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Mulher de 42 anos, portadora de prétese mecanica em posi¢ao adrtica, comegou a apresentar
sinaisdeinsuficiéncia cardiaca direita, associadosa diarréia, sensacdo de“ sufoco” eeritemafacial.
O estudo ecocardiogréfico revelou sinais tipicos de comprometimento cardiaco por sindrome do
coracdo carcindide (SCC): sinais de sobrecarga de volume das camaras direitas e espessamento da
valva tricuspide que permanecia em posi¢céo semi-aberta durante todo o ciclo cardiaco. A valva
pulmonar também apresentou aspecto semelhante. O estudo com “ Doppler Pulsatil” registrou
acentuada insuficiéncia triclspide e discreta incompeténcia pulmonar. Com base nos achados
ecocardiogréficos, foi sugerida dosagem de &cido 5-hidroxiindolacético na urina de 24 horas e os
niveis elevados confirmaram o diagnéstico daquela sindrome. Conclui-se que a ecocardiografia
permite avaliar com detalhes o comprometimento cardiaco na SCC, apresentando imagens tipicas,

guase patognoménicas da afec¢ao.

H& 52 anos, foi descrita uma forma peculiar de
comprometimento cardiaco em portadores da sindrome
carcinbide *. Tal comprometimento presente em 50%
desses pacientes**, manifesta-se por lesGes
preferencialmente endocérdicas do coragdo direito, com
0 envolvimento predominante das valvas triclspide e
pulmonar 7. Em grande nimero de casos 0s sintomas
terminais e o 6bito sdo devidos a insuficiéncia cardiaca
direitaintratavel®s.

O objetivo deste trabalho é salientar o papel do
ecocardiograma como método diagndstico e de
acompanhamento da sindrome do coragdo carcintide
(SCC).

RELATO DO CASO

Mulher de 42 anos, encaminhada ao servico de
ecocardiografiaem novembro de 1963 com a seguinte
historia: sopro cardiaco desde os trés meses de idade
tendo sido estabel ecido diagndstico clinico de estemose
adrticacongénita sem repercussdes hemodindmicas, aos
16 anos.

Em 1975 (34 anos), submeteu-se a estudo
hemodinadmico que revelou gradiente sistélico
ventriculo esquerdo (VE) - aorta (AO) de 69 mmHg e
importante elevacdo da pressdo diastélicafinal do VE
(33 mmHg). A pressdo, nas cAmarasdireitas, também
encontrava-se elevada (pressdo média do atrio
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direito = 17 mmHg e pressdo diastdlica final do
ventriculo direito = 17 mmHg) sem causa aparente.

Em 1978, comecou a apresentar dores precordiais
aos esforcos associados a tonturas. Em 1979,
submeteu-se a novo estudo hemodindmico que
mostrou gradiente sistolico VE-AO = 102 mmHg.
Persistia aumento da pressdo diastélica final do
ventriculo esquerdo (25 mmHg) e observou-se
importante hipertrofia do VE. As artérias coronarias
apresentavam-se normais e o cateterismo cardiaco
direito ndo foi realizado.

Indicada troca valvar, foi implantada protese de
Lillihei-Kaster A-18 e a paciente apresentou 6tima
evolucdo até julho de 1980 quando notou edema
generalizado e aumento de peso em curto prazo. Ja
em 1973, queixava-se de nduseas e dores abdominais
sem causaidentificavel que em 1975 se associaram a
sensacdo de “sufoco”. A partir de 1982, apresentou
hipertensdo arterial (170 x 110 mmHg), edema dos
membros inferiores, crises de taquicardia, diarréias
freguentes, sensacdo de calor no rosto, eritemafacial,
inapeténcia e emagrecimento. Passou a fazer uso
intermitente de diuréticos, digitalicos e antiarritmicos.

Em maio de 1983, foi auscultado um sopro sistélico
na porcao baixa daborda esternal esquerda
+ + +/6 e detectada hepatomegalia. com figado a2 cm
da borda costal direita, com bordas irregulares e
expansdo sistdlica.
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Foi entdo submetida aexame ecocardiogréfico, que
revelou alteracdes davalvatricuspidetipicas da SCC
sendo sugerida a pesquisa dos niveis de acido 5-
hidroxiindolacético na urina de 24 horas, que
apresentou valores de 190 mg para limites hormais
entre2e8mg

O estudo ecocardiogréfico modo-m e bidimensional
revelou importante dilatacdo das camaras direitas
sugerindo sobrecarga de volume. O ventriculo direito
(VD) apresentou didmetro diastélico de 35 mm
(normal de 8 a20 mm) e o septo interventricular (SIV)
espessura diastolica normal, com movimentagéo
paradoxal (fig. 1 e 2). Foi visibilizada prétese valvar
mecanica em posi ¢do adrticasem sinais de disfuncéo.
O VE mediu 45 mm de didmetro na diéstole (normal
de 40 a 50 mm) e o &trio esquerdo (AE) mostrou-se
levemente aumentado, com didmetro de 46 (normal
de 20 a40 mm).

O aspecto davalvatricuspide (VT) foi o elemento
de destaque durante o exame. Suas cuspides; estavam
espessadas e com mobilidade bastante reduzida,
permanecendo em posicdo de semi-abertura durante
todo o ciclo cardiaco, exibindo dupla disfungéo (fig.
3 e 4). A valva pulmonar (VP), embora de dificil
visibilizac&o, apresentava o mesmo aspecto.
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Fig.1 - Ecocardiogramabidimensional em cortetransversal paraesternal
evidenciando importante dilatacdo do ventriculo direito (VD). MP =
musculos papilares; SIV = septo interventricular; VE = ventriculo
esquerdo.

Fig.2 - Ecocardiogramabidimensional em cortetransversal paraesternal
evidenciando importante dilatagdo do ventriculo direito (VD). MP =
musculos papilares; SIV = septo interventricular; VE = ventriculo
esquerdo.

Paramelhor avaliag&o funcional, foi realizado estudo
com “Doppler Pulsatil” que demonstrou fluxo sistélico
turbulento nointerior do &rio direito (AD) pelapresenca
de insuficiéncia tricuspide significativa (fig. 5 e 6).
Posicionando a amostra de volume atras daVP, também

DIASTOLE

Fig.3 - Ecocardiograma bidimensional em corte apical evidenciando
espessamento da valva trictspide (VT) gue se encontra em posi¢éo de
semi-abertura durante a didstole ventricular. AD = &trio direito; AE =
atrio esquerdo; VD = ventriculo direito; VE = ventriculo esquerdo; VM
= vévulamitral.

foi encontrado pequeno fluxo regurgitante sugerindo
incompeténcia pulmonar discreta

Tais agpectos ecocardiogricos tipicos levaram asugpatade SCC.

Uma vez confirmado o diagnéstico de sindrome
carcindide peladosagem do &cido 5-Hidroxiimdolacético na
urina de 24 horas, foi realizada ultra-sonografia abdominal
gue mostrou hepatomegalia moderada a acentuada com
alteracBes estruturais do parénquima, sugestivas de
infiltragdo secundaria do figado. Esses achados foram
comprovados pela tomografia axial computadorizada que
identificou vérias lesdes modul ares hepéticas de dimensdes
variadas, acumulando contraste.

Todas astentativas de localizagdo de tumor primério pela
realizacdo de exames especializados (enema opaco,
tomografia axid de térax, e exame contrastado da regido
ileo-cecal) resultaram infrutiferas.

A pacientevem sendo acompanhadaecocardiograficamente
observando-se progressvo aumento das cmaras direitas. Sob
0 ponto de vista dinico, os sinais de insuficiéncia cardiaca
direitaexacerbaram-se e atergpéuticamedi camentosatornou-
se cada vez menos eficiente. Por essa razéo, aindicagéo de
correcdo cirlrgica das lesdes triclspide e pulmonar foi
cogitada.
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Fig.4 - Ecocardiogramabidimensional em corte apical mostrando que a
valva tricispide (VT) permanece em posi¢éo de semi-abertura mesmo
durante a sistole ventricular. AD = &trio direto; AE = &trio esquerdo;
VD = ventriculo direito; VE = ventriculo esquerdo; VM = valvamitral.

Fig.5 - Ecocardiograma bidimensional com “Doppler Pulsétil”
mostrando aposi¢&o daamostrade volume (A) nointerior do &rio direito
AD. AE = ério direito; AE = atrio esquerdo; VD = ventriculo direito;
VE = ventriculo esquerdo.

Fig.6 - “Doppler Pulstil” no interior do étrio direito mostrando fluxo
diastélico normal (FD) e fluxo sistdlico regurgitacdo (FR) para o &rio
direito, caracterizando importante insuficiéncia trictspide.

DISCUSSAO

A sindrome carcin6ide € uma entidade clinica que se
manifestapor diarréia, sensagéo de“ sufoco”, fendmenos
vasomotores, cianose e broncoespasmo e ocorre em
apenas 1 a 2% dos casos de tumor carcin6ide'®, Em 40
a 50% dos casos de sindrome carcindide, observam-se
sinais de comprometimento cardiaco, caracterizando-se
assim a chamada SCC.

No presente caso, uma série de exames foi realizada
natentativa de se localizar o tumor primario. Ao exame
contrastado da regido ileo-cecal ndo foi possivel a
visibilizacgo do apéndice, onde a maioria dos tumores
primarios estalocalizada'’. Desde que a paciente ndo foi
apendicectomizada, esse resultado poderia sugerir
obstrucdo da luz apendicular por tecido tumoroso. Essa
hipétese, entretanto, é pouco provavel, pois se tem
demonstrado que os tumores carcindides do apéndice
cecal ndo costumam apresentar metastases e evoluem
favoravelmente. Por outro lado, tumores |localizados no
ileo geralmente apresentam metastases e quando o fazem
para o figado quase sempre causam a SCC . Além de
ocorrer em pacientes com metastase hepética por tumor
ileo-cecal, a SCC pode aparecer também em individuos
com tumores carcindides brénguicos ou ovarianos que
ndo apresentam metéstase hepética’®*3. A ndo localizacdo
do tumor primério, no presente caso, ndo contrasta com
osdados deliteratura, j&que em grande nimero de casos
os tumores ndo foram localizados 8.

Acredita-se que a SCC sgja causada pel as substancias
biologicamente ativas produzidas pelo tumor
(bradicinina, histamina e serotomina) °. O mecanismo
de agressdo endocérdica desempenhado por estas
substancias ainda ndo é bem claro. H& autores que
admitem a hip6tese de que um aumento da
permeabilidade capilar causado pela bradicinina e pela
serotonina resulte em edema, proliferacdo celular e
fibrosa com formagao de placas desse tecido constituido
por células fusiformes (muito semelhantes as células
musculares lisas), fibras imaturas de colageno, matriz
rica em mucopolissacérides &cidos e total auséncia de
fibras elésticas 15, Em contraste com tal hipdtese,
coloca-se a verificagdo de que mesmo tecidos méo
vascularizados podem sofrer comprometimento
histol6gico semelhante, visto que ha casos de préteses
valvares biol 6gicas que apresentam tai s al teragdes no pos-
operatorio 8.

Tanakae col * acreditam naexisténciadetrés condicoes
necessarias para a formacdo das placas: a)
hiperserotoninemia, b) deficiéncia relativa de niacina e/
ou triptofano, ¢) envolvimento metastético do figado.

O comprometimento cardiaco do caso apresentado foi
exclusivamente de cAmaras direitas, ndo sendo verificado
nenhum aspecto sugestivo de envolvimento carcindide do
lado esquerdo do coragdo. Tal achado coincide com a
literatura, que identifica preponderancia de
comprometimento do coracdo direito.
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Himbert e col., em umasérie de 53 casosde necropsia,
identificaram a seguinte frequiénciade localizag&o das
placas carcinbides: VP 98%, VT 85%, AD 57%, arté&ria
pulmonar 44%, veia cavainferior, veiacavasuperior,
VD evavamitra 33%, AE 11% eV E 10%. Outrosautores
acharam um acometimento maior da\V/ T¢81819,

Para explicar a preferéncia pelo coragéo direito, foi
proposta uma teoria pela qual se admite que as
substancias agressoras seriam inativadas pela
monoaminooxidase dos pulmdes®. Algumas publicacdes
descreveram lesBes do lado esquerdo do coragdo na
presenca de “shunt” direita-esquerda® ou perante
carcindide brénquico? ou ainda em casos de metastase
pulmonar * Essa teoria, porém ainda é muito
controvertida, pois também foram descritos casos de
comprometimento das cAmaras esquerdas do coragdo sem
“shunt” direita-esquerda e mesmo na ausénciade lesbes
pulmonares 2.

A SCC tem evolucdo lentae os portadores podem viver
muitos anos até que aparecam 0S primeiros sinais da
doenca?. A paciente do caso relatado comegou areferir
sensacdo de sufoco” ecalor norosto em 1975, namesma
épocaem quefoi feito o primeiro estudo hemodinémico,
levando a crer que o0 aumento da pressdo detectado nas
camaras direitas ja representava o inicio do
comprometimento cardiaco. O diagndstico so foi feito 8
anos maistarde, quando a paciente se submeteu ao estudo
ecocardiogréfico.

O diagnostico definitivo de SCC pode ser dificil. O
eletrocardiograma e a radiografia de térax séo
inespecificos®” e o aumento dos niveis de acido 5-
hidroxiindolacético (metabdlito inativo da serotonina
excretado pelos rins) na urina de 24 horas ndo reflete a
presenca de envolvimento cardiaco?.

O ecocardiograma vem assumindo papel de destaque
no diagnéstico e acompanhamento da doenca, tendo sido
exame fundamental no diagndstico do presente caso.

A técnica em modo-m revela, na grande maioria
dos casos, sinais de sobrecargade volume das camaras
direitas com aumento de VD e AD e movimentagdo
paradoxal do SIV. Pode-se observar diminui¢do da
excursdo diastolica com espessamento da VT e
abertura precoce da VP como sinal de aumento da
pressdo diastdlicafinal de VD?. Apesar de ndo terem
sido verificadas, no presente caso, vibracdes
diastélicas na VT também podem aparecer perante
insuficiéncia pulmonar. Callahan e col., numa série
de 10 casos, observaram pequeno derrame pericardico
em trés deles &.

O modo-m ndo é o melhor método para avaliar
alteragbes estruturais valvares nem permite
caracterizar a dindmica valvar como um todo.

O ecocardiograma bidimensional mostrou valva
triclspide espessada, retraida e rigida, que permanecia
quase que fixa em posi¢do semi-aberta durante a
sistole e a diéstole ventricular. Esse achado tipico &8
foi bastante evidente em nosso caso ,permitindo observar

anitidafalta de coaptacdo dos folhetos da VT durante a
sistole ventricular.

Pode haver acometimento do aparelho subvalvar
tricispide com espessamento e retragdo das cordas
tendineas e musculos papilares. A VP também se
apresentou espessada com alteracfes semel hantes
aquelas observadasna VT.

Em alguns casos de SCC, a valva tricuspide pode
apresentar aspecto de clpula durante a diéstole
(“doming”) %, porém, esse achado ainda gera certa
discussdo, pois, para alguns autores, esse aspecto é
caracteristico do comprometimento valvar de origem
reuméticaederaros casosdedisplasiacongénitadaVT &.

O estudo com “Doppler” intracardiaco permitiu melhor
caracterizacdo do grau deincompeténciaval var trictspide
econfirmar apresencade envolvimento devalvapulmonar
mesmo diante das dificuldades técnicas parasevisibilizar
esta estrutura pelo estudo ecocardiogréfico.

Pode-se inferir que a ecocardiografia permite avaliar
com detalhes o comprometimento do coragdo direito na
SCC, apresentando imagens tipicas, quase que
patognoménicas, da afeccdo. A utilizacdo do método em
casos de sindrome carcindide podera, precocemente,
detectar alteragBes significativas do coragdo, sem que
outros métodos ndo-invasivos de estudo apresentem
anormalidade.

SUMMARY

A 42 year-old female, with aLillehei-Kaster prosthesis
in the aortic position, developed signs and symptoms of
right ventricular failure, associated with diarrhea and
flushing. Theechocardiogram showed typical involvement
of the heart dueto carcinoid heart syndrome, such assigns
of right ventricular volume overload and thickening of the
tricuspid valve fixed at a semi-open position throughout
the cardiac cycle. The pulmonic valve showed similar
features.

A pulsed Doppler test confirmed severe tricuspid and
mild pulmonic valvar regurgitations.

Because of the suspicion aroused by these findings,
a 24h urine collection for 5-hydroxiindolacetic acid
was ordered, and the result was found abnor-
mally high, confirming the diagnosis of carcinoid
heart syndrome.
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