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Sindrome Carcinoide com Envolvimento de Valvas Tricuispide e
Pulmonar: Achados ao Ecocardiograma Tridimensional

Carcinoid Syndrome with Involvement of Tricuspid and Pulmonary Valves: Findings on Three-Dimensional

Echocardiography
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Introducao

Os tumores carcinoides sao neoplasias neuroenddcrinas
raras com prevaléncia de 1.2 a 2.1 casos para cada
100.000 habitantes.” Em um panorama histérico, a
primeira descricdo de um tumor carcinoide foi atribuida
a Ranson em 1890, o termo “karzinoide” foi usado por
Oberndorfer em 1907 para descrever adenocarcinomas
com evolucdo indolente, o tumor foi classificado como
tumor neuroendécrino em 1928 pela identificagao
de células enterocromafins e Page et al descreveu os
niveis elevados de acido 5-hidroxi indolacético na
urina de pacientes com sindrome carcinoide em 1955.2
Esses tumores tem origem no trato gastrointestinal e
no sistema traqueobroncopulmonar em 75% e 25%
dos casos, respectivamente. No trato gastrointestinal, o
intestino delgado é o sitio primario mais comum, seguido
do apéndice cecal e do reto. O crescimento indolente
determina que 20% a 30% dos pacientes apresentem
doenca disseminada no momento do diagnéstico.'

A sindrome carcinoide, presente em apenas 5% a 7%
dos tumores, consiste em um conjunto de sinais e sintomas
gerados pela liberagao de substancias vasoativas na circulagao
sistémica a partir de metdstases hepdticas principalmente,
pois desviam o metabolismo no figado de primeira passagem.
As manifestagoes clinicas mais comuns sao rubor, diarréia
secretora e dispnéia. O acometimento cardiaco se faz em 50%
dos pacientes e a insuficiéncia cardfaca constitui a principal
causa de mortalidade.*

O ecocardiograma é a modalidade diagnéstica inicial ideal
para avaliagdo de pacientes com suspeita de envolvimento
cardfaco na sindrome carcinoide, ja que é um exame simples,
ndo invasivo, amplamente disponivel e de baixo custo.
Através dele é possivel avaliar o envolvimento valvular e suas
consequéncias hemodindmicas. A andlise tridimensional
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pelo ecocardiograma permite uma visualizagao mais clara do
acometimento valvular e poderd ser ferramenta importante no
planejamento terapéutico desses pacientes com o aumento
do conhecimento e experiéncia no tratamento da doenga.
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Paciente do sexo masculino, 37 anos, apresentou-se por
queixa de diarréia, rubor facial e dispnéia. Ao exame fisico,
além de eritema em face, observou-se turgéncia jugular bilateral,
hepatomegalia dolorosa, edema importante de membros
inferiores e sopro sistélico em foco tricispide. A tomografia
de abdémen demonstrou hepatomegalia, com parénquima
heterogéneo, as custas de midiltiplas lesbes nodulares com realce
predominantemente arterial e venoso, contornos lobulados
e limites pouco definidos, além de lesao nodular com realce
pelo contraste junto a alga de fleo distal, na fossa iliaca direita,
medindo cerca de 2,6 cm, provavelmente correspondendo
a lesdo primdria. O diagnéstico de neoplasia neuroenddcrina
de baixo grau foi confirmado por imuno-histoquimica com
cromogranina A positiva da lesdo intestinal. A elevagao do acido
5-hidroxindolacético na urina de 24h confirmou a suspeita de
sindrome carcinoide. O ecocardiograma transtoracico evidenciou
adequada funcdo sistodidstdlica do ventriculo esquerdo e
importante aumento das cavidades direitas com contratilidade
preservada de ventriculo direito. A vélvula trictspide apresentava
espessamento difuso dos folhetos e aparelho subvalvar,
determinando severa retracdo de cordoalhas e restricdo de
mobilidade das ctspides com importante fluxo regurgitante
ao Doppler (Figuras 1, 2 e 3). A valvula pulmonar apresentava
folhetos espessados com severa restricdo de mobilidade,
determinado fluxo sistélico com velocidade aumentada de
3,6 m/s e gradientes sist6licos maximo de 53 mmHg e médio de
32 mmHg (Figura 4). Realizado tratamento com doses mensais
de andlogo da somatostatina de agao prolongada (octreotide),
evoluindo com piora sintomatica progressiva. Foi levado a
transplante hepético sem correcao prévia das valvopatias, tendo
evoluido com instabilidade hemodinamica e ébito.

Discussao

A sindrome carcinoide é manifestacao rara e tardia de
um tumor neuroenddcrino. Os tumores carcinoides podem
secretar uma grande quantidade de substancias vasoativas,
que sao amplamente inativadas pelo figado. Quando as células
tumorais metastatizam para o figado, as substancias vasoativas
se tornam aptas a alcangar a circulacao sistémica e determinam
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as manifestacoes clinicas caracteristicas da sindrome carcinoide.
Essas substancias vasoativas vao provocar alteragdes estruturais
no endocdrdio das camaras cardiacas direitas, com depésitos de
placas de tecido fibroso nas superficies valvares e subvalvares.
Em pacientes com evidéncia ecocardiografica de doenga
cardfaca carcinoide, a sobrevida no periodo de trés anos é de
31% contra 68% naqueles sem envolvimento cardiaco.®

A doenca cardiaca carcinoide tipicamente envolve as
valvulas tricispide e pulmonar, causando insuficiéncia
cardiaca direita. O envolvimento das vélvulas adrtica
e mitral é raramente relatado.** O ecocardiograma é
a principal modalidade diagndstica para avaliagdo do
envolvimento cardiaco. As caracteristicas ecocardiograficas
da doenga carcinoide cardiaca sdo o espessamento das
clspides e do aparelho subvalvar das valvas pulmonar e
tricGspide, determinando falha de coaptagdo ou restricao
de abertura das clspides valvares. A valva tricispide com
regurgitagdo importante aparece em 90% dos casos e a valva
pulmonar com estenose em 53% e regurgitacao em 81%.°
A estenose pulmonar pode agravar a regurgitacao trictspide,
e inversamente a gravidade da estenose pulmonar pode ser
subestimada por causa do baixo débito cardiaco e o grande
volume regurgitante tricuspideo. O espessamento difuso
das valvas e aparato subvalvar é menos grave nas valvas
adrtica e mitral, quando comparado ao lado direito, pois
as substancias vasoativas sdo inativadas no parénquima
pulmonar. Quando se observa o envolvimento do lado
esquerdo, deve-se investigar a presencga de forame oval
patente, comunicagao interatrial, tumor carcinoide
broncogénico ou altos niveis circulantes de substancias
vasoativas. O emprego do ecocardiograma transesofagico
contrastado é um método para avaliar existéncia de fluxo
direta—esquerda através de um forame oval patente e que
pode estar presente em 41% dos pacientes.”

O ecocardiograma tridimensional (3D) representa uma
grande inovacdo no diagnéstico cardiovascular e permite
a representagao das estruturas cardiacas em qualquer
ponto de vista espacial. A avaliagdo da valva trictspide
através do ecocardiograma 3D apresenta valor incremental
diagnéstico sobre o ecocardiograma bidimensional (2D),
favorecendo a identificagdo das cuspides e localizacao do
envolvimento valvar. Enquanto, em relagao a valva pulmonar,
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o ecocardiograma 2D, o ecocardiograma transtordcico 3D e o
ecocardiograma transesofagico 3D nao apresentam diferengas
significativas na capacidade diagndstica das lesoes valvares
pulmonares. No presente caso, o ecocardiograma 3D em
tempo real foi importante na demonstragao da origem valvular
da estenose pulmonar e tornou claro o papel da retragao e
espessamento valvar na disfungao valvular trictspide.

Apesar de alguns casos apresentarem bom controle
dos sintomas com o uso de analogos da somastotina, a
evolugdo para insuficiéncia cardiaca é esperada. A cirurgia
de troca valvar deve ser uma opgdo em casos selecionados.
O prognéstico ainda é limitado, sendo observado nas
Gltimas décadas um aumento na sobrevida para a média de
4,4 anos. A indicacao cirtrgica precoce em pacientes ainda
assintomaticos pode ser o fator envolvido nessa melhora,
embora ndo existam evidéncias suficientes na literatura
para definir mudangas na histéria natural da doenga.?
A abordagem terapéutica da doenga cardiaca é complexa
e a avaliagdo cuidadosa com exames complementares de
imagem é fundamental para o adequado reconhecimento
dos padrées da doenga.*'°
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Figura 1 — Ecocardiograma transtoracico tridimensional em tempo real. A: Visualizagdo das valvas atrioventriculares em sua face ventricular, durante a diastole,
demonstrando as valvas abertas; B: O mesmo plano de visualizagéo durante a sistole, demonstrando a valva mitral fechada e a valva tricispide fixa.

Figura 2 - Ecocardiograma transtorécico tridimensional apés reconstrugdo, demonstrando valvula tricispide com espessamento difuso dos folhetos, encurtamento
de cordoalhas e tragéo apical com déficit de coaptagdo sistolico. A e C: Viséo ventricular, exibindo as valvas tricuspide e mitral durante a diastole; B e D: Viséo atrial,
exibindo as valvas tricuspide e mitral durante a sistole.
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Figura 3 - Ecocardiograma transtorécico tridimensional em tempo real com mapeamento de fluxo da vélvula tricispide com Doppler colorido, demonstrando folhetos
fixos (setas) e fluxo laminar tanto durante a sistole (A e B) como durante a digstole (C e D). Regurgitagéo tricispide de grau severo sem componente estenético.
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Figura 4 - Ecocardiograma transtorécico tridimensional em tempo real com mapeamento de fluxo da via de saida ventricular direita e valva pulmonar em quatro
momentos do ciclo cardiaco, demonstrando estenose em plano valvar com leve grau de regurgitagéo valvar associado. A: diastole tardia; B: abertura valvar pulmonar;
C: pico sistélico; D: diastole precoce.
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