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Caso incomum de angiossarcoma de coragdo, numa paciente de 15 anos de idade,
localizado no &trio direito, com metastases pulmonares e cerebrais, teve o diagnéstico
feito, inicialmente, pelo ecocardiograma bidimensional. As trés razfes do interesse do
relato foram: a paciente era a mais jovem com o tumor localizado em &trio direito, havia
metastases cerebrais e demonstrou-se, em vida, a irrigagdes do tumor pela artéria

coronaria direita.

Os tumores cardiacos séo doencas raras e 0 quadro
clinico com o qual se apresentam varia muito de acordo
com sua localizacéo.

O diagnostico, em vida, édificil, mesmo com técnicas
modernas como a ecocardiografia bidimensional, a
angiocardiografia contrastada e radioisotopica e a
tomografia computadorizada de torax.

Os tumores primarios s8o mais raros e, dentre esses, a
maioria € benigna. Entre os malignos, o mais frequiente é
0 angiossarcoma, que tem sua localizagdo preferencial
no &trio direito.

O relato a seguir congtitui caso raro pelo diagnostico
em si, por se tratar de paciente do sexo feminino de 15
anos de idade, por haver metéstases cerebrais e pela
demonstracdo, em vida, deirrigagdo do tumor pelaartéria
coron&ia direita

APRESENTACAO DO CASO

Paciente do sexo feminino, parda, de 15 anos,
procedente do Parand, foi internada no Instituto do
Coragdo do Hospital das Clinicas pela primeira vez em
20/7/82. Eraassintométi ca até trés semanas antes, quando
comegou a sentir dor precordial. e retrosternal de forte
intensidade, em pontada, acentuada pela inspiracéo
profunda, atenuada pelo declbito ventral, sem febre antes
ou durante o quadro. A dor permaneceu por cinco dias,
com melhoraespontaneaefoi seguidade dispnéiamesmo
em repouso, com ortopnéia e tosse com expectoragdo
amarelada, de piora progressiva em dois dias,
acompanhada de edema de membros inferiores, discreto,
e arroxeamento de labios. A paciente negava doengas
anteriores pessoais ou familiares.

Trabalho realizado no I nstituto do Coragéo do Hospital das ClinicasdaFMUSP.

Apresentava-se em regular estado geral, com
hipodesenvolvimento (peso = 28 Kg e altura = 124
cm), descorada (++/++++), acian6tica, taquipnéica,
afebril, sem ganglios palpaveis; freqiéncia cardiaca
=120 bpm, regular; pressdo arterial = 90 x 60 mmHg,
com pulso paradoxal; freqiiéncia respiratoria = 36/
min. Havia estase jugular (+++/++++) a 45% a
tiredide era normal pela palpagdo e nédo se
auscultavam sopros carotideos. O choque de pontando
era visivel nem palpavel e as bulhas ritmicas,
hipofonéticas, sem atrito pericérdico. Pela ausculta
pulmonar, o murmurio vesicular estava diminuido em
ambas as bases, mais acentuadamente a direita, com
ausculta davoz ausente em base direita. Detectava-se
apenas hepatomegalia dolorosa a 3 cm do rebordo
costal direito e a5 cm do apéndice xifbide, com borda
romba e consisténcianormal. Em membrosinferiores,
havia edema pré-tibial (++/++++), sendo os pulsos
arteriais normais.

O eletrocardiograma (fig. 1) mostrava complexos
QRS de baixa voltagem e alteracdes da repol arizacio
ventricular difusamente. No estudo radioldgico de
térax, notou-se aumento importante de area cardiaca
com derrame pleural a direita. O ecocardiograma
unidimensional revelou grande derrame pericardico.
A paciente foi submetida a biopsia de pleura e a
microtoracotomia para drenagem de espago
pericérdico e biopsia de pericardio. O liquido
pericérdico era sero-hemorrégico, caracterizado, pelas
dosagens, como exsudato; o liquido pleural eraseroso,
também um exsudato. As biopsias de pericérdico e
pleura revelaram processo inflamatorio crénico
inespecifico.
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Durante a permanéncia no hospital, instalou-se
broncopneumonia, com insuficiénciarespiratoria. Nessa
ocasido, foi feito o exame liquido cefal oraquidiano com
analise quimiocitoldgica normal, cultural estéril.
(inclusive bacilo de Koch (BK) negativo). A paciente
obteve alta em boas condi¢des, em uso de digoxina,
furosemide e cloreto de potassio. O ecocardiograma
unidimensional, de controle mostrou apenas
espessamento pericardico residual, sem sinais clinicos
de constricdo. Continuou bem até trés meses apds o
quadro inicial, quando voltou a ter dor tipo pleuritico
em hemitérax direito. Nessa época, estava em regular
estado geral, descorada (++/++++), taquipnéica, com
temperatura de 37,7°C, freqiéncia cardiaca = 132 bpm,
ritmica; pressdo arterial = 100 x 70 mmHg, sem pulso
paradoxal; freqliéncia respiratéria = 40/min. As bulhas
eram ritmicas hipofonéticas. O murmurio vesicular
estava diminuido em base direita. O figado era pal pavel
a6 cm daborda costal. direita. O eletrocardiograma e a
radiografia de térax eram semelhantes aos da primeira
internacdo, mas a area cardiaca era um pouco menor. A
paciente foi internada novamente, sendo introduzido
esquemactriplice apesar da pesqguisa para caracterizagéo
de tuberculose haver sidonegativa na outra internag&o.
Nova puncéo -biopsia de pleura forneceu resultado
superponivel ao da anterior.

Fig. 1 - Eletrocardiogramamostrando complexos QRS de baixavoltagem
eadteracbesdifusasdarepolarizagdo ventricular.

Apesar damedicagdo, o estado geral dapacientedecaiu
rapidamente, com anemiaimportante (hemoblobina= 6,7
9/100 ml). Novo ecocardiograma (fig. 2), desta vez
também bidimensional, revelou derrame pericérdico
discreto amoderado eimagem tumorosarel acionadacom
aparede anterior do &trio direito, perto daemergéncia da
velacava superior, com dilatacdo do sistemadevelacava

Fig. 2 - Ecocardiograma bidimensional mostrando massaarredondadano
&riodireito.

inferior. Foi submetida a cateterismo cardiaco e
angiografia. Havia aumento da presséo no ventriculo
direito (sistdlico =41 mmHg; diastdlicafinal = 18 mmHg)
enaartéria pulmonar (sistdlica= 38 mmHg; diastdlica=
18 mmHg e média = 28 mmHg), aumento discreto da
pressdo meédia de capilar pulmonar (20 mmHg) e da
pressdo diastélica final de ventriculo esquerdo (20
mmHg). Observou-se aumento da distancia entre o
pericardio visceral e parietal e fistula comunicando a
artéria coronéria direita com uma massa vascular
paraatria direita(fig. 3), A cdmaraatria direitaeranormal.

A paciente apresentavainsuficiénciacardiacarefratéria
a0 tratamento, além de crises convulsivas generalizadas
e intensificagéo das alteragdes de comportamento que ja
se haviam iniciado na internacdo anterior. Foi submetida
atoracotomia, tendo sido encontrada massa tumorosa de
coloragdo avermelhada, fridvel e necrética, localizada ao
redor do coracdo, dos grandes vasos da base e dos hilos
pulmonares. Havia nddul os vinhosos sangrantes ao toque
suave em todo o pulmao direito, pleura, pericardio,
ganglios mediastinais e hilo direito. Ndo houve
possibilidade de retirar o tumor.

O exame microscopico revelou neoplasia com células
de grande relagdo nucleo-citoplasmatica, com nucléolo
evidente e multas mitoses; continhamuito sangue, asvezes
com células formando canais vasculares. O aspecto
permitiu fazer diagndstico de angiossarcoma (fig. 4).

A paciente apresentou febre, convulsdeseinsuficiéncia
respiratéria, vindo a falecer.

A necropsia, além dos dados ja observados Por
ocasido do ato cirdrgico, revelou nédulo tumoroso
situado sobre o étrio direito, entre a aorta e a vela
cava superior, irrigado por ramo da artéria coronaria
direita. A neoplasia era extremamente friavel e
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Fig. 3- Cinecoronariografiadireitamostrando fistulacomunicando aartéria
coronériadireitacom massavascular paraatrial direita.

it

Fig. 4 - Fotomicrografiado tumor. Mostraneoplasiaconstituidapor células
grandesdealtare ac&o nlicleo/citoplasmética, nticleo com nucléolo evidente
emuitas mitoses. Seu formato erairregular. Tinham arranjo variavel, as
vezestendendo afusiformeeformavam entresi canisque continham sangue.

necrotica, com areas hemorrégicas e areas amarel adas.
Formava uma carapaca envolvendo o coragdo e o
mediastino, continuandose no hilo pulmonar,
envolvendo os grandes vasos, os brénquios - fonte e os
linfonodos da regido. O bloco coragdo pulmao pesou
1.150 g. Os pulmdes apresentavam nédul os com aspecto
semelhante ao da neoplasia em lobo superior direito e
loboinferior direito, com lesdes vinhosas e endurecidas,
com o centro mais claro e formato de cunha, tomando
guase todo o lobo superior esquerdo e parte do lobo
inferior direito. Vasos e bronquios de médio calibre no
lobo superior direito eram preenchidos por material
semelhante ao neoplasticos. A parede do atrio direito
encontrava-se parcia mente envolvidapel o tumor, estando
0 miocéardio muito atrofiado. As valvas e o endocéardio
tinham aspecto normal (fig. 5). O encéfalo pesava 870 g,
mostrando acentuado abaulamento de sulcos e
achatamento de giros, notadamente a esquerda. Nos cor-

tes, destacava-se grande lesdo hemorrégica com o centro
endurecido e as bordas amareladas, tomando os lobos
temporal e parieta esguerdos, comprimindo osventriculos
laterais. Lesbes semelhantes, arredondadas e menores
(didametro pouco maior que um centimetro) foram
encontradas no cortex frontal do lado direito e no nicleo
denteado do cerebelo (fig. 6). O estudo microscopico do
material colhido durante a necropsia foi idéntico ao
realizado durante a operacdo.

Fig. 5- Cortesagital do corac&o edo pulméo. Presencade massameoplastica
nodular situadajunto do &riodireito (seta). O tecido neopl astico envolvia
como carapaga 0 coragdo, tomava o mediastino (ao redor da traquéia,
brénquios-fonte e grandes vasos) e atingia os pulmdes. Essetinhaainda
area de infarto hemorrégico devido ao acometimento vascular pelas

nioplasia

COMENTARIOS

Os tumores cardiacos sdo doengas raras (0,0017 a
0,28%)* datando o primeiro relato de 18882%. Os tumores
secundarios sdo 20 a 40 vezes mais freqlientes que os
primérios24 e, dentre estes, 0s benignos sdo trés vezes
mais freqUientes que os malignos’.

O diagndstico em vida ainda é dificil, mesmo com os
recursos atuais de ecocardiografia bidimensional, de
angiografia contrastada e radioisotopica e de tomografia
computadorizadadetarax®. Asvezesénecessariaabidpsia
pericérdica ou a toracotomia exploradora para que o
diagndstico sgja firmado®.

A grande maioria dos tumores cardiacos malignos
primérios sao sarcomas *3° mais freglientemente,
angiossarcomas e originam-se, preferencialmente, no rio
direito®.

O angiossarcoma de coragéo € tumor de gpareci. mento
predominante em homens (rel ago sexo masculino/feminino
= 3:1), entre a 3 e 62 décadas de vida* O progndstico, em
geral, é mau tendo o paciente vida média de seis meses'®. O
quadro clinico é polimdrfico, dependendo da localizagdo
do tumor Como a localizagdo mais freqliente é o atrio
direito, acongestdo venosasistémicae asindrome de com-



214 arquivos brasileiros de cardiologia

Fig. 6 - Corte vértico-frontal de encéfalo e corte transversal do cerebelo.
Presencade metastase neopl ésticanoslobosfronta eparietal esquerdose
no cerebelo.

pressdo da vela cava superior sdo bastante comuns®®2,
O derrame pericérdico, em alguns casos, recidivante
em pacientes com estado geral comprometido, leva
freqUentemente ao diagndstico errdneo de pericardite
tuberculosa. Nos casos descritos na literatura, essa
ocorréncia € relativamente comum?.

As referéncias a metastases de angiossarcoma de
coragdo variam na literatura. S0 mais freqlientes em
estruturas contiguas, como linfonodos toracicos, mas
aparecem também em figado, ossos e adrenais’®. A
freqiiéncia de aparecimento varia de 25% 9 e 65% 14,
em diferentes séries. O envolvimento do cérebro é
relativamente, pouco frequiente. Glacy ecol.”®, numrelato
de 41 casos, em 1968, citaram apenas dois casos de
metastases cerebrais. McAllister e Fenoglio®, numasérie
de 39 casos, relataram apenas 11 casos
(aproximadamente 25%) com metastases & disténcia e
apenas trés casos (7,7%) com envolvimento do sistema
nervoso central.

O ecocardiograma bidimensional, foi de primordial
importéncia no caso em questéo, tendo demonstrado a
presenca de tumor em &trio direito. O vaor desse método
diagnéstico ja foi reconhecido, anteriormente, na
literatura®,

O caso descrito é curioso em varios aspectos. Deinicio,
com respeito ao sexo e idade, podemos notar (quadro I)
gue h& apenas cinco referéncias naliteratura de pacientes

QUADRO | - Casos de pacientes com menos de 16 anos idade
com angiosar coma de cor aco, descrito, na liter atura.
Idade

Autor Sexo (anos) localizagdo
Tse R. L.; Frank, M. N.** Feminino 16  Atriodireito
Aikat, B. K.; Nirodi, N. S.* Masculino 15 Atrio direito
Ross, N. P.; Kroschos, J;

Aschen Brener, C. A.;

Eltrenhatt, J. L. Masculino 17 Atriodireito
Thompson, D. S.; Wetvaby, S,;

Lincoln, C.8.* Feminino 10 Ventriculodireito

Marni, E.; Pedroni. E.;
Magrini, U.; Mariani, P.;

Rechichi, I.; Vigani, N.** Masculino 9 Atrio direito

com angiossarcoma de coragdo com menos de 18 anos de
idade. Se observarmos essas duas variaveis em relagdo a
localizagdo do tumor, apaciente do caso relatado éamais
jovem da literatura com, angiossarcoma em atrio direito.

A ocorréncia de metéstases; cerebrais, responsaveis
pela alteracdo de comportamento demonstrado pela
paciente durante a internacdo também achado
infrequente.

Outro aspecto incomum. do caso relatado € a
demonstracdo, em vida, através da cinecoronariografia,
da irrigagdo do tumor pela artéria coronéria direita que,
segundo nossa revisdo, so foi referida uma vez na
literatura®.

SUMMARY

Theauthorsreport an uncommon case of angiosarcoma
of the heart in a fifteen-year old girl. The tumor was in
the right atrium and there were metastases to the lungs
and brain.

The diagnosis was made initialy by two dimensional
echocardiogram.

This case was interesting for three reasons: the patient
is the youngest one with the tumor located in the right
atrium, there were cerebral metastases and irrigation of
the tumor was through the right coronary artery.
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