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O Fibroelastoma Papilifero € um tumor cardiaco benigno,
encontrado principalmente nas vélvulas. A maioria é assintomatica,
mas, quando presentes, sdo inespecificos ou relacionados a
fendmenos embdlicos. Em geral, sdo diagnosticados em exames
de imagem de rotina ou em cirurgias valvares e autépsias. Por
sua raridade, ha controvérsia sobre sua terapéutica. Descrevemos
sete casos diagnosticados e tratados em nossa instituicao entre
1989 a 2010, o que constitui a maior casufstica nacional dessa
patologia até o momento.

The papillary fibroelastoma (PFE) is a benign heart tumor,
mainly found in the valves. Most tumors are asymptomatic,
but when present, they are nonspecific or related to embolic
phenomena. They are usually diagnosed at routine imaging
studies or valve surgery and autopsies. Its treatment is
controversial, due to its rarity. We describe seven PFE cases
diagnosed and treated at our institution between 1989 and
2010, which constitutes the largest national case series study
of this pathology to date.

Introducao

Os tumores cardfacos primarios sdo raros, com
prevaléncia de 200 por milhdao de autdpsias, segundo
22 grandes séries de estudos'. A maioria é considerada
benigna, e os mixomas sao os mais frequentes (30% dos
casos), seguidos dos lipomas (10%) e dos fibroelastomas
papiliferos (FEP, 8%), detectados, em revisdo recente,
apenas 833 casos desses Gltimos em todo o mundo, de
2001 a 20082

Os FEP sao tumores endocardicos pedunculados,
avasculares e moveis, encontrados predominantemente nas
vélvulas (respondendo por 75% de todos os tumores dessa
regidao)'*. Em geral, sdo assintomaticos, porém existe risco
de embolizagao'**. O tratamento da maioria € cirdrgico, e a
capacidade de diagnosticé-los cresceu nas dltimas décadas
pelo aprimoramento das técnicas de imagem®*®.

Relato dos Casos

Caso 01: ABS, masculino, 48 anos. Dispneia; sincope
hd 8 meses. Cateterismo: tumor em valva adrtica,
insuficiéncia adrtica grave. Ressecgdo tumoral; plastia de
dois folhetos aérticos. Anatomopatolégico: FEP medindo
2 x 1 x 1 cm. Anticoagulado por 3 meses. Perdeu
seguimento.
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Caso 02: JDF, feminino, 34 anos, assintomatica.
Ecocardiograma: tumoragdo em atrio direito. Sem
intercorréncias cirdrgicas. Anatomopatolégico: FEP
medindo 1,6 x 1,5 x 1,0 cm. Perdeu acompanhamento.

Caso 03: MGS, feminino, 42 anos, assintomatica.
Ecocardiograma: comunicagao interatrial pequena, tipo
ostium secundum, valva adrtica: estrutura fixa na face
ventricular do folheto coronariano direito, valva mitral:
estrutura hiperecoica na face atrial do folheto anterior,
hipertrofia do infundibulo direito. Retirada da vegetagao,
comissurotomia da valva pulmonar, fechamento da
CIA. Anatomopatolégico: FEP (2 estruturas em valva
adrtica, a maior medindo 1,0 x 1,0 x 0,9 cm; na Mitral,
trés fragmentos de 0,2 x 0,6 x 0,4 x 0,4 cm. Evolui
assintomatica.

Caso 04: VLMM, feminino, 65 anos, assintomatica.
Ecocardiograma: massa homogénea, arredondada,
movel, pendente da face atrial do folheto septal da
tricispide, pediculada em éatrio direito (AD). Ressonancia
nuclear magnética (RNM): formacao expansiva no
folheto tricispide. Ressecgao tumoral em AD; plastia de
tricispide. Anatomopatolégico: FEP (1,8 x 1,5 x 0,8cm).

Caso 5: AS, feminino, 48 anos, em CFI-II.
Ecocardiograma: valva aértica com folhetos discretamente
espessados, abertura e mobilidade preservadas. Imagem
pedunculada, mével, aderida a face ventricular do
folheto adrtico, sugerindo vegetagdo. Evoluiu para CF
Il e insuficiéncia adrtica grave, optando-se por troca
valvar. Anatomopatolégico: FEP, 2 clspides adrticas com
1 lesao em cada (a maior com 0,4 cm de didmetro). No
momento, CF-II.

Caso 6: MAAA, feminino, 65 anos, acompanhando por
estenose adrtica e mitral hd 2 anos, relata dispneia aos
esforcos moderados e sincope. Ecocardiograma: Valva
aértica com folhetos espessados, calcificagbes, abertura e
mobilidade reduzidas. Decidiu-se pela troca valvar aértica.
Anatomopatolégico: FEP (trés massas sésseis, maior: 0,7
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x 0,5 x 0,2cm, com aglomerado de formagdes filiformes).
Atualmente CF-I1.

Caso 7: MCL, feminino, 66 anos, assintomatica.
Ecocardiograma: imagem aderida a face atrial do folheto
septal da valva tricGspide (VT), de aspecto arredondado,
homogéneo, bordos regulares, sem obstrugdo ao fluxo
valvar. RNM: imagem ovalar aderida a face atrial do folheto
septal da VT com impregnacao de contraste iodado. Apds
5 anos em anticoagulagdo, aceitou realizar cirurgia. Nova
RNM: aumento da massa. Ressecado tumor, com plastia.
Anatomopatolégico: FEP (1,6 x 1,3 x 1,9 cm), frequentes
trombos interpapilares; Pediculo formado por folheto valvar
com alargamento fibro-mixoide avascular.

Discussao

O FEP é infrequente, correspondendo a menos de
10% dos tumores cardiacos benignos”. Em 90% dos casos,
acomete as valvas cardiacas, embora raramente sejam
associados a disfungao valvar, podendo ser encontrados
nos musculos papilares, cordas tendineas e endocardio*’.
Em sua maioria, é Gnico, pequeno, menor de 10 mm (em
99% dos casos, menor de 20 mm), aspecto que lembra
uma anémona do mar e acomete, preferencialmente, a
valvula aértica (44%), seguida de mitral (35%), trictspide
(15%) e pulmonar (8%)"?. Outros locais: ventriculo
esquerdo (10,85%), atrio esquerdo (1,97%), septo atrial
(1,57%) e atrio direito (2,36%)"®. Em nossa amostra,
foram 14 tumores, 4 Gnicos. Em um caso, observaram-se
trés massas mitrais e duas aérticas. Em outro, ocorreram
trés massas simultaneas aérticas. Dos 14 tumores, sete na
valva adrtica, trés na mitral, dois em atrio direito, um na
tricispide e um em ventriculo esquerdo, com diametro
maximo de 2 cm.

Ha ddvidas quanto a origem neopldsica do FEP. Outras
hipoteses incluem hamartoma, trombo e hiperplasia
do endocdrdio por estimulos genéticos ou externos
como infecgbes ou traumas*”. Por sua natureza fragil e
papilar, podem causar obstrugao no éstio da corondria.
Atuam ainda como substrato para agregagao plaquetaria,

tornando-se fonte de émbolos periféricos ou centrais,
dependendo da localizagao® (Figura 1).

Embora a maioria seja assintomatica, pode haver
sintomas inespecificos, como dor tordcica, dispneia,
sincope e morte stbita, além de disfungao valvar levando
a insuficiéncia cardiaca, como no caso 1. Tumores do lado
esquerdo podem causar acidentes vasculares encefalicos
(apresentagao mais comum quando sintomdticos), infartos
do miocérdio, isquemia mesentérica, renal, hepatica
e edema agudo de pulmao®. A direita, podem gerar
arritmias, embolia pulmonar ou mimetizar estenose
tricdspide®.

Ocorrem em qualquer idade, mas sdo predominantes
entre 40 e 80 anos, discretamente mais prevalentes em
homens'*®. Nos casos aqui relatados, variaram entre 34 e
66 anos (média: 52,57 anos), 85,7% em mulheres.

O ecocardiograma transtoracico é o mais utilizado para
diagnostico, com sensibilidade de 88,9% e especificidade
de 87,8%, acuracia de 88,4% quando o tumor é maior que
0,2 cm'2>8. A RNM caracteriza melhor a massa no folheto
valvar e, com a técnica de realce tumoral, aumenta a
acuracia (Figura 2). O cateterismo cardfaco nao se justifica
atualmente'*%. Como diagnéstico diferencial, temos a
excrescéncia de Lambl (de aspecto histolégico idéntico
ao do FEP, porém menor tamanho e mais localizada na
linha de fechamento das valvas atrio-ventriculares); outros
tumores cardiacos; degeneragao do tecido valvar; trombos
e vegetagoes, infecciosas ou nao*®.

Por sua raridade, ainda ha controvérsias na terapéutica.
A decisao da resseccao cirtirgica se baseia no tamanho,
localizagao, mobilidade e presenga de sintomas?.
E consenso que deve ser realizada nos pacientes
sintomaticos. Quando ha embolia, deve-se aguardar
pelo menos quatro semanas para prevenir eventual
complicagio hemorragica®. E de baixo risco e nao ha
relatos de recidivas. Nos assintomaticos, a indicacao
cirirgica nao estd claramente definida e, em geral, é
influenciada pela mobilidade do tumor (caracteristica
preditora independente de embolizacdo e morte), com
a particularidade de que tumores do lado direito devem
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Macroscopia: pequenas papilas ramificadas a partir de um ou mais troncos, conferindo aspecto esponjoso (A). Microscopia (B): aspecto “arboriforme”, com

papilas ramificadas, onde se fixam trombos, ricas em fibras elésticas (B.2).
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Ressonéncia Magnética: massa séssil em face atrial do folheto septal da valva tricdspide (seta).

ser retirados em caso de forame oval patente, pelo risco
de embolia paradoxal'*51°. Pacientes acompanhados
clinicamente devem ser considerados para anticoagulagao,
embora a eficiéncia dessa conduta nao seja referendada
por grandes estudos, havendo relatos de aumento de
morbidade por eventos neurolégicos®*.

Nossa estatistica difere da literatura, provavelmente
pela amostra pequena, embora ndo tenhamos encontrado
trabalhos nacionais com amostra maior. Trata-se de uma
patologia rara, que demanda maiores estudos, atualmente
limitados a pequenas séries de casos.
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