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Introducao

Apresentamos caso de resseccao de angiossarcoma em
paciente jovem, masculino, sem evidéncias de metastases
aos exames radiolégicos habituais. O quadro clinico
admissional era de insuficiéncia cardiaca (IC) classe
funcional (CF) Il (NYHA - New York Heart Association).
O ecocardiograma transtoracico (ECOTT) exibia massa
com efeito compressivo sobre cdmaras direitas e derrame
pericdrdico (DP) moderado. A pungao DP com andlise
laboratorial foi pouco esclarecedora e o diagnéstico
final apenas foi possivel pelo estudo anatomopatolégico
(AP) e imunohistoquimico (IMH). Apesar de nao haver
indicacao clinica formal para sua realizagdo, tomografia
computadorizada do coracdo e coronérias (TCC) se
mostrou fundamental para o planejamento cirdrgico.
Em protocolo de quimioterapia com Paclitaxel, apés
12 meses da cirurgia, o paciente evolui em IC CF | (NYHA)
e exames de imagem normal.

Relato do Caso

L.R.O, 17 anos, negro, natural de Sdo Paulo, sem
antecedentes mérbidos de relevancia, admitido no pronto
socorro com desconforto respiratério ha dois anos, com piora
nos ultimos 60 dias. Nesse periodo foi submetido a varios
tratamentos direcionados a infecgdes do trato respiratério,
sem sucesso. Ha 45 dias foi admitido em outro hospital, via
pronto socorro, onde foi submetido a eco que evidenciou
DP moderado. Submetido a pungao pericardica, seguida de
drenagem e bidpsia, as quais se mostraram inespecificas as
avaliacoes laboratoriais e AP,

Ap6s duas semanas da alta hospitalar houve piora do quadro
associado a picos febris (38°C), recorrendo entao ao pronto
socorro (PS) do nosso servigo. Apresentava-se lticido, consciente,
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hipocorado (+/3+), afebril, taquipneico (28 ipm), jugulares
targidas em 45 graus (++/3+), discreto edema em membros
inferiores. A ausculta cardiaca era normal, exceto por taquicardia
(108 bpm), e a ausculta pulmonar apresentava murmdrio
vesicular diminuido em base direita. Abdome com hepatomegalia
3+/4+, doloroso a palpagao em hipocondrio direito.

Raio-x do térax em projegao antero-posterior mostrava
aumento importante da area cardiaca, relacionado as cimaras
cardfacas direitas e o ECG apresentava baixa voltagem dos
complexos QRS em derivagdes periféricas.

O ecocardiograma transtoracico (Figura 1), evidenciou
imagem sugestiva de massa hiperecogénica, heterogénea,
forma arredondada, fixa, com localizagao intrapericardica,
medindo 10,3 x 11,5 cm, relacionada ao atrio direito e
ventriculo direito, com sinais compressivos. Havia sinais de
restricao ao enchimento ventricular direito. Presenca de
derrame pericardico discreto.

A ressonancia magnética do coragao (RMC) (General
Electric 1,5T) mostrou massa com origem na parede lateral
do atrio direito estendendo- se ao ventriculo direito, medindo
12,0 x 11,0 x 10,0 cm, causando importante compressao

Figura 1 - ECOTT (apical 4 cdmaras). AE: &trio esquerdo; AD: étrio direito;
VE: ventriculo esquerdo; VD: ventriculo direito.
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destas camaras (Figura 2). Apresentava intima relacao com a
veia cava superior, veia cava inferior, raiz da aorta e as veias
pulmonares direitas. Sequéncias em cine-RM sugeria dreas
de necrose e hemorragia. A perfusio com Gadolinio exibia
perfusdo importante (sugerindo rica vascularizagao) difusa,
porém, heterogénea e com dreas de fibrose.

A tomografia das artérias coronarias, realizada em
tomografo multi-slice GE com 64 detectores, evidenciou
massa arredondada, heterogénea, hipervascularizada,
medindo 11,0 x 9,8 x 9,7 cm, determinando efeito
compressivo sob cavidades cardiacas direitas. Havia intimo
contato com o pericardio da parede livre do ventriculo
direito, sem evidente sinal de invasdo ou comprometimento
do mesmo, assim como da artéria corondria direita em todo
seu trajeto. Nao foi possivel definir plano de clivagem entre a
massa e a parede do atrio direito ou raiz da aorta (Figura 3).

Realizada bidépsia transtordcica com agulha grossa
para coleta de material e analise do liquido pericardico
e bidpsia pericardica mostraram-se caracteristicas de
carcinoma fuso-celular. A tomografia de abdome total
e tomografia por emissao de positrons (PET) excluiram
comprometimentos a distancia.

Devido a evolugao com piora clinica, a cirurgia de
toracotomia exploradora tornou-se imperativa. Realizada
com parada circulatéria total houve ressecgdo do tumor
que confirmava os achados da TCC. Apresentava aspecto
de cor vinhosa, consisténcia fibro-elastica e sem planos
de clivagem definidos (Figura 4). Foi necessdria, ainda,
a ressecgao da parede livre do atrio direito e realizada
reconstrugdo com retalho de pericardio bovino.

No pés-operatério o paciente evoluiu com anasarca e
hipoalbuminemia, que respondeu ao uso de diuréticos.
O ECOTT de controle, pré-alta hospitalar, mostrou-se normal.

O AP mostrou margem cirtrgica, pericardio visceral
e parietal infiltrado por neoplasia. Apés resultados dos

estudos de AP E IMH do tumor (Tabela 1), iniciou-se o
protocolo de quimioterapia com Paclitaxel 150mg uma
vez por semana durante sete meses, com boa tolerancia.
Reavaliado quatro, seis, oito, doze e dezoito meses apds
cirurgia, o paciente evoluiu bem e sem sinais clinicos de
ICC ou alteragdes ecocardiograficas.

Discussao

Nas neoplasias primarias cardiacas ha predominio dos
tumores benignos, sendo os tipos histolégicos e as apresentagoes
clinicas dependentes da faixa etdria. Somente 25% dos tumores
primarios sao malignos, sendo os sarcomas os tipos mais
prevalentes, responsaveis por cerca de 50% a 75% dos casos,
seguidos pelos linfomas primarios do coracao. Os tumores

Figura 3 - TCC, exibindo massa (seta) vascularizada e em intimo contato
com as cdmaras direitas. TP: tronco pulmonar; VE: ventriculo esquerdo;
VD: ventriculo direito.
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Figura 2 - Série de realce tardio em RMC, exibindo extensas areas
heterogéneas de fibrose.
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Figura 4 - Aspecto macroscopico do tumor em pega cirdrgica.
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Tabela 1 - Perfil imunohistoquimico

Anticorpo Clone Interpretagao

EMA E29 Negativo nas células neoplasicas
EMA E29 Negativo nas células neoplasicas
ENOLASE (NSE) E27 Negativo nas células neoplasicas
ENOLASE (NSE) E27 Negativo nas células neoplasicas
CD99 Negativo nas células neoplasicas
CD34 QBEnd-10 Positivo nas células neoplasicas
CD34 QBEnd-10 Positivo nas células neoplasicas
S100 Policional Negativo nas células neoplasicas
$100 Policional Negativo nas células neoplasicas
AML HUC1-1 Negativo nas células neoplasicas
AML HUC1-1 Negativo nas células neoplasicas
HHV8 13B10 Negativo nas células neoplasicas
HHV8 13B10 Negativo nas células neoplasicas
CD31 JC70A Positivo nas células neoplasicas
CD31 JC70A Positivo nas células neoplasicas
MYOD1 5.8A Negativo nas células neoplasicas
MIOGENINA POLICLONAL Negativo nas células neoplasicas
DESMINA D33 Negativo nas células neoplasicas
AE1AE3 AE1AE3 Negativo nas células neoplasicas
Kl 67 (30-9) Positivo em 60% das células neoplasicas

malignos primarios do coragdo mais comuns incluem
angiossarcomas, leiomiossarcomas, rabdomiossarcomas,
histiocitomas fibrosos malignos, sarcomas ndo diferenciados,
fibrossarcomas e linfomas malignos."

O angiossarcoma é o mais comum dos sarcomas primarios
do coragdo em adultos e representa 30% a 37% dos casos.
Ocorrem na faixa de 30 a 50 anos de idade, mas podem surgir
em qualquer grupo etdrio. Sua apresentagdo em geral é como
massas nodulares irregulares, invasivas e de baixa atenuagao
a tomografia computadorizada, exibindo intensidade
heterogénea de sinal e hipervascularizagao a ressonancia, além
de focos de fibrose e hemorragia." Métodos invasivos como
a biopsia cardiaca transvenosa guiada por ecocardiografia
podem ser (teis, mas um resultado negativo ndo descarta a
possibilidade de angiossarcoma.? Estes, em geral, apresentam
metdstases a distdncia em 75% dos pacientes no momento
do diagnostico, principalmente para pulmdes, linfonodos
toracicos, mediastino e coluna vertebral. A sobrevida média
ap6s o inicio dos sintomas é de 6 a 12 meses.’

O tratamento se baseia na resseccao tumoral, que pode
ser parcial ou total, quando possivel. Quando limitados a
parede livre do atrio, septo atrial ou a uma pequena porgao
de ventriculo ou de vélvula cardiaca, a resseccao completa
deve ser feita, na tentativa de atenuar sintomas e aumentar a
sobrevida pés-operatéria.*

Em relato de Tomasa Centella et al.® paciente sem
evidéncias de metastases foi submetida a resseccao de

massa em atrio esquerdo recebendo seis ciclos de QT
com ifosfamida, adriamicina e metotrexato. Apés dois
anos apresentou recidiva local, sendo submetida a nova
exérese seguida de mais seis ciclos de QT. Obito ocorreu
dois anos apds a segunda intervencdo, com sobrevida
de quatro anos.® No relato de Shao-wei Chen et al.®
paciente de 33 anos com tamponamento cardiaco e
evidéncia radiolégica de massa com sangramento ativo
foi submetida a cirurgia de exérese e reconstrucao
atrial com pericardio bovino. Terapia adjuvante com
docetaxel e gemcitabine foi realizada precocemente no
pos-operatério. Apés 14 meses o paciente estava vivo,
porém com metastase cerebral e pulmonar.®

O tratamento que combine vdrias modalidades
terapéuticas ja foi relatado por Baay et al.” Nesse relato, o
paciente foi submetido a quimioterapia com doxorrubicina,
dacarbazina, ifosfamida e mesna, complementada com
radioterapia, sendo entdo transplantado. Dois meses
apé6s, recebeu dois cursos adicionais de quimioterapia
com as mesmas drogas e foi mantido com ciclosporina e
prednisona a longo prazo. A evolucao clinica foi favoravel
e metastases nao foram detectadas até 33 meses de
pos-operatdrio, mostrando que o tratamento agressivo
pode proporcionar remissdo mais prolongada do
sarcoma cardiaco.”

O diagnéstico precoce de angiossarcoma cardiaco,
na auséncia de metdstases, parece ter sido fundamental
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na boa evolugao do caso ora apresentado. Os métodos de
imagens mostraram-se importantes desde a caracterizagao
do tumor até o planejamento cirdrgico. A presenga de
envolvimento corondrio pelo tumor é sempre um desafio
para o cirurgiao e a angiotomografia das artérias coronarias
apresentou-se como um recurso indispensavel na estratégia
cirtrgica. A literatura ndo traz um consenso na escolha
do agente quimioterdpico para o presente caso e, ao que
parece, o protocolo dependerd da experiéncia individual
de cada servico.

Conclusao

Este relato sugere que o diagnéstico precoce de
angiossarcoma cardiaco, associado a quimioterapia, pode
oferecer uma sobrevida adicional aquela encontrada na
literatura atual e a angiotomografia do coracao € um método
a ser considerado quando precisamos avaliar envolvimento
das artérias coronarias.
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