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Manifestacoes sistémicas
de um tumor cardiaco

Systemic manifestations of a cardiac tumour

Anabela Nunes?*, Victor Gomes**

Resumo

Os autores apresentam um caso clinico de
mixoma cardiaco que se manifestou por dois
episodios de acidentes vasculares cerebrais
(AVC) e mimetizou um processo de vasculite.

Tecem consideracdoes sobre a complexidade
e gravidade desta patologia, o seu diagnosti-
co diferencial, terapéutica e prognostico.

Palavras chave: mixoma, acidente vascular ce-
rebral, fenomenos embdolicos

Abstract

The authors present a case report of cardi-
ac myxoma, manifested by two cerebrovascu-
lar accidents and na episode mimicking of a
vasculitis process.

Considerations of clinical features, differen-
tial diagnosis, treatment and prognosis.

Key words: myxoma, cerebrovascular disea-
ses, embolic effects

Introducdo

Os tumores cardiacos primitivos sdo raros. A sua
incidéncia, nas séries autopsicas, é de 0,0017 a 0,
05%, segundo Pernot e de 0,35, segundo Mc-Allis-
ter'. Destes tumores, 75% sao benignos e 25% malig-
nos. Relativamente aos tumores benignos, 50% sao
mixomas e 20% rabdomiomas.

Os mixomas, foram reconhecidos pela primeira
vez por Colombus em 1559 (em exame necropsico),
e s6 em 1952 ¢é que Goldberge colab. realizaram o
primeiro diagndstico pré-operatdrio, através de an-
giocardiografia’.

Numa revisdo bibliogrifica da literatura internaci-
onal (artigos publicados entre 1971-1994), a incidén-
cia dos mixomas varia de série para série (Quadro
D, verificando-se uma maior frequéncia entre a 3.2
ea 6! décadas de vida, sendo muito raros em
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Relativamente a sua frequéncia segundo o sexo, estd
descrita uma predominincia de 3:1do sexo femini-
no comparativamente ao masculino®.

A nivel nacional, e conscientes de que os casos
publicados nio indicam a frequéncia de casos de
mixoma diagnosticados, realizimos uma pesquisa bi-
bliografica da literatura portuguesa (entre 1989- 1994)
e sO resgistimos 4 casos?!22233,

A maioria dos autores considera o mixoma como
uma verdadeira neoplasia benigna com potenciali-
dade de maligniza¢do, enquanto outros alegam que
resultam da organizagao de trombos que se formaram
na superficie endocardica e que sofreram degeneres-
céncia mixomatosa®.

Os mixomas cardiacos podem ser do tipo espora-
dico (90%), do tipo complexo ou sindrome (7-10%)
(Quadro ID',

Clinicamente, podem mimetizar uma variedade de
outras doengas cardiacas (insuficiéncia cardiaca; peri-
cardite; endocardite; miocardiopatia; hipertensao pul-
monar) e ndo cardiacas (doencas auto-imunes/vascu-
lites; infecciosas; neoplasicas; acidentes vasculares ce-
rebrais; hematolégicas, como, por exemplo, a anemia.,
a trombocitopenia, a policitemia), sendo necessario um
elevado grau de suspei¢do para o seu diagnostico>!" 113,

O diagnostico deve ser realizado o mais precoce
possivel, ja que se trata de uma entidade clinica
potencialmente tratavel com redu¢do do grau de mor-
bilidade e mortalidade.

Caso clinico

M.J.C.S., doente de 42 anos, sexo feminino, raca
caucasiana, profissional de sadde, divorciada, natu-
ral e residente em Lisboa.

Admitida pelo Servico de Urgéncia, a 14/12/1994,
por quadro de desorientacio temporo-espacial, con-
fusao mental e hemiparesia direita.

Em aparente estado de satde até ha 2 anos,
quando inicia queixas de cervicodorsalgias persis-
tentes, cuja intensidade dolorosa se acentuava com
OS movimentos posturais e ocasionavam, por vezes,
queixas de cefaleias e de parestesias nos membros
superiores. Simultaneamente, surgem lesoes petequi-
ais e equimoses subungueais.

Consulta um colega de Reumatologia e realiza
varios exames (no sentido de identificar qualquer
perturbacao da coagulacio, doengas auto-imunes,
doenca de Lyme) que, segundo informacoes obtidas,
seriam todos negativos. No entanto, atendendo ao
quadro clinico, foi mantida a hipoétese de se tratar
de vasculite, pelo que iniciou terapeutica com cor-
ticosterdides, verificando-se reversdo das lesoes pe-
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tequiais e melhoria das queixas dolorosas.

Em Marc¢o de 1994, reinicia queixas de cervicalgi-
as de intensidade progressivamente mais acentuada,
a que se associaram parestesias e diminuicdo da
for¢a muscular dos membros superiores. Realiza ra-
diografia € TC da coluna cervical, sendo diagnosti-
cada hérnia discal entre C6-C7 pelo que é subme-
tida a intervencao cirargica. No pos-operatério rea-
parecem pequenas hemorragias nos leitos subun-
gueais das maos (com manutencdo das provas de
coagulacdo dentro dos valores normais) que rever-
tem com o aumento da dose de corticoides.

Nessa data, instala-se quadro depressivo com pe-
riodos de instabilidade do humor. Numa tentativa de
esclarecimento deste quadro, consulta um colega de
Neurologia e realiza virios exames auxiliares de
diagnéstico, incluindo punc¢ido lombar com exame
citobioquimico, bacteriolégico, imunolégico e pes-
quiza seroldgica de virios virus (exames a que nao
tivemos acesso), que ndo revelavam alteracdes (se-
gundo informacdes fornecidas pelos familiares e
confirmadas pelo colega de Neurologia). Apds tera-
péutica com amitriptilina e ansioliticos, regista-se uma
melhoria desta sintomatologia.

Em Setembro de 1994, instala-se, subitamente, quadro
de hemiparesia esquerda, paresia facial esquerda, de
tipo central e incontinéncia dos esfincteres. E inter-
nada e efectua TC-CE (Fig. 1, 2, 3) e RMN-CE (Fig. 4,
5,0) que evidenciam: “pequenas lesdes isquémicas,
tipo vasculite, no hemisfério cerebral direito”. Apos
terapéutica de reabilitacdo, recupera progressiva e
totalmente da hemiparesia, mantendo marcha de
base alargada.

No dia 13/12/1994, no decurso de episodio de stress
emocional e de grande ansiedade, inicia quadro de
confusio mental, desorientagao temporo-espacial, dis-
curso incoerente € hemiparesia direita de predomi-
nio braquial, pelo que é internada.

Ndo ha historia prévia ou acompanhante de episodi-
os febris, tonturas, vertigens, perturbagdes auditivo-vi-
suais, queixas cardio-respiratorias, bem como gas-
trintestinais ou génito-urindrias.

Antecedentes pessoais: aos 16 anos, apendicecto-
mia; em 1982, fractura do fémur direito (acidente de
viacdo); em 1989, diagnéstico de mioma uterino.
nega habitos tabidgicos, alcodlicos ou toxicodepen-
déncia, bem como hdbitos sexuais promiscuos. nega
HTA, diabetes, doencgas do foro cardio-respiratorio.
menarca aos 12 anos. I G [P - parto eutdcito, nado-
vivo do sexo masculino.

Antecedentes familiares: irrelevantes: exame objectivo:
(elementos positivos). regular estado geral. Idade apa-
rente idéntica a real. Pele e mucosas coradas e hidra-

% it

Fig. 2

tadas. Sem lesdes petequiais ou equimoses. Sem ede-
mas. Eupneica. T. axilar - 36,5¢C. TA - 150 /80 mmlIg.
Pulso (radial, direito) - 70 p.p.m., regular, ritmico, amplo.
Pulsos carotideos sem alteracdes. Sem ingurgitamento
jugular venoso visivel. Tirdide ndo palpavel. A nivel
tordcico nio apresentava alteracdes, nomeadamente 2
auscultacdo cardiaca (realizada virias vezes, em dife-
rentes posicoes) e a pulmonar. A nivel abdominal nao
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Figs. 1, 2 e 3 — TC-CE (18/09/94). Pequenas imagens
hipodensas temporo-parietais direitas € uma imagem
heterogénea frontal polar direita (isquémica? neofor-
mativa?)

se palpavam organomegalias. Sem adenomegalias pal-
paveis. Exame neurologico: doente acordada, apatica,
com voz monocodrdica e discurso monossilabico. De-
sorientada no tempo, no espaco € em relagdo a ela
propria. Défice de nomeagao acentuado; compreensao
mantida. Sem sinais meningeos. Fundoscopia—palidez

Figs. 4, 5 e 6 —RMN-CE (26/09/94). Aspectos sugestivos
de lesdes isquémicas, tipo vasculite.

papilar a esquerda. Hemiparesia direita de predominio
braquial. Sem alteracdes da sensibilidade. ROT diminu-
idos 4 direita. RCP em flexdo a esquerda e esboga
extensdo a direita.

Exames complementarese fectuados antes do inter-
namento: TC-CE (18/09/94): “Pequenas imagens hipo-
densas temporo-parietais direitas e uma imagem hete-
rogénea frontal polar direita (isquémica? neoformati-
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Fig. 7-TC-CE (13/12/94). Algumas lesdes lacunares dispersas, temporal esquerda e frontal direita. Sem evidéncia

de lesio vascular aguda.

va?). RMN-CE (26/09/94): “Aspectos sugestivos de le-
soes isquémicas, tipo vasculite.” Ecodoppler caroti-
deo e Doppler transcraneano (30/09/94): "Padrdo de
normalidade anatomica e hemodindmica dos troncos
supra-aorticos”.

Exames complementares efectuados durante o in-
ternamento:

Hemograma: normal com V.S. de 20mmna 1.2 h. F.
renal e hepdtica: normais. Proteinas totais 7,7 g/ dl com
globulinas normais. Mantoux 10 U negativo. Serologi-
as (hepatite A, B, C; siflis; HIV1 e HIV2; toxoplasmo-
se; CMV; Ep. Bar; H. simplex; borrélia) negativas.

Marcadores de doencas auto-imunes (C3; C4; CH100;
CH50; P.C.R.; RA test; Waller- Rose; ANA; anti-DNA,;
anti-RNA; anti-RNP; anti-Ssa; anti-SSm; anti-SSb; anti-
corpos anticardiolipina) valores normais.

L.C.R.: exame citobioquimico normal; exame bacte-
riologico, directo e cultural, micolégico, parasitologico
e pesquisa de BK (directo e cultural) negativos. Pes-
quisas de anticorpos anti-borrélia, CMV, EBV, HSV,
toxoplasmose negativa. Estudo imunoelectroforético das
proteinas sem alteracoes. Estudo completo da coagu-
lagio com perfil cromatogrifico dos aminodcidos
plasmaticos e urinarios: dentro dos valores normais.
E.C.G. sem alteracdes. Telerradiograma do térax sem
alteracdes. TC-CE (13/12/94): “Algumas lesoes lacu-
nares dispersas, temporal esquerda e frontal direi-
ta. Sem evidéncia de lesdo vascular aguda”. (Fig.7)
RMN-CE (19/12/94): “Aspectos compativeis com pro-
cesso de vasculite, interessando territorios de distri-
buicdo wvascular ‘de pequenos vasos (perforanites;
Jjungdo artérias perforantes/artérias penetranies), de

predominio a esquerda “(Fig. 8,9) Angiografia digi-

tal dos vasos supra-adrticos sem alteracoes

E.E.G.: “Lentificacdo difusa da electrogénese de
base, com acentuacdo focal em drea temporal do
hemisfério cerebral esquerdo. Escassa actividade
paroxistica com a mesma localiza¢do”. Ecocardio-
grama (05/01/95): “Volumosa massa intra-auricular
esquerda, prolapsando em parte para o ventriculo
esquerdo, em sistole.”(Fig. 10) Ecocardiograma transe-
sofagico: “Confirma a existéncia da massa na AE
(23 x 34), movel, franjada, inserida no septoIA a
nivel do foramen ovale, prolapsando para o VE”.

Clinicamente, a partir do 2.2 dia de internamento,
ha reversio da hemiparesia. Mantém periodos de
confusdo mental e de desorientacio temporo-espaci-
al.

A 06/01/1995 é transferida para o Servico de
Cirargia Cardiotordcica do hospital de St.* Marta,
sendo submetida a ressecc¢do cirtrgica do tumor.

O exame histologico confirmou tratar-se de um
mixoma (formagao polipdide com cerca de 1cm de
didmetro, consisténcia mole, gelatinosa).

O ecocardiograma realizado posteriormente reve-
lou: “Valvulas sem alteragoes. VE de dimensoes
normais, com boa funcdo sistélica global. AE e
cavidades direitas normais. Sem imagens intracar-
diacas e sem derrame pericardico”.

Ao fim de um més, encontrava-se assintomatica,
com recuperacdo das alteracdes neurologicas.

Efectuou-se o desmame progressivo dos corticoi-
des e actualmente nio faz qualquer terapéutica.

Comentdrios _
Os mixomas crescem da superficie endocardica
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Fig. 8, 9 — RMN-CE (19/12/94). Aspectos compativeis com processo de vasculite, interessando territorios de
distribuicdo vascular de pequenos vasos de predominio esquerdo.

Fig. 10 — Ecocardiograma (5/01/95). Volumosa massa
intra-auricular esquerda, que prolapsaem parte, para
o ventriculo esquerdo em sistole.

de qualquer das 4 cdmaras cardiacas ou septos e
tendem a invadi-las': auricula esquerda (75%); auri-
cula direita (18 %); equitativamente de cada ventriculo
(7 %). Em 85% dos casos, originam-se no septo
inter-auricular (mais frequente na fossa ovalis).
Macroscopicamente, sio fridveis, de 4-8 cm de
didmetro, de consisténcia gelatinosa, pilidos, poli-
poides/vilosos (80%), globulares (20 %); frequente-
mente calcificados. Pouco vascularizados, podem ter
areas de necrose ou hemorragia’.
Microscopicamente, sdo constituidos por células
poliédricas com um nucleo pequeno e redondo,
dispersas num estroma eosinofilico mixomatoso. No

estroma predominam mucopolissacaridos, linfécitos,
histidcitos, plasmocitos e mastdcitos?.

Perante a histéria de 2 acidentes vasculares cere-
brais, localizados em diferentes territorios, em doen-
te do sexo feminino, jovem, sem arritmias. com
estudo da coagulacdo e marcadores de doenga imu-
nologica normais e sem alteracdes no estudo dos
vasos supra-aorticos, colocou-se a hipdtese de pos-
sivel etiologia cardiaca, apesar do exame objectivo,
do ECG e da telerradiografia do térax ndo revelarem
alteracoes.

A realizagdo do ecocardiograma permitiu o diag-
nostico ao evidenciar uma volumosa massa na au-
ricula esquerda, confirmada por ecocardiograma tran-
sesofagico.

Estes exames sao meios auxiliares de diagnoéstico
primordiais nesta patologia. Permitem esclarecer a
eventual existéncia de lesdes intracavitarias, endocar-
dicas ou miocardiacas; identificar a estrutura do
mixoma (focos de necrose, quistos); detectar mixo-
mas bilaterais; possibilitar a monitorizagdo, intra-
operatéria, da remogio do tumor®!" 13415,

Apbs a resseccdo cirtrgica, o exame histoldgico
do tumor concluiu tratar-se de um mixoma da au-
ricula esquerda.

Os mixomas, devido as suas caracteristicas (nime-
ro, localizac¢do, dimensdes, estrutura e capacidade de
invasio) podem manifestar-se com uma variedade
de sintomas: obstrutivos, gerais ou embolicos>!1>1316.17,

Os sintomas obstrutivos resultam do efeito de
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massa, da mobilizacdo, invasdo dos orificios valvu-
lares e/ou cimaras cardiacas que ocasiona quadros
clinicos sugestivos de insuficiéncia cardiaca (direita
ou esquerda), hipertensdo pulmonar, edema pul-
monar, enfarte pulmonar, arritmia e obstru¢do da
veia cava superior.

No caso apresentado, a doente negou, persisten-
temente, qualquer queixa do foro cardio-respirato-
rio; ao exame objectivo, ndo se evidenciavam sinais
de congestio venosa periférica nem alteracdes na
auscultagdo cardiaca. Igualmente, o ECGe a telerra-
diografia do térax nao revelavam alteracdes.

Este facto € interessante, porquanto existia um
mixoma volumoso, pediculado, que protusava para
o ventriculo esquerdo e que deveria ocasionar si-
nais e sintomas de insuficiéncia cardiaca esquerda,
o que ndo se verificou.

Em relacdo as queixas de cervicodorsalgias, pares-
tesias, lesdes petequiais e equimoses subungueais,
que foram interpretadas, inicialmente, como poden-
do tratar-se de um processo de vasculite o que
levou ao inicio de corticoterapia, ndo eram mais do
que alguns dos sintomas gerais ¢ embélicos sistémi-
cos que podem surgir associados ao mixoma.

Os processos embolicos podem ser sistémicos ou
pulmonares. Os sistémicos ocorrem em 30-70% dos
doentes com mixoma na auricula esquerda devido
a obstrucdo das artérias (cérebro, rins, membros infe-
riores, bifurcacdo adrtica) por fragmentos do tumor
ou do trombo aderente ao mixoma*'".

Na literatura estd descrita uma incidéncia de embolia
no sistema nervoso central em 10-45% dos doentes
com mixoma, sendo afectado mais frequentemente
o hemisfério esquerdo e o territério da artéria cere-
bral média®.

Nestas situacdes, os sintomas neuroldgicos repre-
sentam, com frequéncia, a Gnica manifestacio da
existéncia do mixoma, e sdo diferentes conforme a
localizacdo e extensdo das lesoes. De facto, pode-se
afirmar que o mixoma pode ser a causa trativel do
acidente vascular cerebral.

Do ponto de vista neuro-radiolégico (TC-CE, RMN-CE
¢ angiografia) podem surgir lesdes isquémicas, lacuna-
res ou nao, lesdes hemorragicas, alteracdes locais nas
paredes das artérias que vdo desde a dilatacio ¢ a
irregularidade até a formagdo de aneurismas'.

Assim, no caso apresentado, o primeiro processo
embolico manifestou-se com um quadro de hemipa-
resia esquerda e paresia facial homolateral relacio-
nado com lesdes isquémicas temporo-parietais direi-
tas, e o segundo com um quadro de confusio
mental, desorientagdo temporo-espacial e hemipare-
sia direita, devido a lesdes lacunares dispersas. A
angiografia nao revelou alteragdes.

O mixoma pode representar a maior fonte de
morbilidade neurologica. A sua ressec¢ido reduz a
morbilidade a 5%, mas pode haver complica¢des
neurologicas alguns anos apds a intervengdo.

Estd descrita uma recorréncia do mixoma em 5-
7% dos casos (remogdo incompleta? multiplos focos
de desenvolvimento? transforma¢io maligna? metasti-
zagao do tumor?) pelo que se impoe um follow-up
regular'.

O diagnéstico desta patologia pode ser moroso
(estdo descritos casos de 5-20 anos de evolugdo
antes do diagnostico e até casos em que este sO se
efectuou durante exame necropsico). De facto, a maior
parte dos mixomas pequenos e assintomdtica e, por
outro lado, quando adquirem dimensdes que ocasi-
onam sintomatologia, esta pode ser interpretada er-
roneamente, se ndo se tiver presente esta entidade
nosolégica.

O prognoéstico vai depender do tempo de evolu-
cdo da doenca e suas consequéncias, das caracteris-
ticas do mixoma (dimensio, localiza¢do, tamanho do
pediculo, possibilidade de provocar obstrugio ou
ser fonte de embolizacio por material do tumor).

Nos casos em que sO se efectua terapéutica mé-
dica, o prognoéstico € reservado, podendo ocorrer
sincope ou morte stbita; mas quando se realiza a
resseccdo radical do tumor e bypass estd descrita

20

uma taxa de sobrevida de 71%*".
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