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Rabdomioma do Ventriculo Direito Causando Estenose Pulmonar

Eniéberton Cartafina de Almeida, Mauricio Sérgio Brasil Leite, Mércio Alves da Silva, Lufs Rassi Jr.

Goiénia, GO

E relatado um caso de tumor pediculado do
ventriculo direito (VD), causando obstrugdo da via de
saida, em lactente com achado semioldgico de sopro
cardiaco. O diagnéstico e a repercussdo hemodinamica
do tumor foram estabelecidos pelo estudo ecodoppler-
cardiogréfico (EDC). Optou-se pela ressecc¢éo cirdirgica

Right Ventricular Rhabdomyoma Causing
Pulmonic Stenosis

The authors report a case of rhabdomyoma of the
right ventricular cavity with outlet obstruction in a

que foi realizada com sucesso e o estudo anatomopa- threemonths old infunt. The diagnosis was established by

tolégico revelou rabdomiama. O ecocardiograma bidi-
mensional mostrou um tumor pediculado na via de sai-
da do VD que durante a sistole obstruia parcialmente a
valva pulmonar. O Doppler revelou gradiente de
60mmHg entre o VD e a artéria pulmonar. E ressaltada
a importancia do estudo EDC no esclarecimento de
achado semioldgico de sopro cardiaco em lactente as-
sintomatica. A EDC de maneira totalmente n&o invasiva
pode mostrar tumores intracavitarios e avaliar o grau de
obstrucao valvar, orientando o clinico sobre a melhor
conduta a ser seguida

ech ocardiography. Bidimensional echocardiography
study showed a polypoid tumor of the right ventricle.
During the systole it was projected through the

pulmonary valve, obstructing part of it. The Doppler

study showed an important gradient between the right
ventricle and the pulmonary artery. The ressection was
performed with success. The dingnosis of cardiac
rhabdomyoma was made by microscopic study. It is
emphasized the importance of the echocardiographic
study in an infant with oligosymptomatic cardiac

murmurs.
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Os tumores cardiacos primarios sao extremamente
raros, a sua incidéncia, o tipo histolégico e a localizacao
estdo diretamente relacionados com a idade do pdciente

rabdomiomas, uma das massas tumorais obstrui uma das
camaras cardiacas ou orificios valvulares, deterrninando
um alto indice de mortalidatife Relata-se caso de rab-

®. OS rabdomiomas sé&o tumores primarios do cora¢cdo maisdomioma causando obstrucdo da via de saida do ventri-
comum na infancia, sendo que 80% deles sao encontradosculo direito (VD) com confirmagédo anatomopatolégica em

em recém-nascidos e lactert&io multiplos em mais de

lactente assintomatica, cujo diagndstico foi estabelecido

90% dos casos e seu tamanho varia desde alguns milime-através da ecocardiografia, sendo o tratamento cirtigico

tros até varios centimetros de diametPomaioria dos
rabdomiomas sdo tumores intramiocardios,

freqientemente, encontrados nos ventriculos e septo

interventricular, apenas 30% deles localizam-se nos*atrios

realizado cm sueesso.

Relato de Caso

Suas manifestacdes clinicas estéo diretamente relaciona-

das ao seu local de crescimento dentro do coradzie

nicamente, podem se exteriorizar através de quadro de in-

suficiéncia cardiaca, arritmias, cianose, sopros,

mimetizando cardiopatia congénita, especialmente no pe-

riodo neonatal
Em aproximadamente 50% dos pacientes com
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Lactente com 3 meses de vida, sexo feminino, bran-
ca, pesando 4500g, nascida de parto normal, de termo. En-
caminhada ao servi¢o de ecocardiografia devido a acha-
do semioldgico de sopro cardiaco. Ao exame fisico,
encontrava-se em bom estado geral, acianética, eupnéica.
Os pulsos eram simétricos e de amplitude normal. A aus-
culta pulmonar era normal. O figado era palpavel a 1cm da
reborda costal direita. O precordio mostrava frémito
sistélico discreto na borda esternal esquerda alta. O ictus
era palpavel no 4° espaco intercostal esquerdo (EIE), na
linha hemiclavicular esquerda; as bulhas eram
normofonéticas, auscultava-se um sopro sistolico rude
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(++/4+) em area pulmonar. O exame neuroldgico era nor-
mal. A radiografia do tGrax mostrava trama vascular pul-
monar e area cardiaca normais.

O eletrocardiograma mostrava sinais evidentes de
sobrecarga ventricular direita. O ecocardiograma bi-di-
mensional, em corte de via de saida do VD, mostrou uma
massa pediculada medindo aproximadamente 1cm de dia-
metro com pediculo inserindo no septo infundibular. Du-
rante a sistole, o tumor movimentava-se em dire¢éo a via
de saida do VD, obstruindo parcialmente o fluxo san-
gliineo pulmonar, retornando para o interior da cavidade
na diastole (fig. 1A). O Doppler mostrou velocidade de flu-
x0 aumentada com gradiente VD-TP de 60mmHg (fig. IB). | #
Apés o diagndstico ecocardiogréfico, foi feita a resseccéo |';
cirdrgica do tumor e o posterior estudo ana- |
tomopatoldgico revelou rabdmioma. A macroscopia mos-
trou um tumor de consisténcia muscular medindo 1cm de
comprimento por 0,8cm de largura (fig. 2A). Os cortes
histoldgicos evidenciaram células vacuolizadas em “forma |
de aranha”, contendo abundante glicogénio e mostrando
extensdes transversais no seu citoplasma (fig. 2B). Foi re-

alizado ecocardiograma antes da alta hospitalar, que mos-:‘('

trou via de saida do VD livre de qualquer resquicio

Fig. 1 - A) Corte de via de saida do ventriculo direito, mostrando grande massa
tumoral pediculada (setas) obstruindo a valva pulmonar durante a sistole; B)
Doppler continuo mostrando gradiente (G) de 60mmHg entre o ventriculo direito
(VD) e a artéria pulmonar (AP).

Fig. 2 - A) Massa tumoral do ventriculo direito (VD) medindo aproximadamente
1cmde diametro. Devido ao pequeno diametro da artéria pulmonar aproximadamente
(1cm) causava grave obstrugdo do VD durante a sistole; B) microscopia da massa
tumoral. Observar células em “forma de aranha” ricas em glicogénio achado
caracteristico de rabdomiorna cardiaco.

tumoral e velocidade de fluxo normal ao estudo Doppler.
A paciente recebeu alta hospitalar no 5° dia po6s-
operatorio, em boas condicdes clinicas, com ausculta car-
diaca normal.

Discusscio

McAllister e cof classificaram os rabdomiomas se-
gundo uma correlacdo anatomo-clinica de 36 pacientes
estudados, dividindo-os em 3 grupos (tab. b: grupo I - re-
presenta 30% dos pacientes com rabdomioma cardiaco.
Geralmente sdo natimortos ou falecem nas primeiras horas
de vida. Outra caracteristica desse grupo é que 75% dos
pacientes apresentam grandes tumores intracavitarios
com obstrucéo de pelo menos uma valva cardiaca e, pre-
sume-se que a morte ocorra secundaria as alteragdes he-
modinamicas. A esclerose tuberosa é rara neste grupo.
Grupo Il - sua incidéncia é semelhante ao grupo |, em torno
de 30%. A maioria dos pacientes deste grupo apre-
sentam-se com sinais e sintomas de esclerose tuberosa
sendo também su@usa mortisA maioria dos sintomas
nao se correlacionam com o aparelho cardiovascular. Os
rabdomiomas geralmente séo achados de necropsia de
pequenos tamanhos e localizacdo intramiocérdica. Grupo
Il - ocorrem em 1/3 dos pacientes com rabdomiomas. S&o
pacientes que apresentam sintomas relacionados ao sis-
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Tabela | - Rabdomioma cardiaco segundo correlacdo anatomoclinical

nca

Faixa Associacédo Tumor Causa morts
etaria intracavitario relacionada
tuberosa rabdomioma
Gl RN-18h 25% 75% 82%
Gll 23h-20 anos 73% 0 0
Glil 36h-9 amos 0 70% 7%
Grupo | - Paciente natimorto ou morte nas primeiras 24h; grupo Il - paciente
sem clinica de doenca cardiaca; grupo Ill - paciente com clinica de do
cardiaca

calizac&o e o grau de obstrugéo ao fluxo sanguineo, pode
ser a causa de morte subita mesmo em crianga assintoma-
tica'. A ecoeardiografia bi-dimensional desempenha um
papel importante nesta situacéo clinica, pois, localiza o tu-
mor em relagdo a cAmara cardiaca, avalia o seu tamanho e
a sua forma de fixacdo. O Doppler, medindo o gradiente de
obstrugéo, permite uma avaliagdo hemodinamica comple-
ta, orientando o clinico na melhor conduta a ser seguida.
Concluséo semelhante foi demonstrada em nosso meio,
em pacientes neonatos oligossintomaticos, com
rabdomiomas de ventriculo esquerdo, por Bhering®e col

tema cardiovascular como insuficiéncia cardiaca, sopros,
arritmias e cardiomegalia. Em aproximadamente 75% dos
pacientes desse grupo os rabdomiomas sé&o

intracavitarios com marcada obstrucéo ao fluxo sangiiineo 1.

em pelo menos uma camara cardiaca. Geralmente ndo se
associam com a esclerose tuberosaasa mortisesta

relacionada a insuficiéncia cardiaca ou arritmia cardiaca. 3.
Os tumores cardiacos geralmente sdo classificados *
quanto a forma, a fixag@o e ao crescimer®s rabdo- 5

miomas podem se apresentar como uma Unica massa de

varios centimetros de didmetro, mas, comumente, sdo no-°-
dulos multiplod A fixagdo destes tumores, de acordo com

0s parametros ecocardiograficos, pode ser de 2 tipos: pe-
diculada ou séssil, dependendo do grau de aderéncia a su-
perficie endomiocardiéaO caso relatado apresenta dois
aspectos considerados raros: isolado e pediculado, pois,
segundo Mcallister e col, 90% dos rabdomiomas apresen- 0
tam-se como nédulos multiplos e séssdisnbora 0s
rabdomiomas nao apresentem atividade mitética, sua lo-
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