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Fibroelastoma Papilifero do Ventriculo Esquerdo

Left Ventricular Papillary Fibroelastoma

Renato Jorge Alves, Alexandre H. Borin, Carlos Renato De Oliveira, Raphael Puig, Ana Carolina Mercé, Kenji Nakiri

Hospital Santa Cruz, Sao Paulo, SP - Brasil

Avaliamos o caso de uma paciente portadora de
fibroelastoma papilifero (FEP) que apresentou embolizagao
para membro superior direito. A paciente foi submetida a
embolectomia percutanea, com retirada do fragmento. O
diagnéstico foi confirmado por ecocardiograma transtoracico
e exame anatomopatoldgico. Optou-se pelo tratamento
clinico conservador e acompanhamento da paciente, que
mostrou boa evolugao e nao teve recorréncia do quadro até
0 momento.

Aproveitamos esse raro e interessante caso na intengao
de revisar a literatura vigente e discutir a melhor conduta
terapéutica.

We evaluated the case of a patient with Papillary
Fibroelastoma (PFE) that presented embolization to the
upper right limb. The patient was submitted to percutaneous
embolectomy, with fragment removal. The diagnosis
was confirmed by transthoracic echocardiogram and
anatomopathological analysis of the fragment. The patient
chose to undergo the conservative clinical treatment and the
follow-up has shown good evolution with no disease recurrence
to date.

We decided to use this rare and interesting case with the
objective of reviewing the current literature and discuss the
best therapeutic management.

Introducao

Os tumores primarios do coragdo sao mais raros que os
metastaticos, apresentando incidéncia de 0,002%-0,3%.
Aproximadamente 75% dos tumores sao benignos e,
destes, metade sdo mixomas1. O fibroelastoma papilifero
(FEP) é um tumor raramente diagnosticado durante a
vida e corresponde a aproximadamente 8% dos tumores
cardiacos®.

Relato de caso

Trata-se de uma paciente do sexo feminino, com 71 anos
de idade e portadora de dislipidemia, hipertensao arterial
e obesidade. A paciente deu entrada em nosso servigo, em
24 de fevereiro de 2007, com dor no membro superior
direito e uma hora de duragao. A dor comecou na mao e
progrediu para o brago e o ombro, associada a diminuigao
de forga motora e sensibilidade.

A dor, de forte intensidade em repouso, latejante e
sem melhora com mudanga de posicao ou medicacao,
estava acompanhada de mal-estar geral. No exame fisico, a
paciente apresentava-se consciente, eupneica, acianotica,
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normocorada, anictérica e afebril, com ritmo cardiaco
regular em dois tempos, bulhas cardiacas normofonéticas
€ sem sopros.

A frequéncia cardiaca era de 88 batimentos por minuto
e a pressao arterial, de 180/100 mmHg. O membro em
questdo apresentava pulso radial diminuido e sinais de
hipoperfusao. O eletrocardiograma (ECG) apresentava
ritmo sinusal, com evidéncia de sobrecarga de éatrio
esquerdo, e a radiografia de térax ndo evidenciava
alteragdes significativas.

Optou-se por exploracdo cirtrgica, embolectomia
percutanea da artéria umeral e retirada de fragmento,
enviado para avaliagdo anatomopatolégica. A paciente
evoluiu com melhora do quadro clinico e na investigacao
complementar, dois dias apés a internagao, ocorrida em
26 de fevereiro de 2007, realizou-se ecocardiograma
transtoracico, que evidenciou pequena massa movel, de
forma triangular, aderida a regiao apical do septo, na face
ventricular esquerda, medindo cerca de 8 x 5 mm.

Ao ser informada sobre tal achado, a paciente relatou
que durante o ecocardiograma de rotina, realizado em
1999, ja havia sido evidenciada massa intracavitaria em
ventriculo esquerdo, confirmada por ecocardiograma
transesofagico (imagem pediculada médio-apical de 9
X 8 mm). Na época, indicou-se cirurgia para exérese,
prosseguindo com investigacdo pré-operatdria, inclusive
com realizagdo de cateterismo cardiaco, que ndo mostrava
alteracoes coronarianas.

A paciente recusou, entretanto, o tratamento cirdrgico,
optando pelo acompanhamento clinico.

Nesse acompanhamento, o ecocardiograma
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Fig. 1- Ecocardiograma transtorécico: massa tumoral aderida em tergo médio distal da parede septal, na face ventricular esquerda. M - massa tumoral; VE - ventriculo

esquerdo; VD - ventriculo direito; SIV - septo interventricular.

transesofégico de 13 de dezembro de 2004 identificou
duas massas tumorais, aderidas em tergo médio distal da
parede septal do ventriculo esquerdo, méveis, irregulares,
de aspecto heterogéneo, medindo 18 x 12 mm a maior
e 8,9 x 10 mm a menor, abaixo do folheto posterior da
valva mitral.

Em 23 de agosto de 2005, foi realizado ecocardiograma
transtoracico, que evidenciou pequena massa aderida, em
tergco médio distal da parede septal, na face ventricular
esquerda (Figura 1).

Solicitou-se, nessa ocasiao, tomografia computadorizada
de térax, que foi realizada em 05 de setembro de 2005.
A tomografia mostrava lesdo vegetante apical em parede
antero-septal do ventriculo esquerdo, de contornos
irregulares e baixa atenuagao, medindo nos seus maiores
eixos 22 x 17 x 14 mm.

A paciente havia recusado qualquer tratamento
intervencionista até entdo (setembro de 2005), voltando
a apresentar sintomas apenas na data presente (fevereiro
de 2007).

O tumor, proveniente de embolectomia arterial, era
formado por fragmentos irregulares de tecido pardo e
tinha aspecto esponjoso, medindo 2,0 x 1,5 x 0,5 cm. Na
microscopia, o exame histolégico evidenciou elastofibroma
papilifero, descrito abaixo, nos 4 painéis da Figura 2.

A partir dos dados do exame anatomopatolégico, foi
diagnosticado fibroelastoma papilifero.

Indicou-se acompanhamento clinico, devido a localizagao
(septo interventricular, com maior chance de atingir feixe
de Hiss em intervengdo), benignidade e prognéstico,

mantendo-se a paciente em regime de anticoagulagao. Até
o presente momento, a paciente apresenta boa evolugao
clinica, sem recidiva de embolizacao.

Discussao

Os avangos nas técnicas ndo invasivas de diagndstico
cardiovascular por imagem, especialmente ecocardiografia,
tomografia computadorizada e ressonancia nuclear
magnética, facilitaram de forma relevante a avaliagao
diagndstica e permitiram a identificagdo mais rapida de
massas intracardfacas.

O FEP é um achado incidental em grande parte dos
casos, embora nos pacientes sintométicos a apresentagao
clinica seja varidvel e dependente da localizagao,
mobilidade e tamanho do tumor. Trata-se de um raro tumor
benigno cardiaco, manifestando-se mais comumente nas
valvas cardiacas’.

A complicagao mais temida é a embolizacao sistémica,
particularmente para a circulacao cerebral ou coronariana.
Nao estd claro se o émbolo é de origem tumoral ou
plaquetéria e se a anticoagulagao sistémica poderia prevenir
tais eventos. As apresentagoes clinicas mais comuns
descritas sdo acidente vascular cerebral (AVC) ou ataque
isquémico transitério (AIT). Outras formas incluem: angina
pectoris, infarto do miocérdico, morte sbita, insuficiéncia
cardiaca, sincope, embolia pulmonar, cegueira, embolia
periférica ou infarto renal®.

A mobilidade tumoral é um relevante preditor
independente de mortalidade ou embolizagao nao fatal. A
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Fig. 2 - Anatomopatoldgico. Fibroelastoma papilifero. Coloragédo hematoxilina-eosina (HE). Mdltiplas projecbes papilares revestidas por células endoteliais, delgada
camada externa de tecido conjuntivo e area central avascular, homogénea e hialinizada (Painéis A, B, C e D).

proposta terapéutica, quando pedunculadas, é a resseccao
cirtrgica visando a prevengdo de fendmenos embdlicos
cerebrais, pulmonares, coronarianos ou periféricos’.

Os achados eletrocardiograficos sao geralmente
inespecificos, eventualmente ocorrendo arritmias atriais.
A radiografia de térax pode demonstrar sinais de aumento
de camaras cardiacas, hipertensdo ou congestao pulmonar,
particularmente se o tumor estiver ocluindo a valva mitral.
Contudo, o ecocardiograma transtoracico é o método
ideal para o diagnéstico e a caracterizagdo do tumor®.
Usualmente, o ecocardiograma transtordcico demonstra
a massa, com suas proporgoes variadas, mével ou nao,
pedunculada ou séssil, de formato arredondado, oval ou
irregular.

Em estudo de caso-controle, a sensibilidade e a
especificidade do ecocardiograma foram de 88,9% e
87,8%, respectivamente®. A melhora do poder diagnéstico
e o uso difundido da ecocardiografia bidimensional
resultaram em um aumento na deteccao de tumores
cardiacos primarios’.

A ressonancia magnética tem valor consideravel na
deteccao e no delineamento dos tumores cardiacos e,
em alguns casos, pode demonstrar, mais claramente do
que a ecocardiografia bidimensional, o tamanho, a forma
e as caracteristicas da superficie do tumor. A ressonancia
magnética demonstra a massa no folheto valvar ou camara
cardiaca, e a presenga de realce com gadolinio na massa
tumoral aumenta o grau de suspeicao®.

Na cineangiocoronariografia é possivel visualizar
oclusdes totais das artérias corondrias, bem como

Arq Bras Cardiol 2010;94(2): e78-e81

dilatagbes aneurismdticas e estreitamentos secundarios
a émbolos tumorais, além de fornecer dados que afetam
significativamente a abordagem cirdrgica®. Para os
pacientes sintomadticos, a exérese cirdrgica é o tratamento
de escolha, tentando-se sempre preservar o tecido valvar
e sua fungao.

Nos individuos assintomaticos, a conduta cirdrgica
é controversa, sendo a mobilidade tumoral o fator
determinante da indicacao da cirurgia, por ser ela preditor
independente de embolizagdo e morte. A cirurgia pode ser
curativa na maioria dos casos.

A resseccao de tecido normal na base de implantacao
do pediculo é importante no sentido de evitar a recidiva. O
defeito criado pode ser suturado diretamente ou corrigido
com remendo de pericardio bovino ou material plastico.
Alguns autores, no entanto, recomendam ressecgao parcial
do tumor, nado se evidenciando recorréncia®.

O seguimento dos pacientes assintomaticos que nao
forem submetidos a cirurgia deve incluir a anticoagulagao,
embora seja controversa a sua eficdcia na protecao contra
fendmenos embdlicos. A conduta diante de uma lesao
isolada do lado direito inclui a retirada cirdrgica, quando a
massa for grande e/ou mével, ou na presenga de forame oval
patente, pela possibilidade de embolismo paradoxal.

O FEP cursa favoravelmente com a extirpagao cirdrgica,
podendo-se até mesmo falar em cura, embora seja
recomendado um acompanhamento ecocardiogréfico anual
para possivel detecgdo dos raros casos de recidiva®.

Até o presente momento, nao hd técnicas de imagem
capazes de determinar o diagnéstico definitivo desses
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tumores. Somente a bidépsia endomiocdrdica ou a
toracotomia sao capazes de caracterizar in vivo tais massas
cardiacas. A analise histolégica imediata é imprescindivel
para que se confirme o diagndstico e se estabeleca o
tratamento cirdrgico mais adequado.

Potencial Conflito de Interesses

Declaro nao haver conflito de interesses pertinentes.
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