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Resumo

Os tumores do sistema cardiovascular sio afecc¢des raras.
Manifestam-se por sinais e sintomas inespecificos, na maioria
das vezes. O tratamento de alteracdes de ritmo cardiaco, das
doencas que acarretam disfun¢io no sistema de conducio
Hiss-Purkinje e das sindromes que podem acometer o coracio
(isquémica, particularmente) devem levar em consideracio a
possibilidade de neoplasias cardiacas. Os tumores do musculo
cardiaco sdo os rabdomiossarcomas, que se desenvolvem com
maior freqiiéncia nas cavidades cardiacas esquerdas,
principalmente no ventriculo esquerdo. Dentre os tumores
endovasculares, o mais freqiiente é 0 mixoma de atrio
esquerdo e suas possiveis variantes. Os tumores metastaticos
do coracgio, entre eles 0 melanoma maligno, sio descritos
com maior freqiiéncia acometendo o ventriculo direito (parede
anterior e septal, com invasdo do ventriculo esquerdo), nas
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formas de doenca nio disseminada. O diagnéstico tardio
implica em altas taxas de morbidade e mortalidade, associada
ou nio ao tratamento cirurgico. Os autores descrevem caso
de paciente com melanoma localizado no ventriculo direito,
a abordagem diagnéstica e terapéutica realizada, comparando-
as com os dados da literatura. A revisio da literatura é
inconclusiva quanto ao tratamento de escolha dos tumores
malignos do musculo cardiaco (primdrios ou metastaticos).
Os autores sugerem a realizacio de estudos retrospectivos
com metandlise na tentativa de estabelecer critérios
diagnosticos e terapéuticos para os tumores malignos do
coracgio, devido a pequena incidéncia desta doenga.

Descritores: Neoplasias cardiacas. Melanoma. Mixoma.
Arritmia. Procedimentos cirirgicos cardiacos.
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Abstract

Neoplasms of the cardiovascular system are rare
pathologies associated with non-specific signs and symptoms.
Cardiac neoplasms should be considered when treating
cardiac arrhythmia, Hiss-Purkinje conduction system
dysfunction and ischemic syndromes. Tumors of the cardiac
muscle are rhabdomyosarcomas that develop frequently in
the left chambers, mainly the left ventricle.

Among endovascular tumors, the most common one is
the myxoma of left atrium and its variant forms. Metastatic
tumors of the heart, among them the malignant melanoma,
affect the right ventricle more commonly (anterior wall and
septum, with invasion of the left ventricle), in the non-
disseminated form. Late diagnosis results in high morbidity

INTRODUCAO

O estudo da carcinogénese atualmente engloba multiplos
fatores. Fatores extrinsecos ao organismo (agentes
ambientais predisponentes) e fatores intrinsecos
relacionados ao desenvolvimento de neoplasias
(predisposicao genética, pré-oncogenes, anti-oncogenes,
entre outros) devem ser extensamente estudados e
considerados no desenvolvimento de cada um dos tipos de
neoplasia do organismo humano. Analisando-se as curvas
atuariais e de sobrevida dos vérios tipos de neoplasias, em
um primeiro momento, podemos observar que alguns 6rgaos
manifestam neoplasias mais freqiientemente que outros.
Muitas consideragdes podem ser feitas sobre este fato,
desde aquelas que considerem a exposicao destes 6rgaos a
agentes ambientais (irritantes, mutagénicos, radioativos),
facilidade técnica de abordagem do 6rgdo para a execugdo
do diagndstico, precocidade dos sintomas e até fatores
intrinsecos a estes 6rgdos e a predisposi¢do celular ao
desenvolvimento das neoplasias, quer benignas ou
malignas.

Desta maneira, os tumores que acometem o musculo
cardiaco constituem um grupo de neoplasia bastante raro,
seja o diagndstico feito clinicamente, seja feito por meio de
necropsias. Até recentemente, o diagnostico das neoplasias
cardiacas era feito por meio de exames necroscopicos, na
maioria dos casos [1]. Com o advento, nas tltimas décadas,
de novos métodos complementares de diagndstico estd
havendo aumento do niumero de pacientes que manifestam
sintomas de neoplasias cardiacas e que podem ser tratados
cirurgicamente. Métodos ndo invasivos e invasivos tém sido
utilizados com baixa morbidade e alta eficacia no diagnostico
desta doenga, propiciando o tratamento clinico
(quimioterapia) ou cirurgico (ressec¢do completa) dos
tumores miocardicos. Tais métodos diagndsticos (invasivos
ou ndo) adquirem extrema importancia no diagnostico dos
tumores do coracdo [2,3]. Este fato pode ser comprovado

and mortality rates whether surgical treatment is given or
not. The authors describe the case of a right ventricle
melanoma patient, comparing the diagnostic approach and
treatment with published data. The treatment of choice of
cardiac muscle malignant tumors (both primary and
metastatic) is non-conclusive according to our literature
review. Due to the low incidence of this pathology, the authors
suggest additional meta-analytic studies should be performed
to establish diagnostic and therapeutic criteria for the
malignant tumors of the heart.

Descriptors: Heart neoplasms. Melanoma. Myxoma.
Arrhythmia. Cardiac surgical procedures.

analisando-se os sinais ¢ sintomas que sdo manifestados
por um paciente com neoplasia cardiaca. Em sua grande
maioria, os tumores do coracdo ¢ do saco pericardico
manifestam-se por sintomas que podem ser inerentes a
inimeras outras afec¢des nao neoplasicas do sistema
cardiovascular. Assim, a dor precordial, com ou sem
alteracdes hemodinamicas sistémicas, deve ter seu
diagnostico diferencial com a insuficiéncia coronariana
estabelecido. Arritmias, alteragdes da condugdo do estimulo
cardiaco, focos de estimulagdo cardiaca ectopicos, disturbios
da condugdo do sistema Hiss-Purkinje e seus ramos, entre
inimeros outros sinais e sintomas, podem ser atribuidos a
um grande nimero de cardiopatias adquiridas, dentre elas
os tumores (primarios ou secundarios do corag@o e do saco
pericardico) [1]. Varios detalhes da historia clinica e do exame
fisico destes pacientes precisam ser considerados para que
o diagnostico possa ser estabelecido de maneira correta € o
tratamento proposto. E importante ressaltarmos, entdo, o
papel dos métodos complementares quando procuramos o
diagnostico diferencial entre estas doengas. O
ecocardiograma uni e bidimensional com estudo dos fluxos
intracavitarios, por via transtoracica ou esofagica, ¢ método
importante na avalia¢ao dos tumores do corac¢do. Adquire
maior acuracia diagnostica quando pode, por exemplo, ser
associado a tomografia computadorizada de torax e
mediastino. O ecocardiograma adquire papel importante na
avaliagdo do tumor cardiaco e¢ das suas relagdes
intracardiacas. Tamanho do tumor, localizagdo, local de
origem, acometimento de folhetos valvares ou nao,
obstrugdo ao fluxo sanguineo intracavitario, sinais de
invasdo do musculo cardiaco podem ser analisados por este
método. A associagdo com a tomografia computadorizada
do torax ou com a ressonancia magnética (mais recentemente
com a angioressondncia) fornece informagdes muito
importantes quanto as relagdes entre o coragdo acometido
por neoplasia e as estruturas circunvizinhas. Analise do
tamanho do tumor, posi¢ao intra ou extracardiaca, invasdo
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do pericardio ou estruturas vizinhas, 6rgao no qual o tumor
se originou (tumor de mediastino ou de pulmao com invasao
do saco pericardico e/ou do coracdo), analise da
ressecabilidade do tumor, possibilidade de metéstases a
distancia, possibilidade de neoplasia metastatica de outros
orgdos para o coracdo e pericardio sdo informagdes
importantes que podem ser conseguidas com cada um destes
métodos ou com sua associagdo [4].

Quanto aos métodos invasivos representados pelo
cateterismo cardiaco, pelo estudo angiogréfico
cardiovascular e pela possibilidade de biopsia endovascular
podemos salientar sua importancia no diagnostico pré-
operatdrio das neoplasias malignas do coracdo (primarias
ou metastaticas); e também, no diagnostico diferencial com
doencas que acometem o sistema cardiovascular com maior
freqliéncia que as neoplasias [2].

A presente revisdo de literatura, tendo como foco os
tumores cardiacos malignos, primarios ou metastaticos, serd
utilizada para descri¢dao e discussdo sobre a incidéncia e
prevaléncia dos tumores intracardiacos, seus critérios
diagndsticos e prognosticos, consideragdes sobre os
métodos de tratamento e sobre os exames complementares
necessarios para o diagnostico presuntivo e definitivo.

COMENTARIOS

De maneira didatica e simplificada podemos agrupar os
tumores que acometem o coragdo € o saco pericardico em
primarios e secundarios.

Os tumores primarios do coragdo podem ser subdivididos
em benignos e malignos (Figura 1).
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66

Dentre os tumores benignos, os mixomas sao 0s mais
freqlientes. Segundo alguns autores, existe um tumor
primario do coragdo para cada 5.000 necropsias nao
selecionadas [1]. A incidéncia dos tumores cardiacos € menor
que 0,2% dos tumores que podem ser encontrados no
organismo. Apesar deste fato, os mixomas representam cerca
de metade dos tumores benignos do corag@o. Podem incidir
em qualquer faixa etaria, porém prevalecem entre a 4* e 5%
décadas de vida. Localizam-se preferencialmente no atrio
esquerdo, em contato com a valva mitral, pediculado ou nao
a um de seus folhetos (Figura 2). Mixoma de atrio direito,
com obstrucdo da via de saida do ventriculo direito, embolia
maciga tumoral para os pulmdes, estenose de valva pulmonar
também sao descritos na literatura [1,5-7].

Fig. 2. Mixoma do atrio esquerdo (seta). Paciente sexo masculino,
jovem, internado com edema agudo de pulmao. Exames revelaram
volumoso mixoma de atrio esquerdo. Fotografia intra-operatoria:
toracotomia antero-lateral direita, abertura do atrio esquerdo e
exérese do tumor, pediculado no septo interatrial.

Dentre os tumores malignos primarios do coragao, o tipo
histologico mais freqiiente ¢ representado pelos sarcomas
do musculo cardiaco (Figura 3). Os rabdomiossarcomas sdo
encontrados no atrio e no ventriculo direito em cerca de
40% dos casos de neoplasias malignas primarias do coragao.
Por apresentarem potencial de disseminagao e invasao local,
podem rapidamente invadir o ventriculo direito, veias cavas,
septo interventricular e cdmaras cardiacas esquerda.
Alteracdes do ritmo cardiaco, arritmias e bloqueios a
condugdo do estimulo elétrico no sistema Hiss-Purkinje sdo
mais comuns nestes tipos de neoplasia que nos mixomas e
nos tumores metastaticos ao coragao [8-11].

FABRICIUS et al. [9] relatam caso de paciente que
desenvolveu rapida insuficiéncia cardiaca devido a
leiomiossarcoma de atrio esquerdo. A paciente fora admitida
para tratamento cirurgico em carater de urgéncia.
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Fig. 3 - Angioressonancia de paciente com sarcoma de ventriculo
esquerdo. Notar o aspecto infiltrativo e irregular da parede do
ventriculo esquerdo (seta)

Durante o procedimento operatério, um grande tumor
originando-se no atrio esquerdo e estendendo-se para
ambas veias pulmonares foi identificado e ressecado.
Histologicamente demonstrou-se tumor de linhagem epitelial
com forte imunoexpressao para desmina e actina. Seis meses
apos a operagao, a paciente apresentou recidiva do tumor e
obito.

FUKUOKA et al. [10] relatam o diagnostico de
leiomiossarcoma do coragdo em paciente que havia sido
previamente submetida a ressecc¢éo de neoplasia de tiredide
e de lobo inferior do pulméo esquerdo. Segundo os autores,
o estudo anatomopatoldgico revelou independéncia entre
os tipos histologicos dos trés tumores. Relatam o
aparecimento do leiomiossarcoma de atrio esquerdo em
paciente de 63 anos e apresentam breve revisdo da literatura
sobre os tumores malignos primarios do coragdo.

KWOK & HUNT [12] descrevem estudo realizado com
pacientes submetidos a transplante de coragio e relacionam
este fato ao surgimento de neoplasias primarias do musculo
cardiaco. Segundo os autores, a imunossupressdao a que
sdo submetidos tais pacientes poderia ser fator envolvido
na carcinogénese cardiaca, associada a cronicidade das
doengas que conduzem o paciente ao transplante.

UCHIKAWA et al. [7] relatam uma forma de neoplasia
cardiaca muito rara, o histiocitoma fibroso maligno, em
paciente com 50 anos de idade, admitida para o tratamento
cirargico de insuficiéncia cardiaca congestiva, devido a
presenga do tumor cardiaco. Segundo os autores, os exames
pré-operatorios mostravam a presenca de grande tumor na
parede septal e posterior do atrio esquerdo. O tumor foi
completamente retirado e a parede do atrio reconstruida com
enxerto de pericardio. O diagnostico histopatologico
concluiu pelo histiocitoma fibroso maligno e a paciente

apresentou ma evolucao pés-operatoria, com disseminagao
do tumor.

CHAN et al. [2] relatam a efic4cia da biopsia endocardica
através de abordagem transeptal. E descrito caso de sarcoma
de atrio esquerdo que foi diagnosticado através de bidpsia
endocardica transeptal monitorada por ecocardiograma.

MORIN etal. [13] descrevem o leiomiossarcoma mixdide
de atrio esquerdo como neoplasia extremamente rara € o
comparam com o mixoma de atrio esquerdo. Segundo os
autores, o leiomiossarcoma mixéide de atrio esquerdo
constitui-se em um tumor raro e maligno, que
predominantemente desenvolve-se no atrio esquerdo, ao
contrario das descri¢des de outros autores que relacionam
os sarcomas preferencialmente com as cavidades cardiacas
direitas. Os autores relatam caso de paciente de 53 anos de
idade com sintomas de estenose de valva mitral e hipertensao
pulmonar severa. Ecocardiograma e estudo angiografico
revelaram tumor no atrio esquerdo, inicialmente interpretado
como mixoma de atrio esquerdo. O tumor foi retirado e os
estudos histopatolégicos, imunohistoquimicos e por
microscopia eletronica revelaram a linhagem do tumor.
Nenhum tratamento adicional foi realizado (radioterapia)
segundo os autores, devido a hipertensdo pulmonar severa
do paciente. Exames de rotina realizados dois meses apds a
operacao revelaram recidiva do tumor.

BRUNNER LA ROCCA et al. [8] relatam caso de paciente
que apresentava massa de atrio esquerdo, no qual a
ressec¢ao nao foi possivel por dois fatores: o aspecto de
pseudotumor inflamatério e as atipias celulares sugeriam
diagnostico de sarcoma do musculo cardiaco. Exames
imunohistoquimicos (PCNA, MIB-1/Ki67, bcl-2 positivo, pS3
negativo e perda focal de nm23) sugeriam a malignidade do
tumor, porém ndo confirmaram a linhagem histologica.
Paciente foi acompanhado durante 28 meses, apos os quais
apresentou metastases na coluna e novo crescimento do
tumor. Submetido a radioterapia, segundo os autores,
apresentou evolucdo ainda favoravel durante 15 meses.

WIPPERMANN et al. [11] relatam reoperagao radical para
o tratamento de leiomiossarcoma do musculo cardiaco.
Segundo os autores, os leiomiossarcomas do coragao
correspondem a menos de 0,2% de todos os tumores
cardiacos e, nos casos de tumores grandes e invasivos, a
possibilidade de transplante cardiaco pode ser cogitada.
Relatam reoperagdo de paciente submetido a extirpagao de
leiomiossarcoma de coragdo dois anos antes do segundo
procedimento cirurgico, com sucesso. De acordo com os
autores, existe ainda esta possibilidade antes do transplante
cardiaco.

TODA et al. [14] descrevem o diagndstico e tratamento
de jovem de 16 anos de idade, submetido a resseccdo de
histiocitoma fibroso maligno do coracdo. Segundo os
autores, 0 paciente apresentava grave dispnéia no momento
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da admissao e os exames complementares revelaram tumor
de 10 cm de diametro localizado no atrio esquerdo. O paciente
foi submetido a ressec¢do completa do tumor e o exame
anatomopatolégico demonstrou o histiocitoma maligno.
Nenhum tratamento complementar foi indicado (radio ou
quimioterapia) e ndo ha evidéncias de metastases ou recidiva
do tumor nove meses ap6s o procedimento. Ainda segundo
os autores, ha 42 casos descritos na literatura de histiocitoma
fibroso maligno, confirmando a raridade deste tipo de
neoplasia.

Por sua vez, os tumores metastaticos para o coragdo e
saco pericardico apresentam incidéncia maior que os tumores
primitivos do musculo cardiaco. Os tumores metastaticos
para o coragdo podem ser encontrados em até 6% das
necropsias que revelaram tumores malignos. Carcinomas,
dentre eles os carcinomas de pulmao, e os sarcomas (de
qualquer localizacdo) podem originar metastases para o
coragdo e seus envoltdrios. A disseminagao por via linfatica
ou por contigiiidade ¢é responsavel pela presenca das
metastases no pericardio, no miocardio, porém raramente
no endocardio.

Assim como os carcinomas, outros tumores de linhagem
epitelial também tém o miocardio como 6rgdo alvo para suas
metastases. Entre eles, o melanoma maligno € responsavel
por cerca de 44% de metéstases para o coracao e pericardio
[1]. Os sintomas clinicos podem ser escassos nos quadros
iniciais. Por outro lado, raramente o paciente desenvolve
insuficiéncia cardiaca, como nos casos de tumores epiteliais
endovasculares. As manifestacdes clinicas, representadas
pelos distarbios de condugao do estimulo elétrico cardiaco
e arritmias, podem ocorrer em até 10% dos casos. As
metastases dos melanomas para o saco pericardico podem
ser responsaveis pelo acaimulo de liquido entre as serosas e
pelo tamponamento cardiaco como diagnoéstico inicial da
doenca.

Varios autores [2,6,15] descrevem a alta sensibilidade e
especificidade para o diagnostico das massas intracardiacas
que o ecocardiograma pode fornecer. Descrevem também a
necessidade de associagdo entre tal método de imagem e a
bidpsia realizada por via endovascular, quer por via transeptal
ou diretamente sobre a massa intracardiaca.

Segundo GINDEA et al. [4], os melanomas malignos
metastaticos para o cora¢ao tém alta incidéncia, podendo
ocorrer em até 64% das necropsias de pacientes que
morreram por esta neoplasia. A presenca de metastase
cardiaca estd associada, nestes pacientes, a larga
disseminagdo da doenca e envolvimento de multiplos 6rgaos.
Os autores descrevem a presenca de tumor maligno
pleomérfico, obliterando ambas cavidades ventriculares, cujo
diagnostico de melanoma maligno foi feito por avaliagdo
imunohistoquimica. Segundo os autores, o paciente foi
admitido referindo dispnéia progressiva nos trinta dias
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anteriores a consulta. Além da taquicardia e da dispnéia
objetiva, apenas pequeno sopro sistolico era audivel na
regido precordial. Um ano antes o paciente havia sido
submetido a exérese de melanoma na regido dorsal. A
radiografia de torax ndo demonstrou alteracdes e o
eletrocardiograma revelou taquicardia sinusal, retardo na
conducdo intraventricular do estimulo atrial e alteragoes nao
especificas do segmento ST e da onda T. O ecocardiograma
revelou extensa massa intramiocardica, que exercia
compressdo das cavidades ventriculares direita e esquerda.
A ressonancia nuclear magnética e a biopsia endovascular
foram exames importantes na determinagao do diagndstico
e do tratamento deste paciente, segundo os autores. Sugerem
que a ressonancia magnética pode ser utilizada, fornecendo
informagdes importantes do acometimento do coragdo e de
estruturas intratordcicas, principalmente quando o
ecocardiograma apresentar dificuldades técnicas na sua
realizagao.

ROSARIO et al. [15] relatam a ocorréncia de metastase
cardiaca de melanoma ocular em paciente de 84 anos de
idade. Segundo os autores, os tumores cardiacos geralmente
representam causas de sintomas como a sincope, por
obstruirem e dificultarem o fluxo sangiiineo através do
ventriculo esquerdo. Relatam que os melanomas malignos
sdo tumores com este potencial, apesar do pequeno nimero
de casos descritos na literatura em que o envolvimento do
endocardio por tumores ¢ a origem de todos os sintomas.
Descrevem a presenga de massa de 6,2 x 3,2 cm, mével e ndao
homogeénea, ocupando quase toda a cavidade do ventriculo
esquerdo, detectavel pelo ecocardiograma transtoracico, e
que era impulsionada pelo fluxo sangiiineo através da valva
aortica, a cada sistole. Submetido a ventriculotomia esquerda
e remoc¢ao de massa enegrecida pediculada aos musculos
papilares, o paciente apresentou hemorragia mediastinal
fatal, no periodo pos-operatorio. Para os autores, as
neoplasias primarias do coragdo sdo extremamente raras,
sendo observadas e 0,0017 a 0,28% das necropsias. As
metastases para o coragdo podem incidir com mais
freqiiéncia, podendo ocorrer de 1,5 a 21% dos pacientes
com neoplasias. Neste grupo, os melanomas podem
corresponder até a 65% das metastases cardiacas, nos
pacientes com neoplasia disseminada. Segundo relato dos
autores, ha apenas 16 casos de melanoma cutaneo
metastatico apresentando-se como massa intracardiaca
pediculada [15-17]. Tipicamente o envolvimento cardiaco
do melanoma metastatico refere-se a disseminagao para o
saco pericardico e miocardio. Neste relato, os autores
descrevem o primeiro caso de metastase de melanoma para
o endocérdio, sendo o tumor primario identificado no globo
ocular. Sugerem também a possibilidade de bidpsia
endocardica e a realizagdo de quimioterapia pré-operatoria
para diminuir o tamanho da massa intracardiaca.
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GAUDREE et al. [16] relatam caso de paciente de 70
anos de idade, previamente submetido a enucleagdo de olho
esquerdo por melanoma, trés anos antes. Descrevem a
presenca de duas massas intracardiacas, no atrio direito e
no ventriculo esquerdo, cuja ressec¢@o e bidpsia mostraram
tratar-se de melanoma maligno. O paciente foi submetido a
tratamento quimioterdpico e acompanhamento,
permanecendo em bom estado geral cinco anos apds o
diagnostico. Os autores discutem a possibilidade de
metastase do melanoma ocular para o coragao, assim como
apossibilidade de tumor primitivo do coragao, de remissao
espontanea e de cura com a ressec¢do cirurgica sem
tratamento complementar subseqiiente.

WIKBERG et al. [ 18] descrevem em seus relatos novos
aspectos das melanocortinas e seus receptores teciduais. O
conhecimento da melanocortina, de seus receptores, a
identificagcdo de cinco receptores para melanocortina e a
descoberta de dois antagonistas endogenos para estes
receptores tém despertado grande interesse dos
investigadores neste campo. Os autores discutem a
farmacologia, fisiologia e mecanismos de biologia molecular
das melanocortinas e seus receptores. Em particular, revisam
as relacdes entre as melanocortinas e o sistema imunoldgico,
com atencdo especial ao sistema cardiovascular e aos
melanomas.

KAZA etal. [19] descrevem a possibilidade de resseccao
de tumores intracardiacos utilizando-se o sistema de
circulacdo extracorpdrea, aortotomia e introducdo de
equipamento de video-cirurgia através da aortotomia e da
valva aortica, possibilitando visdo direta e ampla das massas
intracardiacas. Descrevem a eficacia do método, utilizado
pararesseccao de tumor pediculado no septo interventricular
sob visdo endoscépica (principalmente nos casos em que a
visdo direta do tumor estiver prejudicada) com bons
resultados e sem recidiva do tumor no musculo cardiaco.

Neoplasias cardiacas t€ém incidéncia bastante reduzida,
sejam primarias ou metastaticas, quando comparadas com
neoplasias que acometem outros 6rgaos, por exemplo, mama,
pulmdes, prostata e intestino. As neoplasias primarias do
musculo cardiaco e dos componentes intracardiacos
representam raridade, variando sua incidéncia na literatura
entre 0,0017 e 0,28%. Os principais tipos histologicos dos
tumores primarios do coragao sdo os mixomas, fibromixomas
e os sarcomas. A invasao direta por continuidade, por
contigiiidade ou por disseminagao linfatica ou hematogénica
dos carcinomas e melanomas pode acometer os tecidos do
coracdo em 6 a 10% dos pacientes que apresentem estes
tipos de tumores. Carcinomas ou adenocarcinomas que
invadem o coracdo e seus envoltorios habitualmente sdo
originarios do parénquima pulmonar adjacente. Equivalente
numero de casos de tumores metastaticos para o coragao ¢é
representado pelo melanoma. Dentre os tumores metastaticos

para o miocardio, os melanomas podem representar de 30 a
65% dos casos [1].

Estatisticamente os tumores primarios do coracao
desenvolvem-se preferencialmente nas cavidades cardiacas
esquerdas como, por exemplo, os rabdomiossarcomas e 0s
mixomas do atrio esquerdo. Pode ou nao haver invasao e
comprometimento de cavidades cardiacas direitas no
momento do diagnostico ou do aparecimento dos primeiros
sintomas [2,5,9,13-15,20].

Por sua vez, os tumores metastaticos para o coragdo ocorrem
predominantemente no pericardio (disseminagao linfatica) e nas
cavidades direitas (teoria da disseminagdo hematogénica).

Nos pacientes em que existe disseminagao do tumor para
o pericardio, os sinais e sintomas iniciais e predominantes
referem-se a presenca de exsudato neoplasico ao redor do
coracdo. Sdo, portanto, relacionados aos derrames
pericardicos volumosos e ao tamponamento cardiaco [20].

Ao considerarmos os tumores que acometem o musculo
cardiaco, primarios ou metastaticos, a principal forma de
manifestacdo sdo as arritmias e os distarbios de condugao
do sistema elétrico do coracao. Fibrilagao atrial, flutter atrial,
extrasistoles ventriculares isoladas ou freqiientes, bloqueio
de ramo direito (e de suas divisdes) sdo fendmenos
freqiientemente observados nestes pacientes. Sinais e
sintomas de insuficiéncia cardiaca congestiva sao relatados
e relacionados a tumores cardiacos que acometem as
cavidades cardiacas direitas, preferencialmente. Na verdade,
manifestam-se com sintomatologia de obstrucdo ao fluxo
de sangue através do VD, necessitando diagndstico
diferencial com infarto de VD, tromboses de veias supra-
hepaticas, trombose de veias cavas superior, sindrome de
compressdo de veia cava superior, tumores do mediastino,
estenose pulmonar, dentre outros [1,3,11,16].

Varios outros sinais e sintomas podem ser relatados nos
pacientes com neoplasias do coragdo, em menor freqiiéncia,
sdo eles: dor tordcica e/ou precordial, dispnéia aos esforcos,
desmaios, tonturas, sincopes e convulsdes. Importante
ressaltar que estes sintomas inespecificos, nos pacientes
com tumor no coragdo, sao muito mais freqiientes em outras
doencas ndo neoplasicas do sistema cardiovascular, entre
elas as arritmias, a insuficiéncia coronariana, as afecgoes
orovalvares e os quadros agudos da aorta.

As arritmias sdo as formas de manifestagdo mais
freqiiente dos tumores cardiacos, primarios ou metastaticos.
Sua fisiopatologia pode estar relacionada ao estimulo
mecanico que pode gerar, assim como pelo edema que pode
ocorrer ao redor no tumor. Admite-se que tumores
pediculados possam ser mais arritmogénicos que os tumores
sésseis nas fases iniciais da doenca [15].

Os demais sinais e sintomas podem ser inespecificos e é
importante o diagnostico diferencial com outras patologias
cardiopulmonares.

69



LIMA, PRL ET AL - Tumores cardiacos malignos

Rev Bras Cir Cardiovasc 2004; 19(1): 64-73

O exame fisico e os exames laboratoriais podem ser
inespecificos e inconclusivos.

A radiografia de térax evidencia, na maioria das vezes,
aumento da area cardiaca, porém dificilmente pode induzir a
suspeita clinica de uma neoplasia do miocardio. Sinais de
aumento de cavidade cardiacas direita e esquerda podem
ser encontrados nas miocardiopatias dilatadas, com ou sem
arritmia. Sinais radiograficos de tamponamento cardiaco sdo
0s que mais podem levar & suspeita clinica de neoplasia,
mesmo que no pericardio, inicialmente. Em nosso meio, cerca
de 60 a 70% dos derrames pericardicos diagnosticados sdo
devidos a tuberculose pericérdica. Entre 20 a 25% dos casos
pode-se comprovar a etiologia neoplasica do exsudato
pericardico. Outras causas de aumento de area cardiaca,
devido ao acumulo de liquido no pericardio, podem ser o
lupus eritematoso sistémico (LES), o hipotireoidismo,
dermatopoliserosites de maneira geral, desnutri¢ao,
insuficiéncia renal cronica, insuficiéncia hepatica, quadros
infecciosos agudos em pacientes imunossuprimidos e/ou
transplantados, entre outras doencas.

A presenca de alteragdes do ritmo cardiaco ou da
conducdo do estimulo, detectadas ao eletrocardiograma,
também podem ser inespecificas e comportam varios
diagnosticos diferenciais (Figura 4).

A1 B LT
Fig. 4 - Eletrocardiograma de paciente com melanoma de VD. Notar
a inespecificidade das alteragdes: ritmo sinusal; PR=0,16 ms; eixo
QRS=30°; altera¢des inespecificas da repolarizagdo ventricular em
parede anterior (“R” amplo e “T” negativa em V1)

O ecodopplercardiograma constitui-se no exame com
maior sensibilidade e especificidade para o diagnostico das
massas intracardiacas, principalmente nos mixomas atriais
[5,6,9,16]. A presenca de lesdo vegetativa, pediculada ou
séssil, em um dos folhetos valvares ou no aparelho valvar,
na auséncia de sinais e sintomas infecciosos e
freqiientemente associado a arritmias, pode levar ao
diagnostico de tumor cardiaco. Obstrugdo ao fluxo de
sangue, local de origem do tumor, relacdo com as estruturas
intracavitarias, comprometimento do miocardio e do
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pericardio sao informagdes que podem ser obtidas com o
ecodopplercardiograma transtoracico ou com o
ecocardiograma transesofagico.

Outros métodos de imagem, como a tomografia
computadorizada e a ressondncia magnética do térax
(angioressonancia), podem ser uteis na avaliagdo das
estruturas circunvizinhas, determinando se o tumor pode
ter origem em Orgdos intratoracicos ou ndo. Neoplasias
pulmonares, carcinomas do timo e linfomas, podem ser
avaliados por estes métodos [4]. As neoplasias malignas do
timo (timomas estagio III, segundo MASAOKA etal. [21]) e
os linfomas intratoracicos, quando nao diagnosticados em
fase inicial podem comprimir e/ou invadir diretamente as
estruturas mediastinais vizinhas, como o coragdo, grandes
vasos, pulmoes e traquéia. Geralmente os sinais e sintomas
clinicos estdo relacionados a sindrome de compressao da
veia cava superior. O diagndstico pode ser feito através de
biopsia transtordcica dirigida por tomografia
computadorizada de torax (Figura 5).

Fig. 5 - Tomografia computadorizada de torax. Notar a presenga de
lesdo expansiva, hipodensa, de limites bem definidos, acometendo
a parede anterior do coracio (seta)

De maneira semelhante, os tumores renais (tumor de
Wilms) e das glandulas supra-renais também podem
comprometer o sistema cardiovascular. A invasdo das veias
renais pelas neoplasias citadas anteriormente pode dar
origem a “trombos neoplasicos” que invadem o atrio direito
através da veia cava inferior. “Embolos neoplasicos” podem
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comprometer ambos pulmdes (metastases) e a invasao direta
do musculo cardiaco por estas neoplasias ocorre mais
raramente.

Mesmo nos casos de tumores proprios do coragdo,
primarios ou metastaticos, a tomografia e a ressonancia
fornecem informagdes importantes. O aspecto do tumor, a
presenga de areas com diferentes coeficientes de atenuacao,
o tamanho do tumor, as camaras cardiacas envolvidas, o
comprometimento septal atrial ou ventricular, o
acometimento da aorta ou da artéria pulmonar, a caracteristica
uni ou multifocal do tumor dentro do coragdo podem ser
relatados nestes exames.

O cateterismo cardiaco pode ser indicado associado ou
nao a realizagdo de bidpsia miocardica ou tumoral, por via
endovascular [2]. Nao hé relatos na literatura quanto a critérios
para a indicacdao de biopsia de tumores cardiacos,
principalmente devido a incidéncia extremamente baixa. Em
nossa opiniao, a realiza¢ao da bidpsia endovascular deveria
ser realizada nos casos em que os demais métodos de imagem
demonstrem a irressecabilidade do tumor cardiaco e a auséncia
de acometimento de outros 6rgdos por neoplasias. Assim, a
determinag@o do tipo histolégico do tumor do coracdo ¢
importante para direcionar o tratamento (Figura 6).

D SISTOLE

Fig. 6 - Cineangiocoronariografia. Notar a presenca de grande falha
de enchimento na cavidade ventricular direita (comparar imagens da
sistole e diastole de VD), determinante de restri¢do importante ao
enchimento diastolico de VD. Notar area de hipervascularizagio,
com predominio de vasos neoformados a partir da artéria coronaria
direita, para a irrigagdo do tumor (setas)

Nos casos de pacientes em que prevalece a suspeita de
mixoma do atrio esquerdo ou de trombos intramurais, a
biopsia endovascular esta contra-indicada pelo risco de
embolia e de disseminag@o da neoplasia para outros 6rgaos.

O tratamento cirurgico seria o método terapéutico de escolha.

Recentes estudos com antigenos e histocompatibilidade
e com melanocortinas e seus receptores podem relacionar o
tropismo das células do melanoma pelos midcitos do coragao
[18,22]. Tal fato explicaria a alta incidéncia de metastases de
melanoma para o miocardio, nos pacientes com disseminacao
sistémica do melanoma. A “imunoatragdo” entre as c¢lulas
do melanoma e o musculo cardiaco pode também ser a
explicagdo para o fato de pacientes operados por melanoma
ocular ou de pele, livres de doenga neoplasica no sitio
primitivo, apresentarem “metastases de melanoma’ isoladas
para o miocardio. Poder-se-ia adotar critérios para a formagao
de grupo de risco, quando analisamos pacientes idosos
submetidos a resseccdo de melanoma da pele ou do globo
ocular e que apresentem arritmia de etiologia indeterminada.

No campo das hipdteses, o diagndstico de melanoma
unicamente no miocardio pode sugerir a presenca de tumor
muito pequeno, ndo detectado em outros 6rgdos, ou nas
mucosas. Nao existem evidéncias na literatura de que células
miocardicas possam adquirir comportamento maligno e
sintese de melanina. Estudos realizados com células
totipotentes e implantes destas no musculo cardiaco talvez
possam esclarecer este fato no futuro [18].

Nos casos de melanomas localizados, pediculados
ou sésseis, pequenos e que possam ser ressecados, o
tratamento cirargico deve ser indicado. A resseccdo cirargica
dos tumores intracardiacos, como 0s mixomas, tem baixa
morbidade e mortalidade se comparados com os tumores
que infiltram as paredes do coragdo, como os melanomas e
os sarcomas (Figura 7).

A faixa etéria dos pacientes, a fragilidade dos 6rgos e tecidos,
os riscos inerentes a cirurgia cardiaca e a circulago extracorporea
€ 0 comportamento incerto e agressivo do melanoma sao fatores
determinantes de alta mortalidade nestes pacientes, tanto no
periodo po6s-operatoério imediato quanto tardio [ 14,16].

Nao existem relatos na literatura, também pela incidéncia
extremamente baixa, quanto ao tratamento quimio ou
radioterapico dos melanomas cardiacos, operados ou nao.
Assim, nao € possivel determinar o impacto do tratamento
paliativo na sobrevida destes pacientes. Pacientes com
melanoma disseminado e com metastases cardiacas
apresentam sobrevida extremamente baixa, com ou sem
tratamento.

Podemos concluir que os melanomas e os demais
tumores cardiacos podem se manifestar através de arritmias
e disturbios de ritmo, podendo ou nio causar obstrucao
ao fluxo sangiliineo no coragdo. Sua incidéncia ¢
extremamente baixa, porém a agressividade das células
tumorais € o potencial de disseminacdo determinam
mortalidade alta. O diagnostico inespecifico de massa
tumoral intracardiaca pode ser feito por métodos
convencionais de imagem, como o ecocardiograma, a
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tomografia computadorizada e a ressonancia magnética
do tdrax. O cateterismo cardiaco pode ter indicagdo nos
casos de bidpsia endovascular da massa, mais raramente.
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Fig. 7 - Aspecto microscopico do tumor invadindo fibras musculares
cardiacas. Notar o aspecto infiltrativo do tumor, a invasdo e
destrui¢do das fibras miocardicas pela neoplasia (setas brancas
largas) e a presenca de grande quantidade de melanina (setas finas
e negras)

O tratamento € cirurgico preferencialmente; porém, as
condi¢des locais do coragdo ¢ do tumor associadas a
fragilidade dos 6rgdos acometidos e a faixa etaria habitual
destes pacientes, sdo fatores que determinam alta
mortalidade (Figura 8).

Fig. 8 - Timoma maligno invadindo estruturas mediastinais e o
coragdo. Notar a presenga de massa tumoral (seta) de aspecto
nacarado obliterando completamente a valva tricuspide. Fotografia
de necropsia de paciente jovem com sintomas de compressdo de
veia cava superior e “tamponamento” cardiaco.
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A luz dos recentes avangos apresentados pelos
estudos imunohistoquimicos, genéticos e da biologia
molecular podemos sugerir que estudos multicéntricos e/
ou metanalises devam ser realizados, visando agrupar os
casos relatados na literatura, propiciando estudos que
tentem determinar a melhor maneira de conduzir o
tratamento destes pacientes.

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

1. Dallan LAO, Pomerantzeff PMA, Stolf NAG. Tumores do
coragdo. In: Raia AA, Zerbini EJ, editores. Clinica Cirurgica
Alipio Corréa Neto. Sdo Paulo: Sarvier; 1988. p 791-7.

2. Chan KL, Veinot J, Leach A, Bedard P, Smith S, Marquis JF.
Diagnosis of left atrial sarcoma by transvenous endocardial
biopsy. Can J Cardiol 2001; 17:206-8.

3. Ledo LEV, Giudice R, Yamashita HK, Conforti CA, Crotti
PLR, Oliveira R. Thoracoscopic relief of symptomatic
lipomatous hypertrophy of atrial septum. In: The 2" minimally
invasive thoracic surgery interest group. International
Symposium:  Controversies in  cardiothoracic
surgery;1998;Hong Kong (China). Anais. Hong Kong
(China):Minimally Invasive Thoracic Surgery Interest Group;
1998. p47.

4. Gindea AJ, Steele P, Rumancik WM, Culubret M, Feiner H,
Sanger JJ et al. Biventricular cavity obliteration by metastatic
malignant melanoma: role of magnetic resonance imaging in the
diagnosis. Am Heart J 1987; 114:1249-53.

5. Kaynak K, Besirli K, Arslan C, Ozgiiroglu M, Oz B. Metastatic
cardiac myxoma. Ann Thorac Surg 2001; 72:623-5.

6. Sadeghi N, Sadeghi S, Karimi A. Mitral valve recurrence of a
left atrial myxoma. Eur J Cardiothorac Surg 2002; 21:568-73.

7. Uchikawa S, Nakajima M, Hirayama T, Misumi H, Shimokawa
Y, Kamio T. A case of a left atrial primary malignant fibrous
histiocytoma. Kyobu Geka 2001; 54:77-9.

8. Brunner-La Rocca HP, Vogt PR, Burke AP, Schneider J,
Jenni R, Turina MI. A primary cardiac sarcoma with
unusual histology and clinical course.Ann Thorac Surg
2001; 71:1675-7.

9. Fabricius AM, Autschbach R, Lochhaas L, Brose S, Mohr
FW. Primary left-atrial leiomyosarcoma. Thorac Cardiovasc
Surg 2000; 48:306-8.



LIMA, PRL ET AL - Tumores cardiacos malignos

Rev Bras Cir Cardiovasc 2004; 19(1): 64-73

10.

11.

12.

13.

14.

15.

Fukuoka M, Hagiwara M, Shimoshige S, Hirata A, Adachi T,
Komura H et al. Primary leiomyosarcoma of the heart
subsequent to double carcinomas of the thyroid and lung. Heart
Vessels 2000; 15:100-2.

Wippermann J, Albers JM, Brandes H, Wahlers T. Redo-
extirpation of a cardiac leiomyosarcoma to avoid
transplantation. Thorac Cardiovasc Surg 2002; 50:62-3.

Kwok BW, Hunt SA. Neoplasia after heart transplantation.
Cardiol Rev 2000; 8:256-9.

Morin JE, Rahal DP, Hiittner 1. Myxoid leiomyosarcoma of
the left atrium: a rare malignancy of the heart and its comparison
with atrial mixoma.Can J Cardiol 2001; 17:331-6.

Toda R, Yotsumoto G, Masuda H, Sakata R, Umekita Y. Surgical
treatment of malignant fibrous histiocytoma in the left atrium and
pulmonary veins: report of a case. Surg. Today 2002; 32:270-3.

Rosario RT, DiMaio DJ, Lapham RL, Sweeney M, Smalling
R, Barasch E. Metastatic ocular melanoma to the left ventricle
inducing near-syncope attacks in an 84-year-old woman. Chest
2000; 118:551-3.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

Gaudrée L, Chabrun A, Corbi P, Levillain P, Herpin D.
[Intracardiac metastasis of malignant melanoma. Literature
review and case report]. Arch Mal Coeur Vaiss 2000;
93:1339-42.

Gutierrez PS, Mansur AJ. Metastatic neoplasia involving a
mitral bioprosthesis. Lancet Oncol 2001; 2:232.

Wikberg JE, Muceniece R, Mandrika I, Prusis P, Lindblom J,
Post C et al. New aspects on the melanocortins and their
receptors. Pharmacol Res 2000; 42:393-420.

Kaza AK, Buchanan SA, Parrino GP, Fiser SM, Long SM,
Tribble CG. Cardioscope-assisted escision of a left ventricular
tumor: a case report. Heart Surg Forum 2002; 5:75-6.

Carlin BW, Dianzumba S, Joyner CR. Metastases to the right
ventricle. Chest 1988; 93:1320.

Masaoka A, Monden Y, Nakahara K, Tanioka T. Follow-up
study of thymomas with special reference to their clinical

stages. Cancer 1981; 48:2485-92.

Carosella ED. HLA-G: fetomaternal tolerance. C R Acad Sci
111 2000; 323:675-80.

73



