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RABDOMIOSARCOMA PRIMARIO DO CORACAO EM CRIANCA. RELATO DE CASO
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Rabdomiosarcoma primario do coragdo obstruin- PRIMARY RABDOMYOSARCOMA OF THE
do veias cavas, foi diagnosticado em uma crianca de 10 HEART IN CHILDREN. A CASE REPORT
anos de idade, com quadro clinico recente de trés meses,

caracterizado por comprometimento do estado geral, fe- ~ The authors report a case of a child, 10 years old
bre persistente e acentuado emagracimento_ with a primary rhabdomyosarcoma of the heart that

S30 enfatizados os aspectos clinicos e os examesobstructed both caval veins. The clinical picture that
Comp|ementares desta rara afecgéo’ que permitem o di- Iastedjust three months before the admission was cha-
agn(’)stico em vida, bem como a conduta terapéutica re- racterized by persistent fever, accentuated loss of Weight
alizada e sua evolugao. and a very deteriorated general aspect.

We emphazise the clinical aspectos and other sub-
sidiary elements that easily allowed to make the preci-
se diagnosis in life as well as the therapeutic measures
andfollow up, besides a review ofthe literature, where it
was confirmed the rarity of this pathological entity.
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Os tumores primarios do coragdo sao afeccoes in- Exame fisico: peso = 22,8Kkg, altura = 127cm, PA = 100
comuns na populagdo em geral, estimando-se sue inci-y 60mmHg, FC = 132bpm, FR = 36ipm. Mau estado geral,
déncia em 1,7;100.000 autopsidéa crianca, eles séo ain-  desnutrido, dispnéico, assumindo posic3o preferencial de
da menos freqtientes e ha predominio dos benignos, prin-decubito ventro-lateral direito, estase de jugular e edema
cipalmente rabdomiomas. Dentre os raros malignos, pipalpebral; ruidos cardiacos normais, sopro diastélico de
salientam-se os sarcomas. intensidade discreta na area tricispide; hematomegalia.

Simcha e célverificaram em um periOdO de 20 anos, Radiografia de torax (f|g 1A) Cardiomega"a mo-

a freqiéncia de tumores, todos benignos, da ordem dederada e derrame pleural a direita. Eletro-vetocardiograma
8:10.000 criangas portadoras de malformac@es cardiacas,(fig. 2): ritmo sinusal e sobrecarga ventricular direita.
Nadas e Ellischem 11.000 necrépsias de criangas porta- Ecocardiograma (fig. 3A): sugestivo de processo
doras de cardiopatias congénitas, encontraram trés casosnfiltrativo intracardiaco acometendo todas as cavidades,
apenas, sendo um deles rabdomiosarcoma. de maneira mais acentuada, o atrio direito, e obstrucao to-

O objetivo desta publicacéo € enfatizar aspectos cli- ta da veia cava superior. Tomografia de térax: processo
nicos e de exames complementares, de um caso cOMGexpansivo intracardiaco. Mapeamento radioisotopico de
exemplo para o reconhecimento precoce e orientacao te-corpo inteiro com Galio-67 ndo demonstrou areas de cap-
rapéutica de tumores cardiacos. tacdo especifica. Estudo angiografico (fig. 4A): oclusdo da

RELATO DE CASO veiril cave superior juqto ao é}trio dirgitq, com ampla circu-
lacdo colateral, através do sistema azigos, pare o abdome.

Crianca do sexo masculino, com 10 anos de idade e NO retorno pare a veia inferior evidenciava-se importante
histéria de cansago progressivo, anorexia, emagrecimentograu de obstrucéo da mesma junto ao atrio direito. O as-
acentuado, febre persistente e aumento do volume abdo-Pecto anatdmico do ventriculo direito era também de acen-
minal h4 trés meses e nos dltimos dias, hemattria. tuada obstrugéo.

Realizou-se biopsia da massa obstrutiva de veia
cava superior para esclarecimento da etiologia do pro-
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Fig. 1—Radiografia de térax A—antes do tratamento, cardiomegalia
e derrame pleural a direita; B—apds 20 dias de qulmioterapia,
desaparecimento do derrame pleural e nitida diminuigdo da area

p Fig. 3—Ecocardiograma: A—corte apical de quatro cAimaras onde se nota
cardiaca.

infiltragdo miocardica mais evidente em atrio direito. Septo interatrial,
ventriculo direito e septo interventricular; B—controle evolutivo em
corte paraesternal de via de entrada do ventriculo direito (VD) notando-se
apenasresquicio doinilltradojunto a porcéo superior do atrio direito (AD).

cesso. A microscopia Optica demonstrou tratar-se de tu-
mor maligno. A prova de imunoperixodase sugeriu linha-
gem muscular. A microscopia eletrénica (fig. 5) confirmou
ser tumor maligno, rabdomiosarcoma.

Frente ao quadro clinico obstrutivo progressivo, e
ao diagnostico de malignidade. a crianca foi submetida a
tratamento quimioterapico, na Unidede de On-
co-Hematologia do Instituto da Crianca do Hospital das
Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de
Sao Paulo. Ap6s 20 dias observou-se melhora clinica, e os
exames de controle demonstraram regresséo acentuada da
massa tumoral (fig. 1B, 3B e 4B).

Ap6s concluir os dois primeiros ciclos indutérios
(vincristina, ciclofosfamida, adriblastina, actinomicina D e
imidazol-carboxamide) apresentou fibrilacdo atrial bem to-
lerada, tratada com digital e quinidina. Apés 40 dias, hou-
ve quadro de cefaléia e sonoléncia e exame tomografico,
revelou imagem sugestiva de processo expansivo
intracraniano. Diante da suspeita de metastase
intracraniana foi indicada nova combinacdo de
Fig. 2—Eletro e vetocardiograma—sobrecarga ventricular direita. quimioterapicos, planejando-se a seguir, radioterapia e/ou
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Fig. 4—Angiocardiograiia: A—antes do tratamento, obstrucdo de veia cava superior (VCS) e refluxo do contraste através de azigos (VAZ) pare a regido
abdominal (1), retorno do contraste pela veia cava inferior (VCI), 4trio direito e ventriculo direito (VD), revelando estrutura irregular devido ao processo
infiltrativo (2 e 3); B—no controle evolutivo observe-se atrio direito de aspecto praticamente normal (1) e VD em didstole diéRt) e sitole rsistl com aspecto

anatémico normal (2 e 3).

Fig. 5—Microscopia eletrénica do citoplasma da célula tumoral
mostrando miofibrilas com esbogo de linha Z indicativas de diferenciagao
rabdomiosarcomatosa (7200x).
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cirurgia para abordagem do processo tanto no coracao
como intracraniano. Apesar de boa resposta clinica inici-
al, com cis-platinum e etoposide, uma semana depois hou-
ve deterioracdo do estado geral, insuficiéncia cardiaca,
choque e éxito fatal ao final de poucos dias. No exame
necroscopico, encontrou-se hemorragia cerebral
intraparenquimatosa, causa do 6bito, e auséncia de leséo
neoplasica metastatica. Outros achados
anatomo-patoldgicos foram dilatagéo global e amolecimen-
to do miocéardio, sem massas neoplasicas; espessamento
fibroso e esbranquicado das veias caves e atrio direito;
valvas atrioventriculares e arteriais preservadas. A histolo-
gia revelou tecido miocardico com leve degeneracao
subendocéardica e fibrose intersticial, sem sinais de
neoplasia residual e presenca de pericardite crénica.

COMENTARIOS

Os tumores primarios do coracgéo, raros de uma ma-
neira geral e principalmente na crianga, sdo geralmente
benignos e representados pelos rabdomiomas, fibromas,
mixomas, hemangiomas e teratom&s malignos, por
outro lado, extremamente incomuns na area pediatrica, sdo
em sua maioria, do tipo sarcoma, originando-se mais fre-
quentemente nas cavidades diréftaBm recente revisao
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de Sholler e cd| apenasll dentre 52 casos de sibilidade de resseccdo, complementando-se o tratamento
rabdomiosarcoma publicados, ocorreram em pacientes comcom radioterapia e/ou quimioterapia especifica. No nosso
idade abaixo de 16 anos. caso, pelas caracteristicas infiltrativas e difusas do tumor,
No presente caso, a evolugao clinica com sintomas optou-se inicialmente pela quimioterapia, tentando-se a
de cansaco, evoluindo rapidamente para insuficiéncia car- remissdo do processo, para posterior avaliacdo da neces-
diaca direita, que se desenvolveu em um periodo de ape-sidade de eventual intervencéo cirlrgica, o0 que nédo se
nas trés meses, sugeriu quadro tipo obstrutivo de gran- concretizou pelas complica¢des ja referidas.
de magnitude.
Embora sejam raros, os tumores primarios do cora- REFERENCIAS
¢do devem ser considerados no diagnostico diferencial | g, R Merliss R
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resultado do tratamento depende do diagnéstico precoce.? Simeha A, Wells BO, Tynan MJ, Waterston DJ—Primary cardiac
tumors in childhood. Arch Dis Child, 1971; 46: 508-514.

Apesar da eVOIUGaP pa':a ObltO, por hemoiragla C€- 3 Nadas AS, Ellison RC—Cardiac tumors in infancy. Am J Cardiol, 19£f8;
rebral, houve regressado nitida da tumoracdo com a 21 3ff3-3fiff.
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