilidade ampla de parte do tumor projetando-se
pelo orificio mitral, simulava o comportamento de um
mixoma, a caracteristica da infiltracdo foi decisiva na
direcdo do diagnostico correto. O padrdo infiltrativo é
uma importante caracteristica dos angiossarcomas. A
literatura refere que o comportamento infiltrativo pode
ser causa de ruptura da parede cardiaca e tamponamento
cardiaco®®. A base larga de aderéncia firme a parede do
atrio, o aspecto lobulado da porcdo livre do tumor e a
aparéncia heterogénea também sdo comuns aos angios—
sarcomas. Ainda no caso, a presenca de derrame peri-
cardico tem sido descrita no angiossarcoma cardiaco
mesmo sem acometimento direto do pericardio.

Conclusao

O diagnéstico dos tumores cardiacos pela ecocar-
diografia pode ser dificil se localizados nos limites do
pericardio devido a mudanca de densidade do meio,
com dispersdo dos feixes ultra-sonicos. Quando existe
derrame pericardico, faz parte do exame a exaustiva
procura por massas, principalmente nos recessos dos
folhetos pericardicos. As invasdes de estruturas extracar-
diacas também impdem extrema destreza do examinador
pelos mesmos motivos. No entanto, ao compararmos 0s
métodos complementares vigentes para o diagnostico
das massas cardiacas, considerando os custos e os bene-
ficios de cada método, o exame ecocardiografico é mais
adequado, mais versatil, de facil e rapida interpretacao,
podendo ser repetido diversas vezes. E, ainda, método
que congrega multiplas informacdes.

“Porque os médicos contempordneos estdo preo-
cupados com a tecnologia disponivel para o diagnds-
tico patoldgico, a ciéncia fornecida pela tecnologia tem
obscurecido a diferenca entre o funcionamento preciso
de uma mdquina e da mente humana’.

Pelas palavras descritas pelo professor Dr. Alvan
Feinstein @V ha mais de 20 anos, é fundamental ao
ecocardiografista o conhecimento clinico das varidveis
relacionadas as alteracdes ecocardiograficas eviden-
ciadas durante o exame.
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