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Sdo relatados 2 casos de rabdomioma de ventriculo esquerdo, causando obstrucéo
davia de saida, emrecém-nascidos oligossi ntomati cos, cujo diagndstico foi estabelecido
através da ecocardiografia bidimensional e aresseccdo cirlrgicarealizada com sucesso.
Ressalta-se a importancia da indicacdo do estudo ecocardiografico em neonatos com
achado clinico de sopros que simulam cardiopatias de discreta repercussao,
diagnosticando, de modo ndo-invasivo, os tumores intracardiacos no periodo neonatal,

orientando a conduta adequada.

Ostumores cardiacos primarios sdo raros, encontrados
aproximadamente numa propor¢ao de 1/10000 autépsias
de rotina’. Dentre todos, os rabdomiomas sdo 0s mais
encontrados nainfancia, perfazendo umtotal de 0,08% dos
neoplasmas encontrados nessa faixa etéria 3. Sao
freqlientemente associados a esclerose tuberosa (mais de
50% dos casos) .

Clinicamente, podem se exteriorizar através de
quadro deinsuficiénciacardiaca, arritmias, cianose e,
inclusive, serem causa de morte siibita. No periodo
neonatal, entretanto, pode ndo haver quaisquer
manifestacdes clinicas, exceto o achado de sopros que
simulam cardiopatias de pouca expressividade.
Relatam-se 2 casos de rabdomioma causando
obstrucdo da via de saida do ventriculo esquerdo
(com confirmacéo através do estudo anatomo-
patol6gico) em neonatos oligossintomaticos, cujo
diagndstico foi estabelecido através da
ecocardiografiabidimensional e o tratamento cirdrgico
realizado com sucesso.

RELATODOSCASOS

Caso 1 - Recém-nascido do sexo masculino, branco,
nascido de parto normal, de termo, pesando 2850g. Foi
encaminhado ao nosso servigo com treze dias de vida
devido ao achado semioldgico de sopro cardiaco ao
nascimento. Ao examefisico, encontrava-se em bom estado

geral, aciand6tico, eupnéico. Os pulsos eram simétricos
edeamplitude normal. A auscultapulmonar eranormal.
Ofigado erapalpavel al,5 em darebordacostal. direita.
O precoérdio ndo mostrava abaulamentos, impul sdes ou
frémitos; o ictus era palpavel no 4.° espaco intercostal
esquerdo (EIE), na linha hemiclavicular esquerda; as
bulhas eram normofonéticas, sendo a 2.° desdobrada
fisiologicamente; auscultava-se um sopro sistélico
suave na borda esternal esquerda (5.° e 4.° EIE),
semelhante aquele encontrado numa pequena
comunicagao interventricular. O exame neurol égico era
normal.

O eletrocardiograma mostrava nitida sobrecarga
ventricular esquerda (fig. 1). A radiografia do térax
mostrava trama vascular pulmonar e area cardiaca
normais. O estudo ecocardiogréfico bidimensional.
revelou a presenca de grande massa tumoral no
ventriculo esquerdo, ocupando quase toda a sua
cavidade, se estendendo para a via de saida,
obstruindo-a parcialmente durante a sistole, deixando
livres apenas aviade entrada e aregido postero-lateral.
Evidenciavam-se bem os limites do tumor com o septo
interventricular, ao qual estava aderido em toda sua
extensdo. N&o havia hipertrofia do septo ou da parede
posterior do ventriculo esquerdo e o restante da
anatomiaintra e extracardiaca era normal. O Doppler
néo detectou gradientes através da via de entrada ou
viade saida (fig. 2a e 2b).

Trabalho realizado no Instituto do Coragdo do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de S&o Paulo.
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Fig.1- Eletrocardiograma do caso 1. Mostra sinais de sobrecarga
ventricular esquerda.

Fig.2- 2a (caso 1)- Ecocardiograma bidimensional pré-operatério.
Corte em 5 camaras. ventriculo esquerdo preenchido pela tumoragso,
gue se encontra aderida ao septo interventricular, invadindo aia de
saida durante a sistole (setas) e preenchendo a regido apical (estrelas),
Ao = aorta; vm = valva mitral; vd = ventriculo direito.

Fig.2b - (caso 1) Amostra do Doppler pulsétil nas vias de entrada e
saida do ventriculo esquerdo. Fluxo laminar normal durante a diastole
e a sistole.

Com 15 dias de vida a crianca foi submetida a
tratamento cirdrgico através de esternotomia mediana e
estabel ecimento de circul agdo extracorpdrea. Foi realizada
ventricul otomiaesquerdaapical, sendo visibilizado grande
tumor (aproximadamente 2 em de diametro),
esbranquicado, sélido (fig. 3), aderido ao septo
interventricular, sem plano de clivagem septal; foi
observado outro, de menor tamanho (aproximadamente 1
em de didmetro) eigual aspecto naregido apico-lateral e
outros 2 menores (aproximadamente 1 em de diémetro) na
regido lateral. Os tumores foram ressecados com uma
porcdo do septo muscular e miocérdio adjacentes. O
ventriculo foi fechado com duplasutura6-0. A circulacdo
extracorporeafoi suspensa, havendo boarecuperacéo dos
batimentos cardiacos em ritmo sinusal. No pos-operatorio
imediato o paciente apresentou instabilidade
hemodinémica transitdria, necessitando de suporte com
drogas inotrépicas e vasoativas.

O eletrocardiograma do pds-operatério mostrava a
presenca de blogueio do ramo esquerdo. A érea cardiaca
manteve-se normal. Foi realizado ecocardiogra-
ma antes da alta hospitalar, que mostrou cavidade
ventricular esquerda livre de quaisquer resquicios das
tumoragBes, com discreta discinesia da regido médio-
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septal, mas com desempenho global normal (fig. 2c),
0 paciente recebeu alta hospitalar no 10.° dia pos-
operatério, em boas condi¢8es clinicas, com ausculta
cardiaca normal, e sem sinais de insuficiéncia
cardiaca.

Fig.2c- (caso 1) Ecocardiograma pés-operatério. Corte longitudinal
subcostal. Regido discinética septal (seta) e a cavidade ventricular
esquerda através de ventriculotomia

Fig.3- (caso) Aspectos cirargico. Massa tumoral esbranquigada sendo
ressecada da cavidade ventricular esquerda através de ventriculotomia
apical.

Caso 2 - Recém-nascido do sexo masculino, branco,
nascido de parto normal, de termo, sem intercorréncias.
Foi encaminhado ao nosso servico com 8 dias de vida,
devido ao achado semiol6gico de sopro cardiaco ao
nascimento. Ao exame fisico, encontrava-se em bom
estado geral, aciandtico, discretamente taquipnéico. Os
pulsos eram simétricos e de amplitude discretamente
diminuida. A auscultapulmonar eranormal. O figado era
palpavel a2 cm darebordacostal direita. O precordio ndo
mostrava abaulamentos, impul sdes ou frémitos; as bulhas
eram normofonéticas; auscultava-se um sopro sistélico

discreto no foco adrtico e foco adrtico acessorio,
semel hante aquele encontrado numa estenose aértica
discreta.

O eletrocardiograma revelava a presenca de
sobrecarga ventricular esquerda. A area cardiaca era
normal. O ecocardiograma dimensional detectou a
presenca de massas tumorais intraventriculares (V1) e
VE), brilhantes, de densidade homogénea. A maior
media aproximadamente 1 cm de didmetro e obstruiaa
viade saida do ventriculo esquerdo (com gradiente de
36 mmHg ao Doppler). Haviam também tumoragtes
intramurais no septo e paredes do VD e VE (fig. 4ae
4b).

Fig.4a (caso 2) Ecocardiograma bidimensional pré-operatério. Corte
longitudinal paraesternal e em cinco camaras apical. tumoragdes
multiplas intracavitérias, na via e saida do ventriculo esquerdo e
intramurais. ae = atrio esquerdo: ad = étrio direito; ve = ventriculo
esquerdo; vd = ventriculo direito.

Com 9 dias de vida, o paciente foi submetido a
tratamento cirdrgico através de esternotomia mediana e
estabel ecimento de circul agéo extracorpdrea. Foi resalizada
aortotomia, sendo visibilizado grande tumor (maior que o
didmetro do andl adrtico), bilobulado, esbranquigado; este
foi ressecado, deixando aproximadamente 1 mm de tumor
no septo, pois se encontrava exatamente acima da regido
dofeixedeHiseorisco deprovocar BAVT foi considerado
grande.
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A valva aortica era normal. A aorta foi fechada e
suspendeu-se a circulagdo extracorpérea. Houve
recuperacdo em BAV T, tendo sido ligado 0 marca-passo
externo. O paciente evoluiu sem intercorréncias no pos-
operatério, revertendo ao ritmo sinusal no pos-
operatorio imediato. Recebeu altahospitalar no 10.°dia
pés-cirurgia, em boas condig¢6es clinicas, ausculta
cardiacanormal, sem sinaisdeinsuficiénciacardiaca. O
estudo ecocardiogréfico realizado antes da alta
hospitalar evidenciou via de saida do ventriculo
esquerdo livre, com fluxo de velocidade normal ao
Doppler (fig. 4¢).

DISCUSSAO

Os tumores cardiacos priméarios sdo raros na
infancia, sendo o rabdomioma o mais encontrado
nessafaixaetéria®®. A histérianatural dos pacientes
portadores de rabdomioma é pouco conhecida. Sabe-
Se, No entanto, que aproximadamente 40% morrem até
6 meses de idade, 60% até o 1.° ano e 80% até os 5
anos 7. Por seu lado, Fendglio relata 78% de
mortalidade no 1.° ano de vida®.

fig.4b (caso 2) Corte em cinco cdmaras. Tumoragdes na via de saida
do ventriculo esquerdo com feixe do Doppler continuo bem
posicionado, detectando fluxo sistélico turbulento com velocidade
de 3m/s 9gradiente de 36 mmHg). ae = &trio esquerdo; ve = ventriculo

esquerdo; v.ao = valva adrtica; ao = aorta ascendente.

Fig.4c (caso 2) Ecocardiograma pés-operatério. Corte em cinco
camaras. Via de saida do ventriculo esquerdo livre com fluxo laminar
e de velocidade normal ao Doppler pulsatil (1m/s).

Mais de 50% dos pacientes portadores de rabdomioma
tém evidénciapatol 6gicade esclerose tuberosa®1° - doenca
familial caracterizadapor retardo mental, convul sdes, lesio
de pele e nédulos hamartomatosos no cérebro, rins;
pancreas e glandul as sebéaceas. Nos 2 casos rel atados, ndo
havia antecedentes familiais, os exames neurol 6gicos,
eletroencefalogréfico e tomografico eram normais, nao
afastando, no entanto, a possibilidade de manifestactes
tardias.

Os rabdomiomas sdo multiplos em 90% dos casos.

Ao exame macroscopi co, podem se apresentar COmo uma
massa Unica de alguns centimetros de diametro, mas
usualmente assumem a forma de nddulos multiplos,
acinzentados, firmes, facilmente distinguiveis do
miocérdio adjacente, projetando-se para as paredes dos
ventriculos ou septo interventricular.
Microscopicamente, sdo nao-encapsulados; as células
constituintes sdo vacuolizadas, maiores que as
miofibrilas normais, contendo mucopolissacéarides
(provavelmente glicogénio) * sendo caracteristico um
tipo celular que é uninuclear e emite proje¢ées em tomo
dos vacuolos (fig. 5a e 5b).
As manifestagdes clinicas sdo variadas e dependem,
basicamente, do tamanho, localizacéo e grau de
envolvimento miocérdico. Podem ser assintométicos ou
pouco sintométicos (como nos 2 casos relatados).
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Fig.5a - Microfotografia do tumor, mostrando tecido bem
vascularizado, com células contendo grande quantidade de vactolos
(HE, 64x).

Fig.5b- Maior aumento da fotografia anterior, mostrando as células
com projeces citoplasméticas, caracteristicas dos rabdomiomas (HE,
800x)

Por vezes causam sintomatologia tdo expressiva de
insuficiénciacardiaca, acompanhada deimportante baixo
débito, que podem em determinados casos, simular a
sindrome de hipoplasia do coragdo esquerdo”. A
presenca de cianose, secundaria ao “shunt” direito
esquerdo anivel atrial, quando o tumor élocalizado na
via de saida do ventriculo direito € um dado que deve
ser considerado para o diagnéstico diferencial com
cardiopatias congénitas cianogénicas. Asvezes o (inico
dado é a presenca de arritmias. Naliteratura, encontra-
se o relato de um caso de rabdomioma de &trio direito,
numacriancade 21 meses de vida, causando taquiarritmia
supraventricular, com cura apés a ressec¢do cirdrgica
do tumor “.

O ecocardiograma bidimensional é o mais importante
método para o diagndstico dos tumores intracardiacos,
fornecendo dados quanto alocalizag8o, tamanho, extensao,
repercussio hemodinamica e evolugdo %4, E importante

ressaltar a suaindicag&o em neonatos com achado clinico
de sopros pouco expressivos, como nos casos relatados,
gue certamente apresentariam uma evolucao
desfavoravel sem arealizac&o do diagndstico precoce.
Atualmente, com o desenvolvimento daecocardiografia
fetal, é possivel o diagnostico intra-Gtero de tumor
intracardiaco.

Estabelecido o diagnéstico, a cirurgia se imp8e nos
pacientes sintométicos e, mesmo nos assintomaticos,
guando existir obstrucéo discreta ou moderada, devido
ao potencial de crescimento do tumor e risco de morte
subita *>¢, A ventriculotomia direita ou esquerda,
evitando danos ao septo interventricular, asvalvas étrio,
ventriculares e semilunares, ao tecido de conducéo e
artérias coronarias, € o método preferido paraa corregéo
cirargica

Concluindo, apesar dararidade do encontro detumores
cardiacos na infancia, € um diagnostico que devera ser
lembrado mesmo diante de pacientes assintomaticos ou
portadores de sopros que simulam cardiopatias sem
repercussdo. Nos 2 casos relatados, a presenca de
sobrecarga ventricular esquerda ao €l etrocardiogramafoi
0 dado que chamou aaten¢o e obrigou ao prosseguimento
da investigacdo diagndstica e, portanto, a indicagdo do
estudo ecocardiografico, 0 que possibilitou o diagnostico
preciso e precoce, dispensando métodos invasivos paraa
indicagdo cirdrgica, semaqual aevolugdo certamente seria
desfavoréavel.

SUMMARY

The authors report two cases of rhabdomioma of the
left ventricular cavity with outlet obstruction in the
neonatal period. The diagnosis was established by
bidimensional echocardiography and the surgical
ressection wasimmediately performed with success. Itis
emphasized the importance of echocardiographic study
in neonateswith murmursthat simulate congenital cardiac
defects without greater repercussion with the aim to
recognize intracardiac tumors at this early age for an
appropriate management.
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