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Um Achado Acidental de um Sarcoma Cardiaco

An Incidental Finding of Cardiac Sarcoma
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Introducao

Os tumores cardiacos primarios sao raros e sua apresentagao
clinica varia desde a descoberta incidental em exames de
imagem até apresentagdes com risco de vida.'?

Relatamos o caso de uma jovem do sexo feminino com
histéria de fibrilagao atrial (FA) em quem foi encontrada uma
massa em atrio esquerdo em tomografia computadorizada
realizada antes da ablagao da FA e qualificada para ressecgao
cirdrgica da massa. O exame anatomopatolégico revelou
sarcoma cardiaco pleomérfico primario indiferenciado.

Relato de caso

Paciente do sexo feminino, 49 anos, caucasiana, com
historia prévia de FA paroxistica, encaminhada para ablagao
eletiva de FA em quem foi identificada incidentalmente uma
massa em atrio esquerdo (AE) em tomografia computadorizada
cardiaca pré-intervengao (TCC). Ela ndo tinha sintomas
relacionados a massa.

Na avaliagdo inicial, o eletrocardiograma (ECC) estava em
ritmo sinusal. O exame fisico e a andlise laboratorial completa
nao revelaram achados anormais.

Além da histéria de FA paroxistica, diagnosticada dois anos
antes, a paciente era saudavel. As medicagbes a admissao
eram edoxabano (nas Gltimas 2 semanas antes da ablagao),
flecainida e bisoprolol, com controle subétimo do ritmo.

Investigacoes

Uma massa séssil homogénea, hipodensa, levemente
irregular, localizada na parede posterior do AE, envolvendo
ambos os éstios das veias pulmonares direitas (VPD), estava
presente na TCC (Figura 1). Apds esse achado, a paciente
realizou um estudo imagolégico completo.

O estudo ecocardiogréfico transtordcico revelou uma massa
densa, irregular e espessada no teto do AE préximo a entrada
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das VPD (Figura 2A). O ecocardiograma transesofagico
mostrou massa volumosa no AE estendendo-se para a parede
posterior da raiz da aorta e apéndice do AE com aparente
plano de clivagem anterior entre a massa e a parede do AE
(Figura 2B a 2D).

Na ressonancia magnética cardiaca (RMC), uma massa
claramente definida com um diametro maximo de 32
mm foi mostrada. Esta era isointensa nas sequéncias
ponderadas em T1, brilhante nas sequéncias ponderadas
em T2, com alguma perfusdo heterogénea e realce tardio
com gadolinio (Figura 3).

Diagnéstico diferencial

Suspeitou-se inicialmente de mixoma por ser a massa
incidental assintomdtica mais comum, além do trombo, com
origem no atrio esquerdo. Neste caso, a auséncia de pediculo,
as caracteristicas imagoldgicas e a sua localizagdo especifica
ao longo da parede posterior e superior do AE levantaram a
suspeita de outra entidade clinica, nomeadamente com possivel
comportamento maligno.

Gerenciamento

Dada a suspeita de malignidade, um F-18 FDG PET/CT foi
realizado para identificar tanto o tumor primario quanto as
possiveis lesdes associadas a distancia. Foi identificada uma
massa solitaria em atrio esquerdo. Realizou-se TC de corpo
inteiro para estadiamento, que foi negativa para doenga
extracardiaca.

Diante do diagnéstico presuntivo de tumor cardiaco
primario de comportamento potencialmente maligno, seja
por extensao local ou risco embélico, optou-se por proceder
aresseccao cirdrgica para fins diagnésticos e terapéuticos. No
intraoperatério, a massa ressecada estendeu-se pela parede
posterior do AE até a comissura anterior do anel mitral, sem
infiltracao das veias pulmonares. A infiltragao posterior da
massa com descolamento incompleto forgou a necessidade
de reconstrugao do septo atrial e interatrial usando um
segmento de pericardio. A recuperagao pés-operatéria
transcorreu sem intercorréncias.

A avaliagdo macroscopica revelou um fragmento eldstico
irregular de 50x25x10 mm (Figura 4). O exame histopatolégico
a coloracao de hematoxilina e eosina mostrou que a lesao
era composta por areas sélidas com fina rede reticulada de
colageno e pleomorfismo nuclear moderado com nucléolos
focais proeminentes e atividade mitética (caracteristica
de um sarcoma pleomérfico indiferenciado) (Figura 4B).
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Figura 1 - Tomografia computadorizada cardiaca. Uma massa séssil (* ) homogénea, hipodensa e levemente irregular, localizada na parede posterior do étrio
esquerdo (AE), envolvendo ambos os 0stios das veias pulmonares direitas (setas). Ao: aorta; AD: atrio direito; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo.

Figura 2 - A) Estudo ecocardiogréfico transtordcico mostrando massa densa e irregular espessada no teto do AE proximo aos 6stios das veias pulmonares
direitas; B - D) Ecocardiograma transesofdgico mostrando massa isoecogénica estendendo-se da parede posterior da raiz da aorta em dire¢do a parede
posterior do atrio esquerdo; anteriormente ha um plano de clivagem entre a massa e a parede atrial esquerda (seta amarela); posteriormente este ndo é
0 caso, pois os limites da massa ndo sdo claramente identificados. E - F) Ecocardiograma transesofdgico mostrando massa do AE relacionada as veias
pulmonares direitas (veia pulmonar inferior direita (VIP) e veia pulmonar superior direita (VPUP)). E) Compresséo do fluxo de saida de RIPV conforme
mostrado por moldagem ostial (seta verde). F) Sem interferéncia na vazao de RUPV (seta branca). AE: atrio esquerdo.

A imunohistoquimica revelou positividade para vimentina, um
marcador mesenquimal (Figura 4C) com marcadores epiteliais
e musculares negativos. Ki67 foi 40% positivo em dreas mais
proliferativas (Figura 4D). Assumiu-se o diagnéstico de sarcoma
cardiaco pleomérfico primario indiferenciado com possivel
amplificacio de MDM2.

A paciente recebeu alta no nono dia apés a cirurgia. Ela
foi encaminhada para terapia adjuvante. No quinto més de
seguimento ja tinha completado 2 ciclos de quimioterapia

com doxorrubicina e ifosfamida e encontra-se agora fazendo
radioterapia com evolugao clinica sem intercorréncias.

Discussao

Os tumores primarios do coragao sao entidades
extremamente raras, com incidéncia inferior a 0,1 por
cento."? Sao tumores agressivos que podem ser sintomaticos
ou, se nao produzirem sintomas até que estejam localmente
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Figura 3 - Estudo de RMC. Massa AE (setas amarelas). A) Sequéncia ponderada em T1 mostrando uma massa isointensa na parede do &trio esquerdo.
B) sequéncia ponderada em T2 correspondente com supressao de gordura mostrando alta intensidade de sinal em toda a massa. C) perfuséo de primeira
passagem com captagéo de contraste. D) sequéncia de realce tardio com aspecto heterogéneo positivo para presenga de fibrose.

Figura 4 - Achados macroscdpicos: massa elastica irregular de 50x25x10mm. A superficie de corte apresentava uma massa infiltrativa e fibrosa (*) sem
necrose evidente ou alteragdes mixéides. A (H&E): Borda do tumor com miocérdio saudavel (*); B (H&E): Grande aumento mostrando éreas sélidas com
fina rede de colageno reticulado e pleomorfismo nuclear moderado, nucléolos focais proeminentes e mitose; C - D: Estudo imuno-histoquimico - positivo

para vimentina e Ki67 (com ~40% de positividade), respectivamente.

avancados, como no caso relatado, sdo encontrados
incidentalmente durante um estudo de imagem cardfaca.**
Costumam ocorrer em pacientes jovens com idade
média de 44 anos e estao distribuidos aproximadamente
igualmente entre os sexos.* Os sarcomas cardiacos, embora
extremamente raros, sao as lesdes malignas primdrias mais
comuns.>® Dependendo do subtipo, podem surgir de células
mesenquimais de ventriculos, atrios ou pericardio. Essas
malignidades proliferam rapidamente e causam a morte
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por infiltragdo generalizada do miocardio, obstrucao dos
principais vasos cardiacos e/ou metdstases a distancia.”

A ressecgao cirlirgica é o tratamento local mais eficaz para
sarcomas cardiacos, principalmente em pacientes com doenca
nao metastatica.>’ Embora os sarcomas cardiacos sao tumores
altamente invasivos, margens cirtrgicas claras sao dificeis de
obter e, portanto, podem recorrer facilmente, destacando a
necessidade de tratamentos locais e sistémicos mais eficazes que
podem ser usados em conjunto com a cirurgia para melhorar os



Santos et al.
Um Achado Acidental de um Sarcoma Cardiaco

Carta Cientifica

resultados dos pacientes.®'° A sobrevida média ao diagnédstico é
de 6 a 12 meses, mesmo ap6ds a excisao cirdrgica completa.>*

Conclusoes

As neoplasias cardiacas primdrias sdo entidades muito
raras, sendo aneddticas como achados assintomaticos. O
local de insercao e algumas caracteristicas de imagem, apenas
totalmente detalhadas sob avaliagdo multimodal, fornecem
pistas para o diagnéstico diferencial, nomeadamente com
lesbes benignas mais comuns. O uso de ferramentas avangadas
de imagem para estadiamento é fundamental na definigao da
estratégia de tratamento mais adequada. A ressecgao cirdrgica
completa é solicitada como a primeira opgao.

Contribuicao dos autores

Concepgao e desenho da pesquisa: Santos RR, Abecasis J,
Gomes DA, Paiva M, Trabulo M; obtencao de dados: Santos
RR, Gomes DA, Paiva MS, Rocha B, Ribeiras R, Freitas
P Abecasis M, Trabulo M; andlise e interpretagao dos
dados: Santos RR, Abecasis J, Rocha B, Ribeiras R, Freitas P

Referéncias

1. LamKY, Dickens P, Chan AC. Tumors of the Heart. A 20-year Experience
with a Review of 12,485 Consecutive Autopsies. Arch Pathol Lab Med.
1993;117(10):1027-31.

2. TyeballyS, Chen D, Bhattacharyya S, Mughrabi A, Hussain Z, Manisty C, et
al. Cardiac Tumors: JACC CardioOncology State-of-the-Art Review. JACC
CardioOncol. 2020;2(2):293-311. doi: 10.1016/j.jaccao.2020.05.009.

3. Burke A, Jeudy ) Jr, Virmani R. Cardiac Tumours: An Update: Cardiac
tumours. Heart. 2008;94(1):117-23. doi: 10.1136/hrt.2005.078576.

4. Ramlawi B, Leja MJ, Abu Saleh WK, Al Jabbari O, Benjamin R, Ravi V, et
al. Surgical Treatment of Primary Cardiac Sarcomas: Review of a Single-
Institution Experience. Ann Thorac Surg. 2016;101(2):698-702. doi:
10.1016/j.athoracsur.2015.07.087.

5. Burke A, Tavora F. The 2015 WHO Classification of Tumors of the Heart
and Pericardium. J Thorac Oncol. 2016;11(4):441-52. doi: 10.1016/j.
jtho.2015.11.009.

Abecasis M, Trabulo M; redagado do manuscrito: Santos RR;
revisao critica do manuscrito quanto ao contetido intelectual
importante: Abecasis J.

Potencial Conflito de Interesse

Declaro nao haver conflito de interesses pertinentes.

Fontes de Financiamento

O presente estudo nao teve fontes de financiamento
externas.

Vinculacao Académica

Nao ha vinculagao deste estudo a programas de pos-
graduacao.

Aprovacao ética e consentimento informado

Este artigo ndo contém estudos com humanos ou animais
realizados por nenhum dos autores.

6. Hamidi M, Moody JS, Weigel TL, Kozak KR. Primary Cardiac Sarcoma. Ann
Thorac Surg. 2010;90(1):176-81. doi: 10.1016/j.athoracsur.2010.03.065.

7. Salm TJV. Cardiac tumors. In: UpToDate, Colucci WS, Shah S, Yeon SB,
editors [Internet] Waltham, MA: UpToDate; 2021 [cited 2021 Jul 3].
Available from: https://www.uptodate.com/contents/cardiac-tumors.

8. Orlandi A, Ferlosio A, Roselli M, Chiariello L, Spagnoli LG. Cardiac
Sarcomas: An Update. ] Thorac Oncol. 2010;5(9):1483-9. doi: 10.1097/
JTO.0b013e3181e59a91.

9. WatsonR, FryeJ, Trieu M, Yang MX. Primary Undifferentiated Pleomorphic
Cardiac Sarcoma with MDM2 Amplification Presenting as Acute Left-Sided
Heart Failure. BMJ Case Rep. 2018;2018:bcr2018226073. doi: 10.1136/
bcr-2018-226073.

10. Truong PT, Jones SO, Martens B, Alexander C, Paquette M, Joe H, et al.
Treatment and Outcomes in Adult Patients with Primary Cardiac Sarcoma:
The British Columbia Cancer Agency Experience. Ann Surg Oncol.
2009;16(12):3358-65. doi: 10.1245/s10434-009-0734-8.

m' Este é um artigo de acesso aberto distribuido sob os termos da licenga de atribuicao pelo Creative Commons

Arq Bras Cardiol. 2022; 119(2):349-352

352


https://www.uptodate.com/contents/cardiac-tumors

