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Resumo
Fundamento: Os tumores do coracao sao infrequentes, em sua maioria benignos e com alto potencial embélico.

Objetivo: Correlacionar o tipo histolégico do tumor cardiaco com seu potencial embélico, com o sitio de implantacao e
analisar a evolucao tardia destes pacientes submetidos a cirurgia.

Métodos: No periodo de dezembro de 1986 a setembro de 2011 foram retrospectivamente analisados 186 pacientes
operados (119 do sexo feminino e idade média de 48 + 20 anos). Foram 145 tumores de atrio esquerdo (77%), 72% dos
pacientes assintomaticos e 19,8% com embolizagao prévia. O diagnéstico foi confirmado por ecocardiograma, ressonancia
magnética e exame histolégico.

Resultados: A maioria dos tumores situava-se nas camaras esquerdas. O mixoma foi o mais frequente (72,6%),
seguido dos fibromas (6,9%), trombos (6,4%) e sarcomas (6,4%). Seus tamanhos variaram de 0,6cm a 15 cm
(média de 4,6 = 2,5cm). Houve 37 embolizacdes prévias a operacao (10,2% AVC, 4,8% IAM e 4,3% periférica).
Foram 5,4% de 6bito hospitalar, com predominio nos tumores malignos (40% p < 0,0001). O tipo histolégico foi
preditor de mortalidade (rabdomioma e sarcomas p = 0,002) e de evento embélico (sarcomas, fibroelastoma e
lipoma p = 0,006), porém nao de recidiva. O tamanho tumoral, a fibrilacao atrial, a cavidade e valva acometida
nao apresentaram relacao com o evento embélico. Durante o seguimento (média de 80 = 63 meses), houve
2 6bitos (1,1%) e duas recidivas tumorais 1 e 11 anos apds a operacdao, ambas para a mesma cavidade.

Conclusao: O tipo histolégico foi preditor de 6bito e de evento embélico pré-operatério, enquanto o sitio de
implantacao nao. (Arq Bras Cardiol. 2014; 103(1):13-18)

Palavras-chave: Neoplasias Cardiacas / mortalidade; Neoplasias Cardiacas / cirurgia; Embolia / complicagoes.

Abstract
Background: Cardiac tumors are rare, mostly benign with high embolic potential.

Objectives: To correlate the histological type of cardiac masses with their embolic potential, implantation site and long term follow up in
patients undergoing surgery.

Methods: Between January 1986 and December 2011, we retrospectively analyzed 185 consecutive patients who underwent excision of
intracardiac mass (119 females, mean age 4820 years). In 145 patients, the left atrium was the origin site. 72% were asymptomatic and prior
embolization was often observed (19.8%). The diagnosis was established by echocardiography, magnetic resonance and histological examination.

Results: Most tumors were located in the left side of the heart. Myxoma was the most common (72.6%), followed by fibromas (6.9%), thrombi (6.4%)
and sarcomas (6.4%). Ranging from 0.6cm to 15cm (mean 4.6 = 2.5cm) 37 (19.8%) patients had prior embolization, stroke 10.2%, coronary 4.8%,
peripheral 4.3% 5.4% of hospital death, with a predominance of malignant tumors (40% p < 0.0001). The histological type was a predictor of mortality
(rhabdomyomas and sarcomas p = 0.002) and embolic event (sarcoma, lipoma and fibroelastoma p = 0.006), but not recurrence. Tumor size, atrial
fibrillation, cavity and valve impairment were not associated with the embolic event. During follow-up (mean 8063 months), there were 2 deaths (1.1%)
and two recurrences 1 and 11 years after the operation, to the same cavity.

Conclusion: Most tumors were located in the left side of the heart. The histological type was predictor of death and preoperative embolic
event, while the implantation site carries no relation with mortality or to embolic event. (Arq Bras Cardiol. 20714; 103(1):13-18)
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Introducao

Os tumores cardiacos primarios sdo incomuns e muitas
vezes assintomaticos, com uma incidéncia variando de
0,0017% a 0,28%'. O diagnéstico diferencial de massas
cardfacas inclui vegetagoes, trombos e tumores. Pode envolver
o endocérdio, miocardio ou epicardio. O envolvimento
secunddrio do coragdo por tumores extra-cardiacos é
raro. Os tumores benignos constituem 80% das neoplasias
cardfacas primarias e os mixomas é o tipo predominante?.
O angiossarcoma é o tumor cardiaco maligno mais frequente,
e é caracterizado pelo rapido crescimento, invasao local e
metdstase a distancia’.

Os achados clinicos dos tumores cardiacos variam.
Eles podem se assemelhar a doengas cardiacas ou sistémicas
e, portanto, devem ser considerados no diagnéstico diferencial
das doengas cardiacas distintas. Além disso, como a terapia
cirGirgica é curativa na maioria dos casos, o diagndstico
precoce é necessdrio para evitar complicagoes. Em pacientes
com neoplasia primaria cardiaca, a localizagdo de tumores
e o tipo de células sao importantes na identificacao da
apresentacao clinica, opgoes de terapia e resultados*°.

O objetivo deste estudo é correlacionar o tipo histolégico
de massas cardiacas com seu potencial emboélico, local de
implantagdo e acompanhamento a longo prazo em pacientes
submetidos a cirurgia.

Métodos

Entre janeiro de 1986 e dezembro de 2011, analisamos
retrospectivamente 185 pacientes consecutivos
(118 mulheres - 64%), com idades variando de 1 més a
86 anos (média de idade 48 = 20 anos), que foram
operados da massa cardiaca primdria em nossa institui¢ao.

O diagnéstico foi determinado por ecocardiografia,
ressonancia magnética e exame histolégico.
As caracteristicas dos pacientes, bem como a distribuigao

demogréfica, sao listadas nas tabelas 1 a 3. O local de origem dos
tumores cardiacos primarios mais frequentes foi o atrio esquerdo

Tabela 3 - Experiéncia institucional com ressecgéo de tumores cardiacos

(Tabela 1), a maioria dos pacientes estava assintomatica (72%)
e quando apresentavam sintomas, dispneia foi a apresentagao
clinica mais comum. A embolizacao foi muitas vezes observada
(19,8%) especialmente para o sistema nervoso central (Tabela 2).

Tabela 1 - Classificacdo de 185 pacientes com tumores
intracardiacos, de acordo com o local de implantagéo

Local de Origem N° de pacientes (%)

Atrio esquerdo 143 (77,3%)
Atrio direito 23 (12,4%)
Ventriculo esquerdo 15 (8,1%)
Ventriculo direito 4(2,2%)

Tabela 2 - Perfil clinico pré-operatério de 185 pacientes com
tumores cardiacos

Sintoma Cardiaco N° de pacientes

Dispneia 52 (28%)

Fibrilagao atrial 50 (26,9%)
Palpitagao 17 (9,1%)
Sincope 18 (9,7%)
Embdlico

SNC 19 (10,2%)
1AM 9 (4,8%)

Periférico 9 (4,8%)

Sistémico

Febre 9 (4,8%)

Anemia 7(3,8%)

Perda de peso 3(1,6%)

Artralgia 1(0,5%)

SNC: Sistema nervoso central; IAM: Infarto agudo do miocardio.

Tipo de tumor N° de pacientes (%) Masculino/Feminino Média de idade Tamanho (média) cm
Mixoma 135 (72,6%) 45/90 52+ 16 1-12,5 (4,7 £2,1)
Fibroma 13 (7%) 8/5 38+37 0,6-11(39)
Trombo 11(5,9%) 3/8 35+22 18-57(29)
Sarcoma 7(3,8%) 3/4 55 25-6,4(4,6)
Fibroelastoma papilar 4(2,2%) 212 46 0,6-1,8(1)
Lipoma 4(2,2%) 2/2 45 15-83(4,7)
Rabdomioma 4(2,2%) 113 0,03 22-10(4,3)
Angissarcoma 3(1,6%) 1/2 40 25-3(2,7)
Osteossarcoma 2(1,1%) 0/2 13,5 45-55
Hemangioma 1(0,5%) 170 67 2,5
Meningioma 1(0,5%) 170 19 9
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O acompanhamento completo dos pacientes foi coletado
pela revisao do gréfico e entrevista telefénica com os mesmos
para avaliar o estado funcional final.

Analise estatistica

Todos os dados foram inicialmente analisados
descritivamente. Andlise dos valores minimos e maximos,
calculo de médias, desvios-padrao e mediana foram feitos
para as varidveis quantitativas. Para varidveis qualitativas,
foram calculadas as frequéncias absolutas e relativas.
A variavel continua estudada foi o tamanho do tumor,
as outras foram categéricas (recorréncia, embolia, local de
origem, tipo histolégico, fibrilagao atrial, doenga valvular,
morte e morte hospitalar).

Para a comparagao das médias de dois grupos (tamanho
varidvel do tumor) foi utilizado o teste t de Student
(distribuicao de dados normal). O teste de proporgdes das
varidveis categéricas foi realizado usando o teste qui-quadrado
ou o teste exato de Fisher (quando se esperavam frequéncias
inferiores a 5%).  Avaliagdes cumulativas a longo prazo foram
feitas por meio da analise de Kaplan-Meier e as curvas foram
comparadas com o teste de log-rank. Um valor de p inferior
a 0,05 foi considerado estatisticamente significativo. A analise
estatistica foi realizada utilizando o pacote estatistico para
as ciéncias sociais (SPSS) versao 16.0 para Windows (IBM
Corporation Armonk, Nova York).

Este estudo foi aprovado pelo nosso Comité de ética
institucional / Conselho de revisao, que renunciou a exigéncia
de consentimento esclarecido do paciente, devido ao projeto
retrospectivo deste estudo.

Resultados

Cento e setenta e quatro pacientes (93,6%) tiveram
tumores cardfacos benignos. Seu local preferido de
implantagao foi o lado esquerdo do coragao (88%).
78% foram na auricula esquerda, 8% no ventriculo
esquerdo, 13% no atrio direito e 2% no ventriculo direito.
O mixoma foi o tipo histol6gico mais comum (72,6%),
seguido do fibroma (7%) e do trombo intracardiaco (6,5%);
os restantes tipos estao listados na tabela 3.

A mortalidade hospitalar foi de 5,4%: quatro para pacientes
com tumores benignos (2,3%) e seis malignos (50%). Dois bebés
com rabdomioma desenvolveram sindrome de baixo débito
nao tratado apesar das elevadas doses de inotrépicos devido
a resseccdo cirdrgica e reconstrucao da cavidade cardiaca
envolvida. O terceiro paciente era uma menina de 12 anos
que morreu de causa desconhecida durante a recuperagao de
um trombo atrial esquerdo de 2,5 cm e ressecgao de ductus
arteriosus e a necropsia nao foi permitida. O quarto foi uma
mulher de 42 anos com embolizagcdo coronariana antes da
resseccao do mixoma que morreu de sindrome de baixo débito
nao tratado apds a cirurgia. Os seis pacientes com tumores
malignos morreram cedo durante o periodo pés-operatério
devido a progressao rapida da doenga (54,5%).

Ao comparar a mortalidade hospitalar com o tipo de
células, observaram-se mais mortes relacionadas com
tumores malignos (p = 0,002). O tipo histolégico foi preditor
de mortalidade (rabdomiomas, sarcomas e angiosarcomas;
p < 0,001) (Figura 1), mas nao de recorréncia (p = 0,182).
Nao havia nenhuma relagdo entre o local da implantagao e
a mortalidade (p = 0,346) (Figura 2).
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Figura 1 - O tipo histolégico dos tumores se relacionou com maior mortalidade.
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Figura 2 - O local de implantag&o dos tumores néo interferiu com a sobrevivéncia (AD: atrio direito; AE: atrio esquerdo, VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo).

Os acidentes tromboembélicos pré-operatérios
ocorreram em 37 pacientes (19,8%) (Tabela 2),
principalmente no sistema nervoso central (10,2%), mas
também nas artérias corondrias (4,8%), nos membros
inferiores (4,3%) e no territério pulmonar (0,5%).
O tamanho do tumor (p = 0,132), fibrilagdo atrial
pré-operatéria (p = 0,206) e o local de implantagdao
(p = 0,121) nao foram associados com o evento embélico.
No entanto, o tipo histolégico foi preditor de eventos
embodlicos (osteossarcoma, angiossarcoma, fibroelastoma
papilar e lipoma; p = 0,006).

Durante o acompanhamento (média 87 + 51,9 meses)
houve dois pacientes com resseccao do mixoma prévia
que morreram 60 e 27 meses apds a cirurgia de causa
desconhecida e acidente vascular cerebral, respectivamente.
A sobrevivéncia atuarial foi de 100%, 98,8% e 98,8% em
1, 5 e 10 anos respectivamente. Havia duas recorréncias
da mesma cavidade; uma recorréncia de um mixoma
atrial esquerdo 11,2 anos apés a resseccao cirtirgica e um
osteossarcoma atrial direito 11 meses depois da operagao.
Ambos foram operados e tiveram uma recuperagao
memoravel. Um evento embélico neurolégico foi observado
em 27 meses de acompanhamento, mas nao relacionado
com a massa intracardfaca.

Discussao

Neste estudo foi observado que o tipo histolégico foi
preditor de mortalidade e eventos embélicos.

Tumores malignos (sarcomas) foram preditores de mortalidade
hospitalar. O angiossarcoma é o tumor cardiaco maligno mais

comum e é caracterizado pelo rapido crescimento, invasao
local e metastase a distancia com prognéstico reservado.
Pacientes com sarcoma cardiaco ndo metastético indicado
para ressecgdo completa experimentaram sobrevivéncia
melhorada®. No entanto, as altas taxas globais de progressao da
doenca e mortalidade destacam a necessidade de tratamentos
mais eficazes locais e sistémicos que possam ser utilizados
em conjunto com a cirurgia para melhorar os resultados nos
pacientes’. Alguns autores recomendam, a fim de reduzir
a mortalidade, a terapia multimodal (resseccao cirtrgica,
ablagao por radiofrequéncia ou tratamento com radiagao.
Eles alcancaram a sobrevivéncia razoavel para pacientes com
sarcomas cardiacos ressecados (média 47 meses). Os pacientes
com recorréncia local do tumor ou doenca metastatica podem
ainda se beneficiar de um tratamento agressivo®.

Elbardissi e cols.” em 48 anos de experiéncia em 323 pacientes
com tumores cardfacos primarios descobriram que pacientes
com tumores malignos tém um prognéstico sombrio, e apesar
da quimioterapia agressiva adjuvante apés resseccao, as taxas de
sobrevivéncia média desses pacientes foram menos de 1 ano.

Observamos uma diminui¢ao da mortalidade ao longo do
tempo. No periodo entre 1980 e 1998 a mortalidade situou-se
em 16%°. Naquela época, a grande maioria dos pacientes foi
diagnosticada tardiamente e, com o advento do uso rotineiro
de métodos adicionais, tais como a eco, complementada com
ressonancia magnética, o diagndstico pode ser realizado mais
cedo e evitar complicagbes. No periodo subsequente até
2004, a taxa de mortalidade caiu para 6%'°. Neste estudo,
a mortalidade hospitalar de 5,4% ainda é considerada elevada,
embora se deva principalmente ao comportamento agressivo
de tumores malignos.
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Como foi escrito, a maioria dos tumores cardfacos é benigna
e 0s mixomas cardiacos sdo os mais frequentes (mais de 70%).
O mixoma é o tumor cardiaco mais prevalecente na populagao
adulta, predominando no sexo feminino, com uma aparéncia
grossa gelatinosa e transparente. O mixoma geralmente é um
tumor Gnico, de preferéncia localizado no é&trio esquerdo
e inserido perto da fossa oval. Sao considerados tumores
benignos, embora possam se comportar de forma maligna com
recidiva local, invasao da parede tordcica, e embolia™.

A apresentagdo clinica de tumores cardiacos é geralmente
dividida em manifestagdes cardiacas, embodlicas e sistémicas,
tais como febre, caquexia, artralgia, fendémeno de Raynaud,
prurido e anemia, que sao atribuidos a produgao de
determinadas citocinas, como a interleucina-6'?, e sintomas
relacionados com a metdstase. Em nossa série, estavam
presentes manifestagdes sistémicas em 10,9% dos pacientes,
e foram relatadas como febre (4,8%), anemia cronica (4%),
perda de peso (1,6%) e artralgia (0,5%).

Apesar do fato de 72% dos nossos pacientes estarem
assintomaticos, as manifestagbes cardiacas podem estar
relacionadas ao tamanho do tumor, porque como eles crescem,
podem progressivamente obstruir as cdmaras cardiacas, se
assemelhando a uma doenga da valvula. Assim, a dispneia pode
ser seguida por outros sintomas de insuficiéncia cardiaca, como
aconteceu na nossa série.

Para evitar complicagdes tais como obstrugao intracavitaria
ou eventos embolicos, o tratamento eleito para tumores
cardiacos primdrios é a ressecgao'”.

Os tumores cardiacos primarios devem ser considerados
como possivel diagnéstico para todos os pacientes com
embolizacdo, embora em nossa casuistica, registramos
12 pacientes (6,4%) com trombo semelhante a tumores
cardiacos primérios. A imagenologia cardiaca tem
dificuldade em categorizar a massa intracardiaca e alguns
pacientes podem ter sua massa classificada como trombo
ap6s avaliacdo patoldgica. Dois destes pacientes foram
posteriormente diagnosticados como tendo sindrome
antifosfolipidos. Ha varios casos na literatura de trombo
atrial e ventricular relacionado a sindrome antifosfolipidos
se assemelhando a tumores cardiacos primarios'.
Outro estudo recente* encontrou uma prevaléncia de
trombos cardiacos em 13 de 84 (15,4%) pacientes com
tumores cardfacos. Eles mostraram massas trombdticas
de idade varidvel, ocasionalmente com caracteristicas de
organizacdo e camadas concéntricas fibrinosas tipicas.
Um caso mostrou evidéncia de calcificagao periférica
precoce. Nenhum dos casos conteve dreas que sugerissem
mixoma residual ou outro tipo de neoplasia.

A maioria dos pacientes, em quem o tumor foi
diagnosticado e com trombo por patologia confirmado
posteriormente, pertencia a nossa série inicial em que o

Arq Bras Cardiol. 2014; 103(1):13-18

diagnéstico foi estabelecido apenas pela ecocardiografia.
Atualmente para todas as massas cardiacas usamos eco
transtordcica, primeiro, seguida de eco transesofagica e
ressonancia para confirmar o diagnéstico.

A recorréncia se desenvolve em cerca de 3% dos tumores,
embora a taxa seja maior com mixomas cardiacos familiares.
Nosso estudo mostrou a recorréncia do tumor em dois casos.
Um deles foi um mixoma 11 anos apds o tratamento cirdrgico
inicial. Observou-se em alguns que a recorréncia cumulativa do
mixoma foi de 13% e aumentou progressivamente até 4 anos
ap6s o qual, se registrou um baixo risco de recorréncia do tumor.
Nao houve qualquer associacao entre o método de excisao
cirGirgica e a incidéncia de recidiva do tumor. Os pacientes
que experimentaram uma recorréncia do mixoma eram mais
jovens do que aqueles nos quais isto nao aconteceu (quer dizer
42 anos contra 57 anos). O local de recorréncia foi o do tumor
original em 81% dos casos. Estes autores recomendaram, com
base em esta descoberta que todos os pacientes (pacientes
especialmente mais jovens) que se submetem a ressecgao
do tumor devem ser seguidos de perto com ecocardiografia
semestralmente nos quatro anos apés a ressecgao’.

Conclusao

Nossa analise mostra que a maioria dos tumores estava
localizada no lado esquerdo do coragao, a maioria da massa
intracardiaca é benigna e o mixoma é do tipo histolégico
mais comum. E também que o tipo histolégico foi preditor de
morte e eventos embélicos pré-operatdrios, enquanto o local
de implantacao nao tem qualquer relagdo com a mortalidade
ou eventos embdlicos.
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