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Numa crianca de 11 meses de idade, com diagnostico clinico de obstrucao de via de saida do
ventriculo direito (VD), a angiografia e a ecocardiografia fizeram o diagnostico presuntivo de
rabdomioma do corag&o. A intervencao cirdrgica confirmou o diagnéstico tendo sido ressecados
com sucesso 5 massas tumorosas, 3 de VD e 2 de ventriculo esquerdo. No 54.° més de evolugdo
pos-operatoria, ndo ha sinais de recidiva e a crianga encontrava-se bem.

“ O coragéo é um Orgdo nobre demais para ser atacado
por um tumor primario” foram palavras do patologistado
Senac no século XV111, queforam desmentidas, em 1892,
por Von Recklinghausen' com a primeira descri¢éo de
rabdomioma do corag&o.

O rabdomioma € o tumor cardiaco mais comum na
infancia. Maisde 110 casosjaforam relatados naliteratura
2, Heath 3, porém, acredita que 0 mesmo nédo € uma
neoplasia verdadeira mas apenas um hamartoma. Sua
localizagdo € muito varidvel, podendo ser multiplo e,
gera mente, origina-sedo septo interventricular edaparede
ventricular adjacente.

O diagnéstico de tumor intracardiaco deve ser cogitado
na crianga com sopro cardiaco, insuficiéncia cardiaca
congestiva, distirbio do ritmo cardiaco ou com anemia,
febre e perda de peso sem causa aparente. Associa-se, em
50% dos casos, aesclerosetuberosa. O progndstico éruim:
em 40% dos pacientes o 6bito ocorre antes dos 6 meses de
idade; 60% falecem ao final do 1° ano e 80% até 0s 5 anos
de idade®.

Os tumores cardiacos eram de interesse restrito até o
inicio da década de 50 quando, pela primeira vez foram
tratados cirurgicamente®. Ap6saintrodugéo dacirculagdo
extracorpdrea na cirurgia cardiaca, o interesse pelos
tumores cardiacos tem aumentado. A primeira ressec¢éo
utilizando circulagéo extracorpéreafoi realizadaem 1954
7. Os tumores cardiacos sdo registrados em 1:10.000
autopsias deroting®.

APRESENTACAO DO CASO

Criangado sexo masculino, de 11 mesesdeidade, sofria
de crises convulsivas recidivantes desde os 6 meses de

vida. Apresentava sopro sistélico no foco pulmonar,
com hipofonese da segunda bulha pulmonar, além de
um ruido sistdlico inconstante na érea pulmonar. Nao
exibiacianose nem sinais deinsuficiénciacardiaca, mas
apresentava acentuado retardo psicomotor.

A radiografia de térax mostrava cardiomegalia
moderada, mediastino alargado (timo) e circulacéo
pulmonar normal (fig. 1). O eletrocardiograma
apresentava ritmo sinusal, eixo QRS°® a + 90°,
extra-sistol es ventriculares, sem sobrecargade cAmaras
cardiacas. O cateterismo cardiaco revelou a presenca
deum gradiente de presséo de 46 mmHg entre ventriculo
direito (VD) etronco daartériapulmonar (TP). N&o havia
“shunt”. A ventriculografiadireitademonstravafalhas
de enchimento localizadas na ponta, por¢do médiaevia
de saidado ventriculo direito ocluindo parcialmente o
orificio valvar pulmonar (fig. 2). Narecirculag8o, foram
observadas duas imagens arredondadas no interior da
cavidade ventricular esquerda(VE) (fig. 3). A viade saida
do VE eaaortaascendente apresentavam aspecto normal .
N&o foram evidenciadasfalhas do enchimento atrial (fig.
3). O ecocardiograma uni e bidimensional também
demonstrou massa intracavitéria esquerda e ecos
densos na via de saida de VD (fig. 4). Os exames
subsidiérios pré-operatorios demonstraram: tempo de
sangramento, tempo de coagul agdo, retragdo do coagulo
etempo de atividade de protrombinaalterados osquais
foram corrigidos. Conforme o hemogramahavia 15.400
leucdcitos por mm3; linfocitose (70%), concentracdo de
hemoglobina11,2g/100m1, hematdcrito 37% e contagem
de plaquetas 280.000/mm3. O sedimento uriné-
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rio e as concentracdes de glicose, uréia, creatinina e
proteinas no soro eram normais.

Fig. 1 - Radiografia de térax mostrando cardiomegalia moderada., arco
meédio escavado e fluxo pulmonar normal.

Fig. 2 - Ventriculografia direita mostrando falhas de enchimento no
corpo e via de saida do ventriculo direito.

Fig. 3 - Levograma esquerdo com fal has de enchimento no ventriculo
esquerdo e auséncia de imagem negativa no &trio esquerdo.

A criancafoi submetidaaintervencdo cirlrgicaatravés
de esternotomia mediana longitudinal com circulacéo
extracorpérea e hipotermia profunda. Apoés
ventriculotomia direita, foram observadas trés
tumoragdes branco-acinzentadas néo capsul adas, amaior
medindo 2 cm de didmetro, que obstruia a via de saida
do VD, as quais foram ressecadas. Através de

Fig. 4B

Fig. 4 e 4B - Ecocardiograma uni e bidimensional pré-operatério
revelando massasintracavitarias naviade saidade ventriculo e no corpo
do ventriculo esquerdo.

ventriculotomiaesquerda, foram observados doistumores
projetando-se do septo interventricular, ocupando a
cavidade ventricular, os quais também foram ressecados
(fig. 5).

A evolugo pés-operatoriafoi boa, semintercorréncias.
Houve apenas desenvolvimento de bloqueio incompleto
doramodireito. No 12° diade pds-operatériofoi realizado
0 ecocardiograma de controle que mostrou auséncia de
ecos no interior das cavidades ventriculares direita e
esquerda (fig. 6). A crianga encontra-se no 54° de
pos-operatorio, ndo tendo tido mais crises convulsivas,
exibindo melhora de suas condi¢des neurol gi cas.

COMENTARIOS

As manifestacBes clinicas em pacientes portadores de
rabdomioma dependem do tamanho, nimero e localizagéo
datumoraggo. Nodul os pequenos podem existir em pacientes
assintomdticos, porém, o envolvimento miocardico difuso
por maltiplos tumores, comumente produz severa
insuficiéncia cardiaca e morte®**. A localizagdo dos
rabdomiomas é bastante variavel, mas geramente eles
produzem fendmenos obstrutivos ao fluxo sangiiineo no
coracdo direito ou esquerdo, envolvimento miocéardico e
distrbios de ritmo cardiaco. A obstrucdo da via de saida
do VE pode simular estenose subadrtica 2. A obstrucéo
da via de saida do VD foi descrita por Arciniegas e col .4,



rabdomloma do coracao

Fig. 5 - Tumoragdes ressecadas cirurgicamente: 3 em ventriculo direito
e 2 em ventriculo esquerdo. Na montagem os tumores estdo colocados
nos locais correspondentes dos ventricul os.

Fig. 6A e 6B - Ecocardiograma uni e bidimensional p6s-operatorio
demonstrando auséncia de massas intracavitarias.

Taber e Lam ** e Golding e Reed **. Encaminhamos nosso
paciente para estudo hemodinamico com suspeitainicial
de estenose de via de saidade VD e, realmente, assim se
comportavado ponto de vistahemodindmico, jaque havia
um gradiente VD-TP de 46 mmHg. N&o foi documentado
gradiente em cmara esquerda, apesar da presenca de
tumoracdo em VE, fato encontrado por outros autores >,
Obstrucdo de tricuspide pode ocorrer e, comumente,
associa-se a cianose secundaria por inversdo de shunt
através do forame oval, podendo simular uma
cardiopatia congénita cianética>*’. O envolvimento da
valva por processo obstrutivo tem sido descrito 18
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porém, raramente, pode ocorrer insuficiéncia mitral .
Também ja foi relatado quadro clinico simulado a
sindrome de hipoplasiado coragdo esquerdo em paciente
recém-nato com esclerose tuberosa e rabdomiomas
multiplos®.

O envolvimento do sistema de conducdo é uma
caracteristica clinica dos rabdomiomas cardiacos
produzindo arritmias cardiacas secundarias como
taquicardia supraventricular 2!, braditaquicardia v/,
blogueio atrioventricular®, extra-sistoles ventriculares?,
taguicardiaventricular® efibrilagéo ventricular podendo
levar a morte stibita?.

Muitos dos sintomas e sinais descritos para os
rabdomiomas tém sido encontrados em outros tumores
cardiacos. A distingdo clinica dos rabdomiomas dos
demais tumores cardiacos pode ser feita pela presenca
deretardo mental, convul sdo e lesBes cuténeas.

Em nosso caso o diagndstico clinico de rabdomioma
era possivel pela manifestacdo clinica de obstrucéo de
viade saidade ventriculo direito, com a particul aridade
de um sopro com mudanga nas suas caracteristicas, a
presencadedistirbio deritmo e histériaderetardo mental
com convulsdes.

Todos os pacientes em que o diagndstico é suspeitado
devem ser submetidos a ecocardiograma e angiografia.
Porém, o diagndstico definitivo € eminentemente
histopatoldgico pela presenca de células grandes
arredondadas, vacuolizadas e com estrias
protoplasmaticas que se expandem centrifugamente
conferindo o aspecto de “spider-cell”, cheias de
mucopolissacarideos.

A natureza neoplastica do rabdomioma é
controvertida, sendo considerado por Elliott e Mac
Geachy 2, um crescimento andmalo das células
embrionarias de Purkinje. Seu achado, em feto com 6,5
meses, demonstraser umalesao congénita.

O prognostico dependera do envolvimento cardiaco e
da severidade das anormalidades cerebrais e renais. O
progndstico ruim (60% de ébitos no 1° ano de vida)
descrito por Kidder ® foi modificado pelo tratamento
cirargico. A operagdo foi indicada, em nosso caso, em
virtude do grave comprometimento obstrutivo direito
causado por 3tumoragdes e pel o risco de morte repentina.

Foram ressecadas as 3 tumoracdes da cavidade
ventricular direitacom consequente desobstrucéo davia
de saida, assim como as 2 tumoracdes da cavidade
ventricular esquerda. A remocao cirlrgicacompletapode
ndo ser possivel, porém, a resseccdo incompleta pode
propiciar alivio duradouro “ dos sintomas, em decorréncia
dolento potencia de crescimento do tumor edatendéncia
a regressdo espontanea . A literatura >* demonstra
excelentesresultados em menores de 1 ano submetidosa
intervencdo cirdrgica, especia mente nos pacientes sem
esclerose tuberosa %, assim como a curade arritmias %.
DeLomaecol.? relatam mortalidade operatériade 34%
em 31 criancas, sendo 50% menores de um més.
Sobrevivéncia hospitalar de 90% é descrita por Reece
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e col .2 ede 100% no acompanhamento de 1-18 anos (média
4 anos), sem evidéncias de recorréncia.

No control e ecocardiogréfico pds-operatério ndo foram
observados ecos densos no interior das cavidades
ventriculares, assim como nos casos descritos por Farooki
e col.?®. Nosso paciente encontrava-se no 54° més de
pés-operatério, ndo tendo apresentado mais crises
convulsivas nem sopros e no el etrocardiogramando havia
extra-sistoles.

SUMMARY

The case of an 11-month old boy is presented who had
theclinical diagnosisof obstructive disease of right outflow
tract; the angiocardiogram and echocardiogram made a
presumptive diagnosis of multiple cardiac rhabdomyoma,
which was confirmed during surgery.

Successful surgical ressection of five tumors, three of
the right ventricle and two of the left ventricle, was
performed. The child had an uneventful recovery and is
well, without any regrowth of tumors, 54 months
postoperatively.
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