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Tumores Cardiacos Obstrutivos
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Resumo

Tumores cardiacos sdo entidades clinicas consideradas
raras e podem acometer qualquer tecido cardiaco. Os
tumores cardiacos metastaticos (secundarios) sdo mais
frequentemente diagnosticados que os tumores primarios
(malignos ou benignos). Ambos podem causar obstrugoes
valvares e/ou das vias de entrada e saida de quaisquer cdmaras
cardiacas, causando sintomas de insuficiéncia cardiaca, além
de embolizacées e arritmias. O tratamento dos tumores
benignos geralmente é cirdrgico, e o dos tumores metastaticos
e malignos primarios dependera da origem e do tipo, com
progndstico reservado. A recorréncia dos tumores benignos
é frequente. O objetivo deste artigo é proporcionar ao
clinico ferramentas para otimizar o diagnéstico, diagnéstico
diferencial e tratamento de tumores com caracteristicas
obstrutivas, causadores de insuficiéncia cardiaca.

Introducao

O achado de massas cardiacas é um desafio frequente
na prética clinica. Elas abrangem uma ampla gama de
apresentacoes tais como tumores, trombos, vegetagoes e
alteracoes estruturais anémalas.’? Os tumores cardiacos,
massas a serem abordadas neste artigo, podem ser divididos
em primarios e secunddrios. Os primarios sao muito raros,
com a incidéncia descrita como 1,38/100 milhdes de
individuos® e achados em menos de 1:2.000 necrépsias."
Estima-se que 90% deles sejam benignos e originados no
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miocardio ou no pericardio, sendo na sua maioria mixomas
nos adultos e rabdomiomas em criangas.* J& os tumores
primdrios malignos na maioria sdo sarcomas, seguidos
pelos linfomas.* Os tumores secundérios (metastases)
sao malignos por definicao e apresentam incidéncia mais
elevada que os tumores primérios.®

Os tumores cardiacos podem ser achados incidentais,
algo que se tornou mais frequente na dltima década
com os avangos dos métodos de imagem.® Podem ser
assintomdticos ou levar a manifestagoes sistémicas, embolias
e comprometimento das estruturas cardiacas. Dependendo da
localizagao e tamanho do tumor, os sintomas mais frequentes
sao dispneia, dor tordcica, hipotensdo, cianose, sincope e
arritmias. Esses sintomas sdo resultados do efeito da massa
que interfere na fungao das estruturas cardiacas e no fluxo
sanguineo corondrio ou intracavitario.” A diferenciacao
entre tumores benignos e malignos é importante do ponto
de vista prognéstico, mas devemos ressaltar que mesmo
tumores benignos podem ter repercussao clinica importante
relacionada a sua localizagdo e tamanho. O emprego de
multimodalidade de imagem geralmente é necessdrio para
avaliacdo da etiologia dos tumores cardiacos.® A localizagdo
e o aspecto da massa, caracteristicas da imagem e idade do
paciente sao alguns fatores (teis para o diagnéstico, que na
maioria das vezes exclui a necessidade de biépsia. Os tumores
cardiacos obstrutivos apresentam distribuicao relativamente
previsivel nos ventriculos, atrios e valvas, como demonstrado
na Figura 1.” Devemos destacar que a abordagem terapéutica
deve ser individualizada, levando em consideracao fatores
como possibilidade de ressecgao cirdrgica do tumor,
comorbidades e o prognéstico da doencga oncolégica, no
caso dos tumores secundarios. Dessa forma, o tratamento
dos tumores cardiacos envolve decisdes compartilhadas
pela equipe multidisciplinar.’

Nesta revisao focaremos no diagnéstico e tratamento dos
tumores cardiacos primérios e secunddrios cuja manifestagao
clinica estd associada a obstrucao hemodindmica causada
pelo tumor, desencadeando insuficiéncia cardiaca,
sincope e choque. Os tumores de pericardio e tumores
extracardiacos associados a compressao e sindrome de
baixo débito cardiaco ndo serao abordados.
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Nao ha descrigbes relevantes

Metéstases

Figura 1 - Localizagédo especifica dos principais tumores cardiacos obstrutivos detectados a ecocardiografia transtoracica. Adaptado de Griborio Guzman

AG et al. T Caracteristica maligna.

Utilizacao da imagem cardiovascular para diagnéstico de
tumores cardiacos obstrutivos

Massas intracardfacas associadas a choque, sincope ou
baixo débito cardiaco demandam investigacao nao invasiva,
se possivel evitando procedimentos invasivos, como biépsia
do tecido investigado. Atualmente, a investigagao por
multimodalidade de imagem permite esclarecer a etiologia
da maioria dessas massas.

1) Ecocardiograma transtoracico

a. Bidimensional com Doppler: método amplamente
disponivel, constitui a técnica de imagem de primeira
linha para a investigagao diagnéstica na suspeita de
massa intracavitdria cardfaca. O exame pode delinear
a localizagdo, tamanho, tipo de fixagdo, mobilidade e
consequéncias hemodinamicas, além da presencga de
derrame pericardico ou outras anormalidades associadas.
Além disso, o uso do Doppler permite avaliar débito
cardiaco e gradiente instantdneo entre as camaras,
importante em casos de obstrugao tumoral (Figura 2).
Sua utilidade pode ser limitada em pacientes com janela
acustica desfavoravel, como em obesos, naqueles com
DPOC ou enfisema subcutaneo, ou na investigagao de
massas oriundas de veias cavas ou ramos pulmonares.

b. Ecocardiograma tridimensional: fornece dados
adicionais anatémicos na caracterizagao espacial do tumor,
capazes de aumentar a acurdcia diagnéstica do método,
auxiliar na estratégia cirdrgica e monitorar resultados
imediatos e tardios de procedimentos.

ABC Heart Fail Cardiomyop. 2022; 2(4):367-373

c. Ecocardiograma transesofagico: Gtil para complementar
a avaliagao anatémica e funcional quando o ecocardiograma
nao foi esclarecedor e para avaliagao intraoperatoria.

d. Ecocardiograma com contraste: tumores malignos,
como os sarcomas, sao bastante vascularizados, enquanto
os benignos, como os mixomas, ndo tém essa caracteristica.
Os trombos, uma condicao avascular bastante frequente, sao
os principais diagnésticos diferenciais. Assim, os contrastes
endocavitarios permitem caracterizar os limites e o formato
das massas, além de informar sobre a presenga ou auséncia
de neovascularizagao adjacente ao miocardio.®

2) Tomografia computadorizada cardiaca

Apresenta 6tima acurdcia para definigao anatémica do
tumor e de estruturas adjacentes, possibilitando avaliar
o potencial obstrutivo dessas estruturas (Figura 3). Além
disso, permite avaliacdo complementar da circulagao
coronariana, Gtil na avaliagdo de doenca coronariana
obstrutiva concomitante e eventual planejamento cirdrgico.
Seu uso exige o emprego de radiagdo ionizante e contraste
iodado. Dessa forma, sua utilizacdo deve ser considerada
quando os demais exames de imagem nao forem conclusivos.®

3) Ressonancia magnética cardiaca

Trata-se de modalidade diagnéstica indispensavel na
definicao etiolégica de tumores e massas cardiacas. Apresenta
a possibilidade de caracterizagao tecidual, permitindo a
definicao do contelido da estrutura estudada como gordura,
liquido, fibrose ou trombo, por exemplo. A avaliagdo da
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Figura 2 - Mixoma gigante em atrio esquerdo de adulto no ecocardiograma bidimensional. A) corte paraesternal de eixo longo. B) corte apical de quatro
cdmaras. Em ambas as imagens, o tumor obstrui a via de entrada do ventriculo esquerdo. C) Doppler continuo mostra elevagao de gradiente médio (14 mmHg)

compativel com obstrugédo.

Figura 3 - Tomografia cardiaca de paciente masculino, 58 anos, evidenciando
mixoma em topografia de atrio direito e esquerdo (setas). A,B) Imagens em
eixo curto do atrio esquerdo demonstrando protruséo do tumor no plano da
valva mitral, obstruindo parcialmente a via de entrada do ventriculo esquerdo.
C) Imagem em duas cdmaras, evidenciando extensdo da massa em seu maior
eixo. D) Imagem em corte das quatro cdmaras do coragdo, observando-se
pediculo tumoral aderido ao septo interatrial e a relagdo da massa com o orificio
valvar mitral. Imagem cortesia do Dr. Tiago Augusto Magalh&es.

perfusdo dos tumores cardiacos pode definir a magnitude
de sua vascularizacao, apontando indicios de malignidade.
Tem 6tima resolugao espacial/temporal, permitindo avaliagao
anatdmica da presenca de obstrugdo causada pelo tumor nas
vias de entrada e safda das cdmaras cardiacas (Figura 4), assim
como fluxos intracavitarios."" 2

4) PET/CT

A tomografia por emissdao de pésitrons associada a
tomografia computadorizada (PET/CT) é uma modalidade
que une a CT da radiologia e a PET da medicina nuclear em
um Unico exame, ajudando no estadiamento e na avaliagao
de recidiva e de resposta terapéutica de varios tipos de
cancer. Esse exame nao apresenta limitagdes quanto a janela
acustica, préteses metdlicas e insuficiéncia renal.®'3® O
PET/CT emprega radiofdarmacos para definir as imagens,
como a fluordesoxiglicose marcada com fldor-18 ("*F-FDG).
A captagdo dessa substancia pelas células tumorais reflete
atividade metabélica e grau de agressividade da doenca,
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Figura 4 - Ressonéncia Magnética do coragdo em paciente de 34 anos, portadora
de volumosa massa ocupando dtrio direito (setas). A) Imagem de cine-ressonancia
em incidéncia 4 cdmaras apresentam massa atrial direita ocupando parte do plano
valvar tricispide durante a diastole ventricular, com obstrugdo parcial a via de
entrada do ventriculo direito. Adicionalmente, observa-se derrame pericardico
discreto (cabegas de seta). Em B), observa-se plano do eixo curto do atrio
direito, onde se evidencia obstrugdo parcial do dstio da veia cava inferior pela
massa atrial. C, D) Imagens de realce tardio demonstram captagéo de contraste
paramagneético, o que torna improvavel o diagndstico de frombo intracavitario.
Imagens de perfuséo dindmica da massa (ndo demonstradas) demostraram que
essa estrutura apresentava sinais de alta vascularizagdo, sugerindo o diagnostico
de neoplasia maligna. Imagem cortesia do Dr. Tiago Augusto Magalhaes.

ajudando na diferenciagao entre tumores malignos e benignos
e, assim, evitando bi6psias cardiacas e tratamentos invasivos
desnecessarios."?

Tumores cardiacos secundarios obstrutivos

Os tumores cardiacos secundarios, como as metastases
cardiacas, sdao os tumores cardiacos mais frequentes na
pratica clinica, sendo 22 a 132 vezes mais comuns que as
neoplasias primarias do coragao.'”'® As metastases cardiacas
podem ocorrer por quatro vias: a) extensao direta, b)
corrente sanguinea, c) sistema linfatico (mais frequente), d)
disseminagao intracavitaria através da veia cava ou das veias
pulmonares. As cdmaras cardiacas direitas recebem a maior
parte da drenagem linfatica, sendo mais acometidas por
metdstases. Os tumores secunddrios apresentam localizagao
miocardica, endocardica ou pericardio e podem afetar
todas as faixas etdrias.” As metastases cardiacas podem ser

ABC Heart Fail Cardiomyop. 2022; 2(4):367-373
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encontradas em até 18% de individuos com céncer estagio
IV, principalmente melanoma e linfoma.”' Neoplasias
tordcicas como pulmio, mama e esofago também estao
entre os canceres mais comumente associados a metastases
para o coragao.'®??

Na maioria dos casos, as metdstases cardiacas sdo
clinicamente silenciosas e diagnosticadas apenas na
avaliagao post-mortem.” Quando sintomaticos, a principal
manifestacdo clinica é o derrame pericardio, com grau de
gravidade variavel. Nos tumores que acometem o miocardio,
pode ocorrer infiltragdo e edema da parede, causando
arritmias, como fibrilagao ou flutter atrial, e até bloqueios
atrioventriculares. Podem ocorrer manifestacoes associadas
a disfungao sistélica ou diastélica ventricular, principalmente
naqueles tumores com acometimento difuso dos ventriculos.
O infarto agudo do miocérdio é raro, podendo ser ocasionado
por trombo, compressao perivascular ou extrinseca. Nos
tumores que se disseminam através da veia cava, como
carcinoma renal e carcinoma hepatocelular, pode haver
obstrugao completa do atrio direito e bloqueio da valva
trictspide, resultando em clinica semelhante a pericardite
constritiva ou miocardiopatia restritiva.?

Como ja ressaltado, as cadmaras cardiacas direitas sao
as mais envolvidas pelos tumores secundarios, sendo uma
das apresentagbes mais graves dos tumores metastaticos a
obstrucao das camaras direitas. Esses casos se manifestam
com sinais e sintomas de insuficiéncia cardiaca direita,
tais como ascite, turgéncia jugular, edema de membros
inferiores, cianose, sincope, bloqueio de ramo direito, sopro
sistélico ejetivo na borda paraesternal esquerda, hipertensao
pulmonar e até morte stbita. Casos de embolismo pulmonar
secunddrios a fragmentacao e deslocamento do tumor?- ja
foram descritos. Tumores neuroenddécrinos podem ser mais
associados com insuficiéncia cardiaca por envolvimento
valvar, como na sindrome carcinoide. Ha relato de tumor

neuroendécrino ndo funcionante metastdtico para ventriculo
direito, levando a obstrucao da via de saida.?®

Existem inGmeros relatos de casos de metastases causando
obstrugao da via de saida ventricular relacionados a neoplasias
com sitio primario de diversas origens, tais como sarcoma de
tecidos moles, linfoma, leucemia, lipossarcoma, carcinoma
de ovario, adenocarcinoma renal, tumores hepdticos,
adenocarcinoma (pancreas e colorretal), e até carcinoma de
células escamosas de base de lingua.?*?27-30

Embora menos comuns, existem relatos de obstrucdo da
via de entrada (Figura 5) e via de saida do ventriculo esquerdo
em individuos com sarcoma sinovial de pé e leiomiossarcoma
pleomdrfico grau 1ll, ambos submetidos a tratamento com
quimioterapia e radioterapia paliativos e evolugao para ébito
entre 3 e 6 meses.”’” A obstrugao do ventriculo esquerdo
tem como principal manifestacao a dispneia progressiva. As
massas podem infiltrar a parede ventricular e avangar para a
via de saida, causando restricao ao fluxo. Uma apresentagao
semelhante foi descrita também em um individuo com
carcinoma renal de células claras; mesmo apés retirada
cirGirgica da massa, 6bito ocorreu apés 1 més.*'

Entre os métodos diagnésticos invasivos, destaca-se a
pericardioscopia, que permite a inspecao do pericardio e
epicardio e, entdo, a realizagio da bi6psia do tecido. E uma
potente aliada para o diagnéstico, sobretudo em doencas
de origem desconhecida, principalmente quando associada
a estudos de avaliagao patoldgica e molecular.” Nos casos
em que ha obstrugao de ventriculo direito, o uso de cateter
de Swan-Ganz pode ser til, e a cateterizagdo pode permitir
biépsia do tumor, entretanto com risco ndo desprezivel no
procedimento.?” O tratamento relacionado aos tumores
cardiacos secundarios depende da analise das complicagbes
e manifestagdes clinicas associadas a presenca da metastase
cardiaca, prognostico e status funcional do paciente,* nao
havendo diretrizes especificas para cada situagdo. Arritmias

Figura 5 - Ecocardiograma transtoracico (corte paraesternal longitudinal). Metdstase tumoral (osteossarcoma) originando-se em veia pulmonar superior direita
com extensdo para o atrio esquerdo e protrusdo para o ventriculo esquerdo. AE: atrio esquerdo; VE: ventriculo esquerdo; Tu: tumor; VSVE: via de saida do

ventriculo esquerdo; VD: ventriculo direito. Imagem dos autores.

ABC Heart Fail Cardiomyop. 2022; 2(4):367-373
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hemodinamicamente significativas devem ser tratadas com
cardioversao e ablagao por radiofrequéncia, quando indicadas.
Em casos de bloqueios avancados, o suporte com implante de
marcapasso pode ser necessario. O tratamento cirirgico deve
ser considerado em: a) casos cujo prognédstico é favoravel;
b) auséncia de envolvimento de outros sitios metastaticos;
¢) quando o tumor pode ser completamente removido; ou
d) na presenca de tumores obstrutivos. Quimioterapia e/ou
radioterapia adjuvantes devem ser realizadas em conjunto
conforme a especificidade do tumor.”

Para tumores obstrutivos, muitas vezes sao necessarias medidas
mais agressivas para garantir a estabilidade hemodinamica.
Estratégias de tratamentos como préteses (stents) na via de saida
do ventriculo direito em carcinoma sarcomatoide metastatico,
e mesmo cirurgia de emergéncia com ou sem reconstrugao
valvar pulmonar e/ou tricispide seguida de quimioterapia
neoadjuvante, ja foram descritas.?** Em boa parte dos
casos, as metdstases cardiacas sdo encontradas em tumores
ja muito disseminados, nos quais o tratamento paliativo com
quimioterapia e/ou radioterapia é uma das Unicas alternativas.
Em geral o prognéstico é ruim, com 6bito em menos de 6
meses'25,27—29,31,33

Tumores cardiacos primarios

Os tumores cardiacos sao raros (0,001% a 0,3%, segundo
estudos patoldgicos), sendo classificados como benignos ou
malignos, primdrios ou secundarios (metastaticos).

Os secundarios ocorrem com maior frequéncia. Apresentam
localizagao variavel (miocardio, endocérdio e pericérdio),
caracteristicas histopatoldgicas distintas e manifestagoes
clinicas dependentes da localizacdo e comprometimento
hemodinamico, podendo abranger todas as faixas etarias."

Na populacdo pediatrica, a maioria dos casos apresenta
padrao benigno com evolucao prognéstica satisfatéria. Dentre
os tumores primdrios benignos, os mais prevalentes e com
potencial obstrutivo estao representados, por ordem crescente de
frequéncia, pelos rabdomiomas, teratomas, fibromas e mixomas.

Os tumores malignos ocorrem em cerca de 10% dos casos
e apresentam comportamento agressivo com prognostico
limitado e alta mortalidade, sendo o rabdomiossarcoma o
subtipo primdrio mais prevalente.*

Tumores primarios benignos

Rabdomioma - Neoplasia cardiaca primdria mais comum
em criangas, correspondendo a mais de 60% dos tumores
cardiacos nessa faixa etdria. Aproximadamente 75% dos
casos sao diagnosticados no primeiro ano de vida, sendo a
maioria no perfodo pré-natal (eco fetal) ou neonatal. Pode ser
assintomatica ou manifestar-se por sinais de obstrucao ao fluxo
sanguineo, além de comprometimento da fungao miocardica
e arritmias. Existe uma forte correlagdo entre a presenca de
rabdomioma cardiaco e a esclerose tuberosa, presente em
50% das criangas com o tumor, que pode apresentar-se como
massa Gnica ou mdltiplas."

Apresenta padrao de crescimento bifasico, com aumento
progressivo até o inicio do terceiro trimestre de gestagao, com
regressao total ou parcial até o primeiro ano de vida, razdo

pela qual a conduta tende a ser conservadora, a menos que
a paciente apresente sinais de descompensagio cardiaca. E
um tumor ndo infiltrativo, ndo metastatizante, geralmente
localizado nos ventriculos, principalmente na regiao septal,
podendo causar obstrugao fixa ou dindmica nas vias de entrada
ou saida.*

Teratoma — Embora raro, corresponde a 2/3 dos tumores
cardiacos pediatricos, e é particularmente diagnosticado no
periodo fetal. Localiza-se comumente proximo aos vasos da
base, determinando derrame pericdrdico e comprometimento
miocérdico local e podendo levar ao 6bito fetal ou morte sdbita.

Assim como outros teratomas, sao massas sélidas com
componentes cisticos e neuroepiteliais.” "

Fibroma - Pode estar associado a Sindrome de Gorlin.
Localiza-se preferencialmente no septo ou na parede livre
ventricular, é geralmente nodular e Gnico, pode ser bem ou
mal delimitado, pode ter calcificagbes ou ndo, e ndo tem
tendéncia a regressdao. O tratamento € cirlrgico, através da
resseccao completa, mas nem sempre é possivel, devido ao
tamanho e ao aspecto infiltrativo, o que pode levar a indicagao
de transplante cardfaco.”

Mixoma — Mais comum em adultos, mas pode ocorrer
em criancas mais velhas, e é frequentemente associado a
sindromes genéticas (LAMB, NAME e Carney) e endocrinopatias
(hiperplasia adrenal, gigantismo e tumor de células de Sertoli
testicular).

Localizado principalmente no atrio esquerdo, aderido ao
septo atrial ou adjacentes a fossa oval, tipicamente pedunculado,
podendo também se originar na parede ventricular ou em valvas
cardiacas em proporgbes variaveis (Tabela 1).°

Pode apresentar clinica obstrutiva atrioventricular e
fendbmenos embdlicos (embolia paradoxal) tanto para a arvore
arterial pulmonar quanto para a periferia ou territério vascular
cerebral, a depender do lado acometido (mais frequentemente
do lado esquerdo). Também pode se manifestar através de
arritmias e sinais e sintomas de insuficiéncia cardiaca aguda
descompensada, o que traz potencial risco de morte.

O diagnéstico diferencial é realizado com trombo
organizado e com doengas inflamatérias, pela possibilidade
de manifestar-se como sintomas constitucionais devidos a
liberagdo de citocinas. Requer diagndstico imediato e ressecgao
cirdrgica, pelo alto risco de embolizacdo (observada em até
1/3 dos pacientes).

Tabela 1 - Tabela 1 - Frequéncia dos mixomas e sua distribuicao
entre as camaras cardiacas

Mixomas Frequéncia (%)
Atrio direito 12,7-28,0
Atrio esquerdo 60,0-90,0
Biatriais 1,3-8,5
Ventriculo esquerdo 0,6-4,0
Ventriculo direito 1,7-8,0
Multifocal 0,8-1,6

ABC Heart Fail Cardiomyop. 2022; 2(4):367-373
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O ecocardiograma transtoracico é o método diagnéstico
inicial, sendo o transesofégico o de maior sensibilidade (95%
versus 100%). A ressondncia magnética cardiaca € um método
complementar que oferece excelente caracterizagao tecidual
e identificacao de invasao local, além da diferenciacao
com outros tipos de tumores. O PET/CT pode ser Gtil na
diferenciagcdo de malignidade e no diagnéstico de tumores
neuroenddcrinos. O prognostico dos mixomas é excelente
quando tratado com ressecgao cirdrgica imediata. As taxas de
sobrevida global sdo analogas as da populagao geral da mesma
idade, apresentando porém taxas de recorréncia pés-cirtrgica
entre 1% a 6%.7°

Tumores primarios malignos

Sao raros, com progndstico reservado. Os sarcomas sao
0s mais prevalentes; entretanto, ha descri¢bes de tumores de
células germinativas, tumor rabdoide e linfomas.>*

Rabdomiossarcoma — Dentre os sarcomas, é o subtipo
mais prevalente na populacdo pediatrica, representando
cerca de 4 a 7%, e afeta frequentemente as valvas cardiacas.
A apresentacao clinica estd associada ao carater invasivo ou
obstrutivo, com dificil caracterizagao semioldgica, devido ao seu
rapido crescimento. Cerca de 46% dos pacientes apresentam
doenca metastatica ao diagndstico, a qual se disseminou por via
linfatica ou por contiguidade, e a obstrugdo da drvore arterial
pulmonar é uma manifestagdo a ser considerada. O tratamento
envolve cirurgia, quimioterapia e radioterapia e ¢ limitado pela
agressividade do tumor, que pode resultar em baixas taxas de
sobrevida, na maioria dos casos inferior a 1 ano.”*

Conclusao

Esta revisao sobre tumores intracardiacos obstrutivos nos
mostra que sua incidéncia é baixa, mas devem ser considerados
em casos em que se detectam massas intracardiacas com
comprometimento hemodinamico compativel com baixo
débito. Em adultos e criancas, destacamos os mixomas como
os tumores benignos mais comuns, enquanto as metéstases
tumorais (principalmente oriundos de melanomas, cancer
de pulmao, rim e célon) caracterizam os casos malignos mais
frequentes e com prognostico limitado.
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