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RESUMO: Mulher de 19 anos, portadora de angiossarcoma de atrio direito que obstruia parcialmente
a valva tricuspide, desenvolveu hipoxemia severa conseqilente a shunt direito-esquerdo através do
forame oval pérvio, situagdo descrita pela primeira vez nesse tipo de tumor. Foi realizada ressecc¢ao
tumoral ampla, embora incompleta, e reconstrugdo do atrio com fragmento de pericardio bovino. No poés-
operatorio, tomografias de cranio, térax, abdome e cintilografia 6ssea ndo mostraram metastases. Optou-
se por radioterapia local complementar, sem quimioterapia. A paciente faleceu em consequéncia de
metéstase generalizada, porém sem recidiva local do tumor, cinco meses ap6s a operagéo.

DESCRITORES: Hemangiossarcoma, cirurgia. Neoplasias cardiacas, cirurgia. Atrio, cirurgia.

INTRODUCAO

Os tumores primarios do coragdo e pericardio
sdo extremamente raros, com uma incidéncia de
0,02% a 0,28%. Por outro lado, as neoplasias me-
tastaticas, como as de mama ou de pulméo (as que
mais enviam metastases para o coragdo, seguidas
pelas leucemias e linfomas) sdo 10 a 40 vezes
mais freqilentes do que os tumores primarios (-3,
Cerca de 10% dos pacientes que morrem com can-
cer de pulméo ou de mama e 25% com tumores de
outros 0Orgaos, apresentam, em suas necropsias,
metastases cardiacas. Elas ocorrem ao redor da
quinta e da sexta década, sem diferencas aparen-
tes quanto ao sexo. Essas invasfGes metastaticas
acentuam-se com a sobrevida dos pacientes com
neoplasias sistémicas, em virtude de tratamentos
cada vez mais especificos. Desse modo, passarao
a desempenhar um papel muito mais relevante na
morbidade e mortalidade desses individuos .

As neoplasias cardiacas podem ser classifica-
das de acordo com a localizagdo ou por seu tipo
histolégico. LAMMERS & BLOOR @ classificam os

tumores segundo a localizacdo e ocorréncia mais
freqiente (Quadro 1). No pericardio, os tumores
priméarios benignos ou malignos ocorrem com a mes-
ma freqiiéncia. No coragdo, por outro lado, os tumo-
res benignos geralmente sdo 3 vezes mais frequen-
tes, sendo representados em ordem decrescente de
ocorréncia pelos mixomas, rabdomiomas, lipomas,
fibromas e teratomas 2 3),

Os mixomas, tumores cardiacos mais encontra-
dos, correspondem a 40% de todos os tumores car-
diacos benignos, 25% de todos os tumores e cistos
do coragdo e cerca de 50% dos tumores benignos
em adultos 4. Ainda na populacdo adulta, aproxima-
damente 25% dos tumores soélidos e cisticos do
coracdo e do pericardio sdo malignos; destes 33%
sdo angiossarcomas, 20% rabdomiossarcomas,
15% mesoteliomas e 10% fibrossarcomas .

Os tumores cardiacos primarios pediatricos di-
ferem daqueles dos adultos, quanto a sua incidén-
cia, ao tipo histologico e a localizagdo. Neoplasias
malignas sdo raras na crianca e ndo ultrapassam a
10% de todos os tumores nesta faixa etaria (). Os
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QUADRO 1

TUMORES PRIMARIOS DO CORACAO

BENIGNOS

> PERICARDICOS
Cisto pericéardico
Lipoma
Teratoma
Tecido ectépico ou heterotépico
> ATRIAIS — ENDOCARDICOS OU MIOCARDICOS
Mixoma
Hipertrofia lipomatosa do septo atrial
Mesotelioma do modulo AV
> VENTRICULARES - ENDOCARDICOS OU
MIOCARDICOS
Rabdomioma
Fibroma
Hemangioma
Lipoma
Cisto broncogénico
Outros (tumor de células granulares, neurofibroma,
lecomioma e linfangioma)
» VALVARES
Fibroelastoma
Cisto hemorragico

MALIGNOS

- Angiossarcoma

- Rabdomiossarcoma

- Mesotelioma

- Fibrossarcoma

- Osteossarcoma

- Outros (lipossarcoma, lecomossarcoma, schwanoma
maligno, teratoma maligno e timoma)

tumores cardiacos mais freqiientes na infancia sao
os rabdomiomas, descritos inicialmente por Recling-
hausen, em 1862, sendo predominantes no sexo
masculino, na propor¢cdo de 2:1. Esses tumores,
juntamente com os teratomas, sao responsaveis por
mais de 75% das neoplasias cardiacas em criancas
com menos de 1 ano ®),

Apoés esse periodo e até o final da puberdade,
sdo mais freqlentes os rabdomiomas, os fibromas
e 0s mixomas. Esses 3 tipos de tumores em conjun-
to representam 90% de todas as neoplasias benig-
nas, e 60% de todos os tumores detectados na
infancia ®.

Os sarcomas sdo tumores malignos derivados
dos tecidos mesenquimais, ocorrendo com maior
freqiéncia em pele e tecidos moles, apenas 3%
s&do priméarios do coracdo e grandes vasos (7).

Segundo MC ALLISTER ®), os tumores prima-
rios do coracdo sao infrequentes, ocorrendo em
0,0017 a 0,03% das necropsias em diferentes sé-
ries. Os tumores malignos constituem menos de um
quarto dos casos relatados, sendo dentre estes o
angiossarcoma o tipo histoldgico mais comum. E

neoplasia de grande invasividade e metastatizacéo
precoce, com sobrevida média de quatro a dez
meses ),

Duas formas clinico-patoldgicas dos angiossar-
comas cardiacos podem ser definidas. A mais fre-
glente é representada pelas lesdes do sarcoma de
Kaposi, que se localizam no pericardio ou epicardio,
sendo habitualmente pequenas e assintomaticas,
ocorrem em até 25% dos aidéticos com esta neopla-
sia cutanea (19, Na outra forma, os tumores situam-
se geralmente no atrio direito, sdo grandes e sinto-
maticos, e ndo guardam relagéo identificavel com o
sarcoma cutaneo ou seus fatores de risco.

Identificam-se, a microscopia eletrénica, trés
componentes celulares: células endoteliais imatu-
ras, pericitos primitivos e células mesenquimais indi-
ferenciadas (1),

Os angiossarcomas primarios do coracao (APC)
localizam-se em éatrio direito em 93% dos casos,
com invasao precoce de cavas, valva tricuspide ou
pericardio. Metastatizagdo, em geral precoce e disse-
minada, ocorre em 89% dos casos, acometendo
mais os pulmd@es, figado, linfonodos e ossos. Ocor-
rem em adultos da 2° a 7° décadas, em média aos
40 anos de idade, preferencialmente no sexo mascu-
lino, com inicio abrupto e progressdo rapida; as
manifesta¢cées obstrutivas ou de tamponamento car-
diaco predominam freqientemente associadas a
quadro sistémico febril (12,

RELATO DO CASO

Mulher de 19 anos procedente de zona rural do
interior do estado de S&o Paulo, previamente assin-
toméatica, ha um més desenvolveu dispnéia progres-
siva, acompanhada de febricula, tosse ndo produ-
tiva e dor toracica incaracteristica. Ha dois dias
referindo cianose e intenso desconforto respiratério
em repouso, com piora em posi¢ao ortostatica. Ad-
mitida em regular estado geral, cianética ++/4+; disp-
néia e com méa perfusdo periférica. A freqiéncia
cardiaca era 112 bpm, a respiratoria 32 bpm e a
pressado arterial 90/70 mmHg. Havia estase jugular
de ++/4+; a asculta pulmonar o murmurio vesicular
era simétrico e sem ruidos adventicios, & asculta
cardiaca as bulhas eram ritmicas, normofonéticas e
sem sopros. Figado foi palpado a 4 cm do bordo
costal direito, ndo havia edemas e os pulsos periféri-
cos eram filiformes e simétricos.

Gasometria arterial colhida com méascara de O, a
10 I/min mostrava pH: 7,46, PCO,: 27 e PO,: 29 mmHg,
com saturacdo de hemoglobina de 59,7%.

A hemoglobina era de 14,4 g/dl e os leucdcitos
17.100, com neutrofilia e desvio a esquerda até
metamielécitos.
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As transaminases eram de 320 (TGO) e 647
(TGP) u/ml e a desidrogenase latica 1346 u/ml, com
bilirrubina total de 1,90, sendo a fracdo indireta de
1,30 mg%. Uréia e creatinina, eletrélitos e glicemia
eram normais. A analise da urina mostrou 640.000
leucdcitos, 360.000 eritrécitos e 330 cilindros hiali-
nos por mil, além, de hemoglobina livre de ++++/4+.
Uro e hemoculturas foram estéreis. Sorologia para
virus HIV (ELISA) e hepatite B foram negativas.

O eletrocardiograma mostrava taquicardia sinu-
sal, eixo do QRS a + 120° baixa voltagem dos
complexos em derivados precordiais com pouca pro-
gressdo de R de V; a V, e alteracdo difusa da
repolarizagdo ventricular, mais evidente em regiédo
inferior. A radiografia de térax havia cardiomegalia
de +/4+, com aumento de atrio direito, e trama vas-
cular pulmonar uniformemente diminuida.

A toracotomia, havia infiltrado hemorragico em
mediastino superior, visualizava-se tumor com dia-
metro de cerca de 6 cm, interessando a parede do
atrio, de cava a cava até o nivel do septo interatrial,
parcialmente encapsulado, com areas de necrose e
infiltrando a parede do atrio (Figura 1). Apés insta-
lacdo de circulacdo extracorp6rea e hipotermia de
28° C, realizou-se ressec¢do o mais ampla possivel
do tumor e de parte da parede do atrio direito, que

Fig. 1 - Aspecto macroscépico intra-operatério do tumor. A: Antes da
abertura do atrio. B: Apés abertura do atrio.
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teve de ser reconstruido com fragmento de pericardio
bovino. Realizou-se também rafia do forame oval,
gue era pérvio. O pdés-operatdrio transcorreu sem
complicagdes.

O exame histolégico da pegca mostrou neoplasia
maligna constituida por numerosos canais vascula-
res anastomosantes, revestidos por células fusifor-
mes com intensa atipia e alta taxa mitética, intensa
reticulogénese e positividade imuno-histoquimica
para fator VIII (Figura 2). Havia extensa area de
hemorragia, necrose e acumulos focais de pigmen-
tos hemossideroticos. Foi estabelecido diagndstico
anatomopatolégico de angiossarcoma de modera-
do grau de malignidade. Havia comprometimento
tumoral das margens de resseccéo.

O tumor foi estadiado mediante tomografias
computadorizadas de cranio, térax e abdome, além
de cintilografia éssea, que nado evidenciaram doen-
¢ca metastética.

Na 32 semana de pés-operatorio, foi iniciada
radioterapia interessando todo o atrio direito e com
protecdo da medula espinal, utilizando acelerador
linear de 9 Mev (fotons); a dose total foi de 5040
cGY, dividida em aplica¢cfes diarias de 180 cGY.

A paciente retornou a cidade de origem, persis-
tindo assintomatica por mais dois meses, quando
voltou ao hospital com cefaléia intensa, alteragdo
de comportamento e dor abdominal. O ecocardio-
grama néo detectou recidiva local e a tomografia
computadorizada mostrou metastases tumorais em
cérebro e abdome. Hemorragia intraperitoneal ma-
cica foi o determinante imediato da morte, que ocor-
reu 6 meses ap0s as primeiras manifestacdes da
doenca.

A necropsia, 0 coragdo mostrava uma adequa-
da reconstrucdo do atrio direito com patch de peri-
cérdio bovino. Havia abundante quantidade de pig-

por vezes formando canais vasculares irregulares.
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mento hemossiderético em suas margens. Nao fo-
ram encontradas células tumorais no coragédo. Nu-
merosas metastases nodulares, vinhosas e abun-
dantemente hemorragicas, estavam presentes nos pul-
mdes, mesentério, peritdnio, medula 6ssea e figado.
No encéfalo havia lesdo metastatica Unica de 3 cm de
didmetro, na base do lobo frontal direito. As metastases
hepéticas atingiam didmetro de 7,5 cm, erodindo
parcialmente a capsula do 6rgdo. Havia volumoso
hemoperitdbnio com cerca de 2,5 litros.

COMENTARIOS

O quadro apresentado pela paciente, de instala-
¢do abrupta e rapida progressdo com congestéo
venosa sistémica, dispnéia, dor toracica, tosse, fe-
bre, cardiomegalia moderada e altera¢gbes pouco
especificas do eletrocardiograma, superpde-se a
guase totalidade dos casos de APC descritos na
literatura (% 12, A cianose foi descrita em 11% dos
casos revisados por GLANCY et al. 12, quase sem-
pre associada a sindrome de veia cava superior e/
ou metastatizagdo pulmonar, em um caso havia co-
municacao interatrial tipo ostium secundum asso-
ciada ao tumor atrial, porém sem hipoxemia conco-
mitante (3. Hipoxemia por shunt direito-esquerdo
consequente a defeito do septo interatrial associa-
da a tumor do atrio direito.

Jé& descrita em paciente com mixoma que se her-
niava para o atrio esquerdo através de uma CIA (14),
nossa paciente é o primeiro caso de APC em que
essa manifestacdo é relatada. A elevacdo da pres-
sdo em atrio direito, decorrente de obstrugédo par-
cial da tricuspide, resultou em desvio de sangue
com baixa saturacdo de oxigénio diretamente para
o atrio esquerdo através do forame oval, que é
pérvio em cerca de 25% dos adultos (15),

Diagnostico ndo invasivo e quantificagdo do
shunt direito-esquerdo podem ser obtidos através
da cintilografia de cAmaras cardiacas, o aparecimen-
to muito precoce do radio indicador nas camaras
esquerdas e aorta, em relagdo a contrastacdo das
camaras direitas, guarda propor¢do com a magnitu-

de do fluxo do shunt.

A curva tempo-atividade de ventriculo esquer-
do normalmente mostra um pico Unico, mas nos
casos com shunt ocorre um pico precoce, devido ao
fluxo andmalo entre as camaras, seguido pelo pico

de atividade determinado pelo marcador que circu-
lou através dos pulmdes. A avaliacdo das areas da
curva tempo-atividade, sob o primeiro pico e sob
ambos, permite estimar o fluxo do shunt (16),

A abordagem do tumor cardiaco com uso de
circulacdo extracorporea foi realizada pela primeira
vez em 1955, quando Craaford e colaboradores
(apud MURPHY et al. @7) excisaram um mixoma
atrial. ROSSI et al. 13, em 1976, realizaram a pri-
meira ressec¢do de APC sob perfusdo. As ressec-
¢Bes amplas de grandes APC, com reconstrugcdo do
atrio com pericardio bovino, ja foram realizadas,
inclusive em nosso meio 8). Transplante cardiaco
ja foi realizado para tratamento de tumor irressecé-
vel, com bom resultado; tratava-se, porém, de um
histiocitoma, sem potencial de metastatizagéo.

Nos pacientes com APC ndo tratados, a sobre-
vida é de 4,2 + 2,2 meses, ap0ds o inicio dos sinto-
mas (9. Quimioterapia sem resseccdo da massa
tumoral resultou em sobrevida de 9 semanas no
caso de STRHOL et al. 29 ou POTTER et al. 21 e
BJERREGAARD & BAANDRUP (2 obtiveram so-
brevida de 15 e 17 meses com associa¢do de radio
e quimioterapia em tumores irressecaveis. Ressec-
¢ao total ou parcial do tumor, associada a radio e/
ou quimioterapia, resulta em sobrevida de 10,6 *
10,3 meses @), sendo as maiores sobrevidas relata-
das de 36 meses, em pacientes tratados com res-
secgdo e radioterapia pos-operatéria 3 24 Como
em nossa paciente, outros casos tratados com remo-
céo do tumor primario seguido de quimioterapia (13)
ou radioterapia local e quimioterapia (15 faleceram
por metastases disseminadas, mas sem recorréncia
da neoplasia no coracdo. A experiéncia da Cleve-
land Clinic (% sugere que a radio ou quimioterapia
pOs-operatoria tem pouco efeito sobre a sobrevida
nos tumores malignos priméarios do coracdo. No en-
tanto, o comportamento dos APC, com surgimento
precoce e disseminado de metastases ndo detecta-
veis antes da abordagem cirdrgica, e o possivel
papel da circulagdo extracorpdrea e da manipula-
¢do na disseminacdo da doenca, tém levado auto-
res a sugerir instituicdo de quimioterapia no pré,
intra e pds-operatorio, associada a ressecg¢ao a mais
ampla possivel e radioterapia pos-operatéria (13,
Para viabilizar esse tipo de tética, resta estabelecer
se métodos ndo invasivos, como a ressonancia mag-
nética (26), podem vir a permitir uma melhor discrimi-
nacdo dos tumores cardiacos preliminarmente a
abordagem cirargica.
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ABSTRACT: A 19 years-old-female with primary right atrial angiosarcoma partially obstructing the
tricuspid valve, developed severe hypoxemia due-to-right to left shunting through a patent foramen ovale.
This is the first report of such a clinical situation with this type of tumor. A complete resection of the tumor
was attempted, and the right atrium had to be rebuilt with a bovine pericardial patch. Postoperative cranial,
thoracic and abdominal CT scans and bone scintigraphy did not show metastatic spread. Chest radiation
therapy was started on the third postoperative week. Chemotherapy was not used. The patient died a few
months after surgery due to disseminated metastatic disease but no evidence of the tumor was found in

the necroscopic study of the heart.

DESCRIPTORS: Hemangiosarcoma, surgery. Heart neoplasms, surgery. Heart atrium, surgery.
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