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Dupla Troca Valvar por Disfuncao Secundaria a Tumor Carcinoide

Double Valve Replacement Due to Dysfunction Secondary to Carcinoid Tumor
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Introducao

Tumores neuroendécrinos sdo neoplasias malignas
raras capazes de secretar substancias enddcrinas, como a
serotonina'?. O trato gastrointestinal é o sitio preferencial
para o tumor primario®?.

Os sintomas da sindrome carcinoide (manifestagao clinica
da doenga disseminada), como flushing (eritema facial),
diarreia, hipotensao, broncoespasmo, estao relacionados a
atividade vasoativa dos compostos secretados pelo tumor e
muitas vezes sao a primeira apresentacao do tumor>.

Na progressao da doenga, 50% dos pacientes chegam
a apresentar doenga cardiaca carcinoide*, que acomete
as valvas cardiacas direitas, levando a disfuncao valvar e a
insuficiéncia cardiaca direita®. O lado esquerdo do coracao
raramente é atingido, devido a filtracdo dos produtos
tumorais no pulmao®.

A evolugdo no tratamento aumentou a sobrevida do
paciente com a sindrome carcinoide e, com isso, a doenga
cardiaca carcinoide passou a ser um fator determinante para
o prognéstico. O paciente com a doenca apresenta sobrevida
de 31% no periodo de trés anos em comparagao ao percentual
de 68% para individuos sem evidéncias ecocardiogréficas de
envolvimento cardiaco®.

A abordagem terapéutica da doenga cardiaca é complexa.
O risco cirdrgico, embora decrescente, ainda € significativo
devido ao quadro de satde do paciente. A substituicao da
valvula cardfaca, ou sua “reparagao”, é cada vez mais aceita
para a doenga cardiaca carcinoide. Relatos na literatura
demonstram aumento na sobrevida média e a diminuicao
consideravel ou a eliminagao dos sintomas®’.

No ecocardiograma, a imagem tipica é o espessamento
dos folhetos, causado pela deposicao de placas carcinoides
no endocérdio das valvas tricispide e pulmonar, a falha de
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coaptagao, a insuficiéncia valvar e/ou estenoses, o aumento
das camaras direitas que levam a insuficiéncia cardiaca direita®.

Evora e cols.? observaram que nao ha nenhuma publicagao
nacional sobre o tratamento cirdrgico da doenga cardiaca
carcinoide. Esse achado sugere uma baixa prevaléncia
da doenca, ou que ela é subdiagnosticada. Por ser uma
patologia rara, ha pouca literatura. Como nao ha nenhum
caso descrito, acreditamos que nosso relato de caso pode
ajudar no reconhecimento de alguns padroes da doenca,
contribuindo para um melhor prognéstico desses pacientes.

Relato do Caso

Paciente C.N., masculino, diagnosticado com sindrome
carcinoide em 2002, quando tinha 48 anos de idade.
O diagnéstico foi confirmado, na ocasido, através de
laparoscopia e bidpsia hepatica que revelaram a presenga
de um tumor neuroendécrino primério nao definido
de intestino e metdstase hepatica. O paciente realizou
tratamento com ciclos terapéuticos de MIBG 131 (metaiodo-
benzilguaninaiodo-131, um radiois6topo utilizado para o
tratamento de tumores carcinoides).

Em 2008, aos 54 anos, foi realizada uma embolizagao
hepética direita e iniciado tratamento com Sandostatin®. Aos
55 anos, foi submetido a cirurgia para ressecgées do tumor
primario e da metastase hepatica. A imuno-histoquimica
evidenciou lesdes entéricas e nédulos hepaticos compativeis
com carcinoma neuroenddcrino.

Em 2010, além dos sintomas da sindrome carcinoide,
apresentava dispneia aos pequenos esforgos; no exame fisico
foi notado edema de membros inferiores e sopro sistélico
5+/6+ em focos da base, mais acentuado em Foco Trictspide.

Solicitamos um ecocardiograma que revelou dilatagao
leve do ventriculo direito e moderado do atrio direito, valva
trictspide espessada, com reducao da mobilidade de seus
folhetos induzindo a falha de coaptagdo dos mesmos e
refluxo importante; a valva pulmonar apresentava reducao
de sua abertura com refluxo moderado, gradiente sistélico
VD-TP maximo de 40 mmHg. Confirmou-se o diagnéstico
de insuficiéncia cardiaca direita devido a doenca cardiaca
carcinoide.

A escolha terapéutica para a patologia cardiaca foi a
dupla troca valvar, prétese biolégica adrtica niimero 21 na
posicao pulmonar e mitral nimero 33 na posicao trictspide.
O ecocardiograma transesofagico realizado no sétimo dia
p6s-operatério mostrou as biopréteses, trictspide e pulmonar
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normofuncionantes. O paciente evoluiu de forma satisfatéria,
tendo alta no 13° dia pés-operatério.

O anatomopatoldgico, corado com hematoxilina e eosina,
evidenciou espessamento fibroso das valvulas tricispide e
pulmonar com dreas de hialinizagao, degeneracdo mixoide e
proliferagdo de vasos neoformados focalmente, auséncia de
trombos ou vegetagOes e auséncia de malignidade (Figuras 1 e 2).

O Ecocardiograma realizado dois anos ap6s a cirurgia, em
2012, mostrou aumento discreto do atrio direito, ventriculo
direito normal. A prétese valvar tricispide nao apresentava
refluxo, com gradientes diastélicos com pico de 11 mmHg e
médio de 4 mmHg. A prétese valvar pulmonar apresentava
gradiente sistélico maximo igual a 26 mmHg e médio de
17 mmHg; as valvas nativas com textura e mobilidades
normais e funcao ventricular normal.

O paciente apresentava discreto edema de membros
inferiores, diarreia associada a ingesta de liquidos, sintomas
relacionados a doenca carcinoide.

Discussao

Em um trabalho prévio da Mayo Clinic, 26 pacientes com
doenca cardiaca carcinoide foram submetidos ao tratamento
cirGirgico das valvas cardiacas. Embora a mortalidade tenha
sido maior, a sobrevida tardia (8 de 26 pacientes) resultou
numa diminuicdo consideréavel (2 pacientes) ou na eliminagao
(6 pacientes) de sintomas’. O maior estudo foi publicado
por Mgller e cols.?, no qual o autor analisou 200 pacientes
com doenga cardiaca carcinoide, em duas décadas (1980-
2000). Nossa andlise retrospectiva, 87 pacientes com doenca
cardfaca carcinoide foram submetidos a cirurgia. A mortalidade
perioperatoria foi reduzida de 25% para 9% nos tltimos cinco
anos desse estudo. Durante o mesmo periodo, o percentual
de pacientes com doenca cardiaca carcinoide submetidos
a operagao aumentou de 18% para 64%. Assim, a cirurgia
demonstrou aumento na sobrevida média de 1,5 anos para
4,4 anos ao longo das Ultimas décadas. A operagdo, que na
década de 80 era realizada apenas em pacientes gravemente

Figura 1 - Valvula tricuspide com espessamento fibroso. Aumento de 100X. Corada com hematoxilina e eosina.

Figura 2 - Vélvula pulmonar com espessamento fibroso e éreas de hialinizag&o. Aumento de 100X. Corada com hematoxilina e eosina.
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sintomaticos, atualmente é proposta para aqueles que estao
apenas levemente sintomaéticos, pois é evidente que a progressao
da insuficiéncia cardiaca aumenta ainda mais a mortalidade®.

Apresentamos um caso em que o paciente portador de
tumor neuroenddcrino, diagnosticado em 2002, desenvolveu
a sindrome carcinoide, sendo realizado todo o tratamento
medicamentoso e clinico disponivel para o tumor e suas recidivas.
Em 2010, aos 56 anos, foi diagnosticada doenca cardiaca
carcinoide, com comprometimento das valvas cardiacas direitas,
e devido ao quadro de insuficiéncia cardiaca direita, optou-se
pelo tratamento cirdrgico das valvas. Escolhemos a utilizagao
da bioprétese, devido a grande possibilidade desse paciente
necessitar de novas intercorréncias cirdirgicas em outros 6rgaos,
as quais seriam dificultadas caso utilizdssemos préteses mecanicas
com a consequente necessidade de anticoagulagao. Mabvuure
e cols."* advertem que o processo de destruigao da valva nativa
observada em pacientes com doenga carcinoide nao continua
no mesmo nivel na bioprétese.

No retorno, em 2012, o paciente apresentava melhora do
quadro da insuficiéncia cardiaca, com melhora significativa
da dispneia, melhora do edema dos membros inferiores e
apresentava episodios de diarreia associada a ingesta liquida,
sintomas estes relacionados ao tumor. Neste caso, a correcao
cirdrgica, apesar do seu risco, mostrou-se importante na
melhora da sobrevida e da qualidade de vida deste paciente.

Em nosso meio, Evora e cols.” chamaram a atengao para o
fato de que em 2011 nao havia nenhuma publicagao nacional
do tratamento cirlrgico da doenga cardiaca carcinoide.
Dentro dessa realidade, acreditamos que o nosso relato de
caso possa contribuir para lembranga desse diagnéstico e da
possibilidade do seu tratamento cirdrgico.
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Conclusao

A melhora do tratamento oncolégico dos tumores
neuroendécrinos tem aumentado a sobrevida dos pacientes
portadores dessa doenga. Desse modo, uma parcela crescente
desses doentes tem acometimento de vélvulas cardfacas.
Relatamos o caso de um paciente que apresentou valvopatia
grave pulmonar e tricispide, submetido a dupla troca valvar,
com boa evolugao até 2 anos de seguimento.
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