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Angiossarcoma Primério de Atrio Direito com Forame Oval Pérvio e Hipoxemia
Severa

Luiz Guilherme Carneiro Velloso, José Carlos Rossini Iglezias, Carlos Vicente Serrano Jr,
Luiz Alberto Benvenuti, Luiz Antébnio Moreira César, Anténio Carlos Pereira Barretto
Séo Paulo, SP

Mulher de 19 anos com angiossarcoma de dtrio
direito que obstruia parcialmente a valva triciispide,
desenvolveu hipoxemia severa conseqiiente a shunt
direito-esquerdo através de forame oval péruvio,
situacdo descrita pela primeira vez nesse tipo de
tumor. Realizou-se ressecgao tumoral ampla, embora
incompleta, e reconstrucdo do dtrio com fragmento
de pericdrdio bovino. No pds-operatério, tomografias
de cranio, térax e abdome e cintilografia 6ssea nao
mostraram metdstases. Optou-se por radioterapia
local complementar, sem quimioterapia. A paciente
faleceu em conseqiiéncia de metdstases
generalizadas, porém sem recidiva local do tumor;
cinco meses apos a cirurgia.
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Primary Right Atrial Angiosarcoma with
Patent Foramen Ovale and Severe
Hypoxemia

A 19 years-old-female with a primary right atrial
angiosarcoma partially obstructing the tricuspid
valva, developed severe hypoxemia due to
right-to-left shunting through a patent foramen
ovale. This is the first report of such clinical situ-
ation with this type of tumor. A complete resection
of the tumor was attempted, and the right atrium
had to be rebuilt with a bovine pericardium patch.
Post-operative cranial, thoracic and abdominal CT
scans and bone scintigraphy did not show meta-
static spread. Chest radiation therapy was started
on the third postoperative week. Chemotherapy was
not used. The patient died five months after sur-
gery due to disseminated metastatic disease but
no evidence of the tumor was found in the
necroscopic study of the heart.
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Os sarcomas sado tumores malignos derivados
dos tecidos mesenquimais, ocorrendo com maior
freqiiéncia em pele e tecidos moles; apenas 3% sao
primérios de coracdo e grandes vasos?.

Os tumores primdarios do coracdo sdo in-
freqiientes, ocorrendo em 0,0017 a 0,03% das ne-
crépsias em diferentes séries®. Os tumores malignos
constituem menos de 1/4 dos casos relatados, sendo
dentre esses o angiossarcoma o tipo histolégico mais
comum. E neoplasia de grande invasividade e met-
astatizacdo precoce, com sobrevida média de 4 a
10 meses®.

Duas formas clinico-patolégicas dos angiossar-
comas cardiacos podem ser definidas. A mais freqiiente
é representada pelas lesoes do sarcoma de Kaposi,
que se localizam no pericardio ou epicardio,
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sendo habitualmente pequenas e assintomaticas;
ocorrem em até 25% dos aidéticos com essa neoplasia
cutanea®. Na outra forma, os tumores situam-se
geralmente no atrio direito, sdo grandes e sintomati-
cos, e ndo guardam relacdo identificavel com o sar-
coma cutineo ou seus fatores de risco®. Iden-
tificam-se, a microscopia eletrdonica, trés compo-
nentes celulares: células endoteliais imaturas, peri-
citos primitivos e células mesenquimais
indiferenciadas®.

Os angiossarcomas primarios do coracéo (APC)
localizam-se em atrio direito em 93% dos casos,
com invasdo precoce de casos, valva tricispide ou
pericardio. Metastatizacéo, em geral precoce e disse-
minada, ocorre em 89% dos casos, acometendo mais
os pulmdées, figado, linfonodos e ossos. Ocorrem
em adultos da 2% a 72 décadas, em média aos 40
anos de idade, preferencialmente no sexo masculino.
Com inicio abrupto e rapida progressio, as
manifestacoes obstrutivas ou de tamponamento
cardiaco predominam, freqiientemente associadas
a quadro sistémico febril®S.
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Mulher de 19 anos, procedente de zona rural
de Cabreuva (SP), previamente assintomatica, ha
1 més desenvolveu dispnéia progressiva,
acompanhada de febricula, tosse ndo produtiva e
dor toracica incaracteristica. Ha dois dias referindo
cianose e intenso desconforto respiratério em
repouso, com piora em posicdo ortostatica. Admitida
em regular estado geral, cianética ++/4+, dispnéica
e com ma perfusio periférica. A freqiiéncia cardiaca
era 112 bpm, a respiratéria 32 ipm e a pressio
arterial 90/70 mmHg. Havia estase jugular de ++/
4+, a ausculta pulmonar o murmurio vesicular era
simétrico e sem ruidos adventicios e a ausculta
cardiaca as bulhas eram ritmicas, normofonéticas
e sem sopros. Figado foi palpado a 4 cm do bordo
costar direito, ndo havendo edemas e os pulsos
periféricos eram filiformes e simétricos.

Gasometria arterial colhida com maéascara de
O, a 101/min mostrava: pH 7,46, pCO, 27 e pO, 29
mmHg, com saturacdo de hemoglobina de 59,7%.
Hemoglobina era de 14,4 g/dl e os leucécitos 17.100,
com neutrofilia e desvio a esquerda até metamieldci-
tos. As transaminases eram de 320 (TGO) e 647
(TGP) U/ml e a desidrogenase lactica 1346 U/ml,
com bilirrubina total de 1,90, sendo a fragdo indireta
de 1,30 mg%. Uréia, creatinina, eletrolitos e glicemia
eram normais. Urinalise mostrou 640.000 leucécitos,
360.000 eritrécitos e 330 cilindros hialinos por ml,
além de hemoglobina livre de ++++/4+. Uro e hemo-
culturas foram estéreis. Sorologias para virus HIV
(ELISA) e hepatite B foram negativas.

O eletrocardiograma mostrava taquicardia si-
nusal, eixo QRS a +1200, baixa voltagem dos com-
plexos em derivacgoes precordiais com pouca pro-
gressdode RemV aV,, e alteracdo difusa de repo-
larizacdo ventricular, mais evidente em regido infe-
rior. A radiografia de térax havia cardiomegalia
de +/4+, com aumento do atrio direito, e trama
vascular pulmonar uniformemente diminuida. Ao
ecodopplercardiograma, os ventriculos eram
normais, visualizando-se grande massa de
ecogenicidade heterogénea no atrio direito,
possivelmente origindria do septo interatrial.
Cintilografia pulmonar mostrou perfusio normal
e presenca precoce do radiofarmaco em circulagédo
sistémica indicativa de shunt direito-esquerdo, com
proporcédo estimada em 61%. Com hipdtese
diagnéstica de tumor atrial direito obstruindo fluxo
trictspide e shunt direito-esquerdo por comunicagio
interatrial (CIA), foi indicado tratamento cirurgico.

A toracotomia, havia infiltrado hemorragico em
mediastino superior; visualizava-se tumor com
didmetro de cerca de 6 cm, interessando a parede

do 4atrio direito, de caso a caso e até o nivel do
septo interatrial, parcialmente encapsulado, com
areas de necrose e infiltrando a parede do atrio
(fig. 1). Ap6s instalacéo de circulacio extracorpérea
e hipotermia a 281C, realizou-se ressec¢do a mais
ampla possivel do tumor e de parte da parede do
atrio direito, que teve de ser reconstruido com
fragmento de pericardio bovino. Realizou-se também
rafia do forame oval, que era pérvio. O
pos-operatério transcorreu sem complicagoes.

O exame histolégico da peca mostrou neopla-
sia maligna constituida por numerosos canais vascu-
lares anastomosantes, revestidos por células fusi-
formes com intensa atipia e alta taxa mitética (fig.
2), intensa reticulogénese e positividade imuno-his-
toquimica para fator VIII. Havia extensas areas
de hemorragia e necrose e acimulos focais de
pigmento hemossidero6tico. Foi estabelecido
diagnéstico andatomo-patolégico de angiossarcoma
de moderado grau de malignidade. Havia
comprometimento tumoral das margens de
resseccao.

O tumor foi estadiado mediante tomografias

Fig. 2 - Aspecto microscépico, mostrando células com intesa atipia, por
vezes formando canais vasculares irregulares (HE, 200 x).
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computadorizadas de cranio, térax e abdome, além
de cintilografia 6ssea, que néo evidenciaram doenca
metastatica.

Na 32 semana de p6s-operatério foi iniciada ra-
dioterapia, interessando todo o atrio direito e com
protecdo da medula espinal, utilizando acelerador
linear de 9 MeV (f6tons); a dose total foi de 5040
cGy, dividida em aplicagoes didrias de 180 cGy.

A paciente retornou a cidade de origem, per-
sistindo assintomatica por mais dois meses, quando
voltou ao hospital com cefaléia intensa, alteracdo
de comportamento e dor abdominal. Ecocardiogra-
ma nao detectou recidiva local, e tomografia computa-
dorizada mostrou metéstases tumorais em cérebro
e abdome. Hemorragia intraperitonial macica foi o
determinante imediato da morte, que ocorreu 6 meses
apods as primeiras manifestacdes da doenga.

A necrépsia, o coracdo mostrava uma adequada
reconstrucdo do atrio direito com patch de pericardio
bovino e abundante pigmento hemossiderético em
suas margens; nao foram encontradas células tu-
morais no 6rgdo. Numerosas metastases nodulares,
vinhosas e abundantemente hemorragicas, estavam
presentes nos pulmoes, mesentério, peritonio, medu-
la 6ssea e figado. No encéfalo havia lesdo metastatica
unica, de 3 ecm de diAmetro, na base do lobo fron-
tal direito. As metastases hepaticas chegavam a
um didmetro de até 7,5 cm, erodindo parcialmente
a capsula do 6rgao. Havia volumoso hemoperiténio,
com cerca de 2,5 litros.

Discusséo

O quadro apresentado pela paciente, de insta-
lacdo abrupta e rapida progressdo, com congestao
venosa sistémica, dispnéia, dor tordcica, tosse, febre,
cardiomegalia moderada e alteragdes pouco especi-
ficas do eletrocardiograma, superpoe-se a quase
totalidade dos casos de APC descritos na litera-
ture?®. A cianose foi descrita em 11% dos casos
revisados por Glancy, quase sempre associada a
sindrome de veia cava superior e/ou metastatizacéo
pulmonar®; em um caso descrito havia comunicacgao
interatrial tipo ostium secundum associada ao
tumor atrial, porém sem hipoxemia concomitante”.
Hipoxemia por shunt direito-esquerdo conseqiiente
a defeito do septo interatrial associado a tumor de
atrio direito ja foi descrita em paciente com mixoma
que se herniava para o atrio esquerdo através de
uma CIA3; nossa paciente é o primeiro caso de APC
em que essa manifestacdo é relatada. A elevacao
da pressdo em atrio direito, decorrente de obstrugéo
parcial da tricuspide, resultou em desvio de sangue
com baixa saturacdo de oxigénio diretamente para
o0 atrio esquerdo através do forame oval, que é pérvio
em cerca de 25% dos adultos?®.

Diagnéstico nao invasivo e quantificacdo do
shunt direito-esquerdo podem ser obtidos através
da cintilografia de cAmaras cardiacas; o
aparecimento muito precoce do radio-indicador nas
camaras esquerdas e aorta, em relacdo a
contrastacdo das cadmaras direitas, guarda
proporcdo com a magnitude do fluxo do shunt. A
curva tempo-atividade de ventriculo esquerdo
normalmente mostra um pico inico, mas nos casos
com shunts ocorre um pico precoce devido ao fluxo
anomalo entre cAmaras, seguido pelo pico de
atividade determinado pelo marcador que circulou
através dos pulmoes. A avaliagéo das areas da curva
tempo-atividade sob o primeiro pico e sob ambos
permite estimar o fluxo do shunt®.

A abordagem de tumor cardiaco com uso de
circulacdo extracorpérea foi realizada pela primeira
vez em 1955, quando Crafoord e col excisaram um
mixoma atrial, apud!'. Rossi e col, em 1976,
realizaram a primeira resseccdo de APC sob
perfusdo’. As resseccdes amplas de grandes APC,
com reconstrucio do atrio com pericardio bovino,
ja foram realizadas inclusive em nosso meio'%.
Transplante cardiaco ja foi realizado para
tratamento de tumor irressecavel, com bom
resultado; tratava-se porém de um histiocitoma,
sem potencial de metastizacao'®.

Nos pacientes com APC nio tratados, a sobre-
vida é 4,2 + 2,2 meses apds o inicio dos sintomas?.
Quimioterapia sem resseccdo da massa tumoral
resultou em sobrevida de 9 semanas no caso de
Stohl e col'4. Potter e col e Bjeregaard e col obtiveram
sobrevida de 15 e 17 meses com associagdo de ra-
dio e quimioterapia em tumores irressecaveis!s,
Resseccéo total ou parcial do tumor, associada a
radio e/ou quimioterapia, resulta em sobrevida de
10,6 + 10,3 meses?®, sendo as maiores sobrevidas
relatadas de 36 meses, em pacientes tratados com
resseccdo e radioterapia pés-operatérial”!®, Como
em nossa paciente, outros casos tratados com re-
mocao do tumor primério seguida de quimioterapia’
ou radioterapia local e quimioterapia 15 faleceram
por metastases disseminadas, mas sem recorréncia
da neoplasia no coracdo. A experiéncia da Cleve-
land Clinic!'® sugere que a radio ou quimioterapia
po6s-operatoérias tém pouco efeito sobre a sobrevida
nos tumores malignos primaérios do coracéo.
No entanto, o comportamento dos APC, com
surgimento precoce e disseminado de metastases
nao detectaveis antes da abordagem cirurgica, e o
possivel papel da circulacdo extracorporea e da
manipulagdo na disseminacéo da doenca, tem levado
autores a sugerir instituicdo de quimioterapia no
pré, intra e p6s-operatério, associada a ressecciao
a mais ampla possivel e radioterapia p6s-operatoéria’.
Para viabilizar esse tipo de tatica, resta
estabelecer se métodos nao-invasivos como a
ressonéncia magnética? possam vir a permitir
uma melhor discriminacdo dos tumores cardia-
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cos preliminarmente a4 abordagem cirurgica.
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