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O angiossarcoma primdrio do coragdo é uma doenga
rara, de diagndstico dificil e de progndstico reservado,
freqiientemente associado ao hemopericdrdio recidivan-
te. Relatamos um caso de uma mulher de 30 anos, portado-
ra de angiossarcoma atrial direito, com ruptura esponta-
nea para a cavidade pericdrdica, diagnosticada a toraco-
tomia exploradora de urgéncia, indicada por tampona-
mento cardiaco. Trata-se do 8° caso descrito na literatura.
Sdo discutidos detalhes clinicos e revisdo bibliogrdfica.

O angiossarcoma € um tumor de origem mesenquimal,
correspondendo a cerca de 25% dos tumores malignos do
coragdo. Surge preferencialmente no étrio direito, costuma
ocorrer entre a 3°e a 5° décadas de vida e se caracteriza pela
disseminacao local e sistémica precoces, o que faz restringir
aindicagdo de ressec¢do cirirgica a um pequeno nimero de
pacientes. O uso da quimioterapia e daradioterapia coadju-
vantes € controverso, devido ao mau progndstico da doen-
¢a, com uma expectativa de vidamédia de 6 meses'.

A ruptura espontanea do angiossarcoma é rarissima,
tendo sido descritos apenas outros sete casos na literatura.
Relatamos um caso com esta grave complicagio, precedida
por derrame pericardico de repeti¢io, sem suspeita tumoral
pre-operatdria.

E descritaaevolucio clinicae feita revisdo bibliografica®®.

Relato do caso

Mulher de 30 anos, negra, apresentava quadro de que-
dado estado geral, emagrecimento, febre recorrente didria,
ha 9 meses, e ha4, comegou a queixar-se de dispnéia, quan-
do foi internada no Servigo.

A investigagao clinico-laboratorial revelou anemia,
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aumento da area cardiaca a radiografia simples de térax e
volumoso derrame pericardico ao ecocardiograma transto-
racico. Demais exames dentro dos limites da normalidade.

Foi submetida a pericardiocentese, com eliminacio de
2000 ml de liquido francamente hemorragico. No mesmo in-
ternamento, foi necessaria a realizagio de drenagem pericar-
dica aberta, devido a formagao de novo derrame com reper-
cussdo hemodinamica. A pesquisa laboratorial e citologica
doliquido pericardico ndo foi conclusiva para qualquer sus-
peitadiagndstica. Recebeu alta hospitalar com melhora cli-
nica, sem confirmacao diagnéstica etioldgica, para segui-
mento e investigacdo ambulatorial.

Foi reinternada apds quatro meses, com importante pio-
ra do estado geral e manutengd@o das queixas anteriores, com
predominio de dispnéia e episédios isolados de hemoptise.
Ao exame, encontrava-se bastante descorada, com sinais de
insuficiéncia cardiaca direita descompensada e maltiplos rui-
dos adventicios em ambos os pulmdes. Notava-se sopro sis-
télico em drea mitral e um frémito precordial discretos.

Os exames laboratoriais revelaram anemia hipocrdomi-
caemicrocitica, anisicitose, policromatofilia, presenca de es-
quisécitos e de hemdcias alvo, plaquetopenia severa, discre-
ta leucocitose, sem desvio para a esquerda, hipoalbumine-
mia, hipoprotrombinemia, distirbio generalizado da coagu-
lacdo, eletrocardiograma com taquicardia sinusal e sobrecar-
gaventricular direita. Radiografia de térax com presenga de
multiplas imagens nodulares em ambos os pulmdes e derra-
me pleural bilateral. O ecocardiograma transtoracico revelou
derrame pericardico septado moderado, sem outros acha-
dos intracardiacos.

Houve deterioracdo cardiopulmonar dois dias ap0s a
admissdo, quando foi encaminhada a UTI. Novo ecocardio-
grama transtordcico com aumento do volume do derrame e
sinais de tamponamento cardiaco. Foi encaminhada para
drenagem pericardica aberta sob anestesia geral. Apresentou
instabilidade hemodinamica desde a indu¢@o anestésica, e
volumosa hemorragia ap6s a abertura do pericardio pela inci-
sdo subxifoidéia, seguida de choque hipovolémico. Realizou-
se imediata esternotomia mediana, com prolongamento da
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primeira incisdo, seguida de pericardiotomia longitudinal,
identificando-se uma ruptura da parede livre do dtrio direito,
com cerca de 3x3cm, préximo a sua jungao com a veia cava
superior, sobre drea de tecido “tumoral” necrdtico, que com-
prometia quase toda aextenso atrial, havia também miuiltiplos
implantes pericardicos com o mesmo aspecto. Procedeu-se a
rafia da ruptura sob pingamento tempordrio das veias cavas,
reposi¢ao volémica maciga e ressuscitacio cardiorespirato-
ria. Apds recuperacao transitéria dos sinais vitais, cursou
com choque refratdrio e veio afalecer (fig.1).

A inspecdo intracardiaca revelou extenso comprometi-
mento tumoral com a mesma espessura da parede, em quase
toda a extensdo do dtrio direito e septo interatrial, valvas e
demais cAmaras cardfacas sem outras particularidades.

Procedeu-se a abertura das cavidades pleurais para a
realizagdo de bidpsia pulmonar, onde se identificaram multi-
plos implantes subpleurais de aspecto hemorragico em am-
bos os pulmdes, além de derrame pleural hemorragico volu-
moso bilateral.

O estudo histopatolégico revelou angiossarcoma dis-
seminado, com comprometimento do coracao, pericardio e
pulmdes (fig.2).

Discussao

O tumor primdrio do coragdo € bastante raro, com uma
incidénciade 0,0017% em levantamento de autdpsias relata-
do pela Associacdo Médica Americana. As metdstases car-
diacas sao 20 a 40 vezes mais freqiientes que o tumor prima-
rio. Apenas 25% dos tumores cardiacos sdo malignos, sen-
do sarcomas em sua maioria. O angiossarcoma corresponde
a25-30% desses tumores. Dentre os 24 casos relatados por
Donsbeck e cols., com confirma¢do imunohistoquimica, 9
eram sarcomas indiferenciados, 6 angiossarcomas, 6 leio-
miossarcomas e 3 outros*.

O angiossarcoma ja foi denominado: hemangiossarco-
ma, hemangioendotelioma, hemangioendotelioma maligno,

Fig. 1-Imagem ecocardiogrfica transtordcica de volumoso derrame pericardico, com
septagdes e sinais de tamponamento cardiaco. Vd - ventriculo direito; Ve - ventriculo
esquerdo; ae - trio esquerdo; ad - dtrio direito; dp - derrame pericérdico.
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Fig. 2 - Cortes histoldgicos de fragmento miocédrdico corado por hematoxilina e
eosina. Presenca de células fusiformes, de nicleos vesiculosos atipicos, delimitando
estruturas vasculares fendiformes, caracteristicas do angiossarcoma.

sarcoma angioendotelial, hemangioendoteliossarcoma, he-
mangioma maligno e hemangioendotelioblastoma.

Considera-se o angiossarcoma primério do coragao
quando ndo hé histéria ou evidéncia concomitante de tumor
em partes moles, osso ou tecido celular subcutaneo. Em sé-
rie de 366 casos, originava-se do coragdo e/ou grandes va-
sos, em 3% deles. Compromete quase que exclusivamente o
atrio direito e ja foi descrito nas demais cAmaras cardiacas®®.

Os sintomas resultantes dos tumores primarios do co-
racdo costumam ser tardios e estdo mais relacionados a sua
localizacdo do que ao seu tipo histoldgico, o que dificulta
seu diagnéstico precoce, comprometendo a eficacia do tra-
tamento. A infiltragdo do miocardio pelo tumor desencadeia
arritmias e raramente distirbios de condugdo. O comprome-
timento da contractilidade miocardica pode simular miocar-
diopatia hipertréfica, restritiva ou dilatada. A hipertensao
arterial pulmonar secunddria a embolia tumoral de repeti¢ao
e acompressdo da via de saida do ventriculo direito podem
desencadear insuficiéncia cardiaca direita.

O angiossarcoma apresenta um crescimento rapido,
geralmente na espessura da parede miocdrdica, dificultando
o diagnéstico pelos diferentes métodos de imagem, e carac-
terizando-se pela friabilidade e tendéncia ao sangramento.
Estd associado, com freqiiéncia, ao derrame pericardico e ao
tamponamento cardiaco. A ruptura miocardica por infiltra-
¢do tumoral e necrose da parede podem ocorrer raramente,
sendo o hemopericardio multi-septado o achado ecocardio-
grafico mais freqiiente, nos poucos casos ja descritos*.

Os sintomas resultantes do comprometimento cardia-
co mecanico sao usualmente precedidos em semanas ou
meses por mal estar, febre, emagrecimento, fraqueza e ane-
mia. Dispnéia, tosse produtiva e hemoptise sugerem metas-
tatizag@o pulmonar. As metistases sdo mais freqiientes para
pericardio, pulmdes, linfonodos mediatinais e vértebras e
estdo presentes em 66 a 89% dos pacientes no momento do
diagndstico’?.

O diagndstico do angiossarcoma costuma ser dificil e
tardio, apesar dos diferentes métodos ja empregados. Mui-
tos casos sdo confirmados apenas a toracotomia, para o
tratamento de derrame pericdrdico de repeti¢do, ou a ne
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cropsia. O ecocardiograma € o método mais utilizado, sendo
preferida a técnica transesofagica. A presenga de fistula ca-
vitario-pericardica em casos de ruptura cardiaca ja foi iden-
tificada por esse método?.

Os pacientes que apresentam a forma tumoral podem
ter o diagndstico sugerido pela tomografia computadoriza-
da ou ressondncia nuclear magnética. E desaconselhdvel a
indicacao de biépsia miocardica por qualquer método, devi-
do afriabilidade caracteristica do angiossarcoma e a sua pre-
disposi¢ao a hemorragia®.

O tratamento € controverso pela regra do mal prognés-
tico namaioria dos pacientes. E indicada a exérese cirtirgica
sempre que ndo houver evidéncia de metastases e que ares-
sec¢do miocdrdica seja corrigivel’.

A quimioterapia e a radioterapia podem ser indicadas
de forma coadjuvante ou como terapéutica preferencial, ha-
vendo freqiientemente limitacao do seu uso, pela precarie-
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dade fisica em que se encontra o paciente. O progndstico é
de seis a nove meses de vida, independentemente do trata-
mento empregado. Nakamichi e cols.'® descreveram um
caso com diagndstico de angiossarcoma cardiaco aos oito
anos de idade, tratado de forma intensiva e multidisciplinar
por dois anos e em 6timas condigdes de vida apds 53 meses
do diagnéstico. O transplante cardiaco ja foi realizado em
casos de diagnéstico mais precoce e favoravel, tendo como
limitante o uso das drogas imunossupressoras, o que pre-
dispde arecidiva tumoral e metastatica. A cardiomioplastia
¢ uma alternativa cirdrgica, quando a ressecc¢io ventricular
parcial for necessdria.

O angiossarcoma cardiaco primdrio deve ser conside-
rado no diagnéstico diferencial do hemopericardio recidi-
vante e a septacdo do derrame, como este caso, é sugestiva
daruptura de parede livre.
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