Revista da SOCER]J - Jan/Fev 2006

87

Angiossarcoma Cardiaco Primario

Relato
de Caso

Primary Cardiac Angiosarcoma
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O angiossarcoma primdrio do coracdo é um tumor
maligno raro, derivado do mesénquima, com
predilecdo pelo atrio direito. Acomete mais homens,
com idade média de 40 anos. Na maioria dos casos ja
hd metdstase quando se estabelece o diagndstico,
tornando pior o progndstico. As modalidades
terapéuticas atualmente tém pouco sucesso, apenas
prolongando a sobrevida em alguns meses, mesmo nos
casos em que se consegue resseccao cirurgica ampla
ou transplante cardiaco. Relata-se o caso de uma
paciente negra, de 53 anos, que apresentou subito
quadro de dor tordcica direita e sincope e,
posteriormente, evoluiu com dispnéia e sindrome da
veia cava superior. A investigagdo pelos métodos de
imagem demonstrou um tumor cardiaco no atrio
direito sugestivo de sarcoma, sendo considerado de
dificil abordagem cirtirgica. Em poucas semanas a
paciente evoluiu para insuficiéncia pré-renal, congestado
pulmonar e 6bito ap6s 4 meses do inicio dos sintomas.

Palavras-chave: Tumor cardfaco, Angiossarcoma,
Insuficiéncia cardiaca

Primary cardiac angiosarcoma is a rare malignant
tumor of mesenchymal origin with a preference for
the right atrium. It affects mostly men with average
age of 40 years. In most cases, metastasis already
exists when it is finally diagnosed, which worsens
the prognosis. Current treatments have been shown
to be unsuccessful in most cases and just extend
survival for a few months even in those cases in
which a large surgical resection or heart
transplantation is attempted. We describe a case of
a 53-year-old black woman who had sudden pain
in the right thorax and syncope, followed by
dyspnea and superior caval vein syndrome.
Investigation by image analysis showed a cardiac
tumor in the right atrium, which suggested a case
of sarcoma with a difficult surgical approach. In a
few weeks, the patient developed pre-renal failure,
pulmonary congestion and died 4 months after the
beginning of the symptoms.

Key words: Cardiac tumor, Angiosarcoma, Heart
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Relato do caso

Mulher negra, de 53 anos, previamente higida,
apresentou dor stbita em regido anterior de
hemitérax direito, seguida de sincope e crise
convulsiva (um episédio).

Nos quatro meses seguintes, evoluiu com astenia,
tosse seca, dispnéia progressiva aos esforgos,
dispnéia paroxistica noturna, tonteiras,
emagrecimento acentuado e edema de cabega e
pescoco. Negava doengas prévias. Ex-tabagista hd
cinco meses (um maco/semana por 30 anos) e
etilista social. Nos antecedentes familiares havia

casos de hipertensdo arterial sistémica, diabetes
mellitus e leucemia.

A paciente procurou auxilio médico apéds o inicio
do quadro, sendo realizado ecocardiograma
transtordcico que evidenciou massa heterogénea em
atrio direito. Posteriormente foi encaminhada ao
hospital para investigagao.

Ao exame fisico apresentava-se em regular estado
geral, ltcida e orientada, discretamente
dispneica, acianética, mucosas hipocoradas 1+/4+
e normo-hidratadas, afebril, anictérica, com
turgéncia jugular patoldgica, discreto edema de
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cabeca e pescogo e circulagdo colateral em regido
anterior do térax.

Ao exame do aparelho cardiovascular os pulsos
arteriais eram palpdveis, regulares, de amplitude
diminuida. A inspegdo, o térax ndo mostrava
anormalidades mas a palpa¢do havia impulsdo do
ventriculo direito na regido do apéndice xiféide. O
ictus do ventriculo esquerdo era fracamente
palpavel, de localizagdo e caracteristicas normais.
O ritmo cardfaco era regular em 2 tempos, com
bulhas normofonéticas, sem sopros. Pressdo arterial
de 90mmHg x 50mmHg e freqiiéncia cardfaca de
100bpm.

O exame pulmonar mostrava murmdrio vesicular
universalmente audivel, diminuido na base do
hemitérax direito, estertores crepitantes bibasais e
freqiiéncia respiratéria de 20ipm.

Os exames laboratoriais evidenciavam anemia
microcitica e hipocrémica, gama-GT, desidrogenase
latica e VHS aumentados; proteina C reativa
positiva. Ndo foram encontradas alteragdes no
restante dos exames laboratoriais.

Aradiografia de térax mostrou area cardiaca pouco
aumentada, derrame pleural e intercissural a direita
com sinais de hipertensao arterial pulmonar.

O eletrocardiograma evidenciava apenas alteragées
da repolarizagdo ventricular na parede antero-
lateral e marca-passo atrial migratério.

Ao ecocardiograma transesofdgico, as dimensdes
cavitdrias apresentavam-se normais, sem derrame
pericdrdico. Havia uma massa intra-atrial direita
medindo 8,5cm x 9,0cm de didmetro, insuficiéncia
tricaspide leve, fracdo de ejecdo do ventriculo
esquerdo de 66%.

A cinecoronariografia ndo evidenciou lesdes
coronarianas obstrutivas mas havia
neovascularizagdo proveniente da corondria
direita para a regido do &trio direito.

A ressondncia magnética do coragdo com contraste
venoso mostrou massa sélida, de contorno irregular,
com realce periférico pelo meio de contraste,
medindo 9,0cm (L) x 7,5cm (AP) x 7,0cm (T) com
epicentro no dtrio direito e estendendo-se ao
ventriculo direito, veia cava superior e veias
braquiocefdlicas direita e esquerda. A massa
restringia o enchimento das cdmaras cardiacas
direitas determinando congestdo venosa em
territério da veia cava inferior, veia dzigos e
hemidzigos.

A tomografia computadorizada do térax e abdome
confirmou a massa em éatrio direito, evidenciando
extensa rede de circulacdo colateral secunddria a
obstrucdo parcial da veia cava superior na parede
anterior téraco-abdominal, lesdes triangulares
subcapsulares no figado (sugerindo shunts entre a
circulagdo sistémica da veia cava superior com veia
cava inferior e sistema porta). Ndo havia
linfonodomegalias no térax ou abdome.

A tomografia computadorizada de crénio, a
mamografia e a ultra-sonografia abdominal néo
evidenciaram anormalidades.

Durante as primeiras quatro semanas de internacéo,
a paciente evoluiu sem intercorréncias, queixando-
se de dispnéia aos médios e grandes esforgos,
dispnéia paroxistica noturna, dor tordcica no
hemitérax direito e astenia. Apds esse periodo evoluiu
rapidamente para insuficiéncia pré-renal, congestdo
pulmonar importante e refratdria a diuréticos e outras
medidas de suporte, vindo a falecer por insuficiéncia
respiratéria aguda um més apds a internagéo.

Foi realizada necropsia da paciente (com peso de
62kg e altura de 150cm). Os dados mais relevantes
da necropsia que permitiram correlagdo
anatomoclinica foram: facies edemaciada, edema
discreto em membros inferiores, figado 4cm abaixo
do rebordo costal direito com superficie lisa, mucosa
esofagiana com relevo de varizes importantes,
pulmdes expandidos e pouco crepitantes. Ndo havia
derrames cavitdrios. No mediastino anterior havia
massa sélida, arredondada e firme em topografia
de coracéo, rechacando o pulméo direito para a
direita. Ao exame do coracdo, o saco pericardico
mostrava aderéncia entre o epicdrdio ventricular e
o folheto visceral, sem derrame na cavidade. O 4trio
direito aberto se mostrava ocupado em grande parte
por massa tumoral globdide, bocelada, branco-
acinzentada e brilhante com &reas negras, firmes ou
fridveis, medindo aproximadamente 9cm x 8cm x 7cm
(Figura 1) e aderida indissociavelmente a parede
antero-lateral do 4trio (incluindo o sitio do né
sinoatrial). Ocupava aproximadamente 2/3 da
cavidade atrial: toda a por¢do apendicular e grande
parte do sinus venoso, notadamente a regido do
6stio da veia cava superior, em cujo limen havia
volumoso trombo alongado (Figura 2). Ndo havia
infiltracdo tumoral nos cortes do miocardio e dos
tecidos moles do sulco atrioventricular. O peso do
coragdo era de 510g. Linfonodos acima e abaixo do
diafragma, corpos vertebrais e demais 6rgdos sem
particularidades macroscépicas.

O estudo histolégico do tumor mostrava neoplasia
maligna de alta celularidade e moderado
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Figura 1
Tumor em &trio direito com focos de necrose; ventriculo
direito sem alteragses.

Figura 2
Atrio direito cortado, mostrando massa tumoral
obstruindo o 6stio da veia cava superior.
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Figura 3
Aspecto fusocelular da massa tumoral do atrio direito.

pleomorfismo, com extensas dreas de necrose
isquémica. As células neopldsicas ora formavam
corddes circundando lacunas, ora formavam mantos
extensos. As células tumorais eram pequenas ou
médias, com citoplasma fusiforme ou alongado,
nicleos alongados ou irregulares, basofilicos e
hipercromaticos (Figura 3). Havia figuras aberrantes
e mitoses excepcionais.

O estudo imuno-histoquimico do material
demonstrou  células neopldsicas com
imunopositividade para anticorpos antivimentina
(marcador caracteristico de células e neoplasias
mesenquimais), CD34 e CD31 (marcadores de
células endoteliais) e anticorpo antifator de Von
Willebrand (marcador de células endoteliais);
imunonegatividade para os demais anticorpos
utilizados (desmina, actina musculo-especifica e
proteina S-100) concluindo o diagndstico de
angiossarcoma cardiaco primaério.

Antes do 6bito, o caso da paciente foi discutido em
sessdo clinica e o tratamento adjuvante com
quimioterapia foi a proposta mais aceita, pois os
exames de imagem sugeriam invasdo da veia cava
superior, o que dificultaria a abordagem cirtrgica
para ressecgdo do tumor. A necropsia mostrou que
se tratava de um grande trombo alongado na veia
cava superior. Por se tratar de um tumor primadrio,
sem metdstases ou invasdo para outros 6rgaos e
estruturas, talvez a resseccdo do tumor com
tratamento quimioterdpico adjuvante pudesse
melhorar o quadro clinico e prolongar a sobrevida
da paciente.

Discussao do caso

Os tumores cardiacos primdrios sdo raros com
incidéncia de 200 tumores em um milhdo de
autopsias’. Em adultos, 25% dos tumores cardiacos
primdrios sdo malignos (sendo o sarcoma o mais
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comum) e 75% sdo benignos (sendo o mixoma o
mais comum).

Os sarcomas sdo tumores malignos derivados do
tecido mesénquima e apenas 3% sdo primdrios
do coragdo e grandes vasos®. H4 vdrios tipos
morfoldgicos: angiossarcoma (30%),
rabdomiossarcoma, fibrossarcoma, histiocitoma
fibroso maligno, osteossarcoma, leiomiossarcoma,
neurofibrossarcoma®. Sd0 mais comuns entre
terceira e quarta décadas de vida, acometendo os
homens trés vezes mais que as mulheres. Tém
predilecdo pelo 4trio direito (cerca de 80%)*e
apresentam-se como massas lobuladas com focos
necréticos, variando entre 2cm e 30cm de tamanho?®.

Os sarcomas cardfacos tém metdstase a distancia em
75% dos pacientes no momento do diagndstico,
principalmente para pulmdes, linfonodos toracicos,
mediastino e coluna vertebral. A sobrevida média
apos o inicio dos sintomas é de 6 meses a 12 meses,
mas hd relato de sobrevida por 4 anos®.

Clinicamente os tumores cardiacos podem se
apresentar com arritmias, fendmenos embdlicos,
dispnéia, febre, emagrecimento, astenia, dor
tordcica, derrame pericdrdico, obstrucdo da veia
cava superior (com edema de face e extremidades
superiores) e da veia cava inferior (com congestao
visceral )*.

Ao exame fisico geralmente hd uma 1° bulha
desdobrada, sopros cardiacos, aumento da pressdao
venosa jugular, edema periférico, sindrome da veia
cava superior, hepatomegalia e ascite’.

Atualmente os exames de imagem cardiovasculares,
especialmente o ecocardiograma, a tomografia
computadorizada e a ressonancia magnética tém
facilitado o diagndstico precoce e excluido o
diagnéstico de hérnia de hiato, cisto broncogénico
ou aorta descendente tortuosa (diagnésticos
diferenciais)®.

No eletrocardiograma frequentemente ha alteragoes
como elevacdo do segmento ST, inversdo da onda T,
baixa voltagem do QRS, desvio axial para a
esquerda, bloqueio de ramo direito e fibrilacdo
atrial.

Radiologicamente podem ser observadas
cardiomegalia, metdstases e distor¢des do
mediastino®.

A biopsia endomiocardica pode ser realizada’®,
mas é desaconselhada pela friabilidade do tumor
e predisposi¢do a hemorragia, com alta

morbidade®.

O grau histoldgico é til para o progndstico’. Na
imuno-histoquimica, a identificagdo de marcadores
tipicos das células endoteliais indica a natureza bem
diferenciada do tumor'?. A microscopia eletronica
a marca registrada do angiossarcoma cardiaco sdo
os corpos de Weibel-Palade, raramente vistos'.

A terapéutica desses tumores tem pouco a oferecer.
A cirurgia pode ser tutil para estabelecer o
diagndstico histolégico do tumor e alivio dos
sintomas. Pacientes com resseccdo completa tém
sobrevida média de 1 ano a 2 anos, enquanto aqueles
com ressecgdo incompleta do tumor de 3 meses a
10 meses. Apesar de o transplante cardiaco ser uma
opgdo terapéutica para tumores irressecaveis
localmente e sem metéstases a distancia, estudos
mostram que 2/3 ainda morrem no primeiro ano
ap0s o transplante. O tratamento agressivo com
resseccdo tumoral repetida, quimioterapia mais
autotransplante pode proporcionar remissdo mais
prolongada do sarcoma cardiaco™. Alguns autores
sugerem tratamento com quimioterapia no pré (para
diminuir o tumor e erradicar micrometdastases
precoces)", intra e pds-operatério, ressecgdo mais
ampla possivel e radioterapia pos-operatoria®. A
maioria dos estudos evidencia sobrevida média
inferior a 1 ano, mesmo com essa estratégia
terapéutica.
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