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Unidade de Cirurgia Cardiaca Pedidtrica do Instituto do Coracdo do Hospital das Clinicas da FMUSP (InCor - HCFMUSP), Sao Paulo, SP - Brasil

Resumo

Fundamento: Avanco dos métodos nao invasivos de imagem proporcionou o aumento no niimero de diagnéstico de tumores
cardiacos. Apesar disso, a literatura apresenta poucos trabalhos envolvendo tumores cardiacos primarios em criancas.

Objetivo: Avaliar retrospectivamente casos de tumores cardiacos primarios em criancas, considerando manifestacoes
clinicas iniciais, exames utilizados para o diagnéstico, indicacao ciriirgica, tipos histopatolégicos encontrados e evolucao
poés-operatdria imediata.

Métodos: O estudo foi retrospectivo, baseado na avaliacao de prontuarios no periodo de 1983 a 2011. Incluimos
somente casos que foram orientados para tratamento ciriirgico no periodo. Avaliaram-se a idade na admissao, o
diagnéstico pré-natal, a histéria familial, os sintomas iniciais e os resultados de exames realizados. Foram coletados,
ainda, a data e indicacao de cirurgia, os achados intraoperatérios, o resultado do exame histopatolégico, assim como as
complicacées imediatas no pés-operatério.

Resultados: Dos 18 pacientes estudados, as manifestacdes clinicas mais encontradas foram dispneia e sopro cardiaco
(7 e 6 pacientes, respectivamente); o método de complemento diagnéstico mais usado foi o ecocardiograma (18 pacientes);
a obstrucao cavitaria ou do trato de entrada ou saida ventricular foi a principal indicacao de cirurgia (12 casos); o perfil
histolégico mais encontrado foi rabdomioma (7 pacientes); a maioria dos pacientes apresentou boa evolucao clinica.

Conclusao: Neste estudo o diagnéstico por imagem foi basicamente ecocardiografico, com boa correlacio com os
achados intraoperatérios. Os achados histopatolégicos foram concordantes com a literatura, com o rabdomioma
apresentando-se como o tumor mais comum em criangas. A evolucao apés tratamento cirtirgico mostrou-se favoravel
na maior parte dos casos. (Arq Bras Cardiol. 2013;100(2):120-126)
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Abstract

Background: The advancement of noninvasive imaging methods has resulted in the increase in diagnosis of heart neoplasms. However, the
literature has few studies involving primary cardiac neoplasms in children.

Objective: To retrospectively review cases of primary heart neoplasms in children, considering the initial clinical manifestations, diagnostic tests
used, surgical indication, histopathological types and immediate postoperative course.

Methods: The retrospective study was based on the assessment of medical records from 1983 to 2011. Only cases that were referred for surgical
treatment during that period were included. Age at admission, prenatal diagnosis, family history, initial symptoms and the results of performed
tests were assessed. Moreover, the date and indication of the surgery, intraoperative findings, the result of the histopathological analysis, as well
as the immediate postoperative complications were recorded.

Results: Of the 18 patients studied, the most frequent clinical manifestations were dyspnea and heart murmur (7 and 6 patients, respectively);
the most often used adjunct diagnostic method was echocardiography (18 patients); cavitary obstruction or ventricular inflow or outflow tract
obstruction was the main indication for surgery (12 cases); the most common histological profile was rhabdomyoma (7 patients) and most
patients showed good clinical outcome.

Conclusion: In this study, imaging diagnosis was basically attained through echocardiography, with good correlation with intraoperative findings.
Histopathological findings were consistent with the literature, with rhabdomyoma being the most common neoplasm in children. The evolution
after surgical treatment was favorable in most cases. (Arq Bras Cardiol. 2013;100(2):120-126)
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Introducao

Os tumores cardiacos podem ser primdrios ou metastaticos
e foram primeiramente descritos no século XVI'. Entretanto,
a primeira excisio de um tumor cardfaco foi realizada em
1936, quando Beck ressecou um teratoma que abrangia as
camadas pericardica e ventricular'. Em 1955, Crafoord realizou
a primeira resseccao de tumor cardiaco com assisténcia da
circulacao extracorpoérea, sendo esse o método mais utilizado
desde entao’.

Tumores cardiacos primarios sao raros, com uma incidéncia
estimada entre 0,0017% e 0,19%?. Apesar disso, houve um
aumento considerdvel no niimero de tumores cardiacos
diagnosticados nos dltimos quinze anos, especialmente pelo
avanco dos métodos nao invasivos de imagem?®. Durante
o periodo fetal, o diagnéstico tem sido relatado em torno
de 0,14%". As lesdes benignas geralmente predominam,
contribuindo com mais de 90% dos tumores na faixa etaria
pediatrica’. O rabdomioma é o tumor cardiaco mais encontrado
no periodo fetal e infancia, representando mais de 60% do
total de tumores cardiacos primdrios pedidtricos, sendo sua
associagao com a esclerose tuberosa ja bem estabelecida, com
incidéncia relatada entre 60% e 80% dos casos*.

A literatura apresenta poucos trabalhos envolvendo séries
de casos sobre tumores cardiacos primarios em criangas’,
com o assunto tendo a maior parte de suas publicagoes sob a
forma de relato de caso. A proposta deste trabalho foi avaliar
retrospectivamente casos de tumores cardiacos primdrios em
criangas, revisando, dessa forma, manifestagoes clinicas iniciais,
exames utilizados para o diagndstico, indicacao cirtrgica,
tipos histopatolégicos encontrados e evolugao pés-operatoria
imediata.

Métodos

O presente estudo incluiu pacientes com diagnéstico de
tumores cardiacos primarios em criangas com idade de até
18 anos, atendidos pela equipe de Cardiologia Pediatrica e
Cirurgia Cardfaca Pedidtrica, do Instituto do Coragao, Hospital
das Clinicas da Faculdade de Medicina da USP. O estudo
foi retrospectivo, baseado na avaliagdo de prontudrios no
periodo de 1983 a 2011. Incluimos somente casos que foram
orientados para tratamento cirdrgico nesse periodo. Assim
sendo, os pacientes portadores de tumores pequenos, sem
repercussao clinica e de localizagdo anatémica nao relevante,
nao causando fenémenos obstrutivos e, portanto, que foram
orientados para seguimento clinico apenas (exemplo, alguns
rabdomiomas) nao foram incluidos no presente estudo.

Foram avaliados a idade na admissao, o diagnéstico
pré-natal, a histéria familial, os sintomas iniciais e os
resultados de exames realizados (ecocardiograma, ressonancia
magnética, tomografia computadorizada e/ou cateterismo
cardiaco). Foram ainda coletados a data e a indicacao de
cirurgia, os achados intraoperatérios, o resultado do exame
histopatolégico, assim como as complicagoes imediatas no
pos-operatério. Os resultados sao apresentados de forma
descritiva, procurando-se estabelecer uma relagao entre
as observagdes diagnésticas pré-operatérias, os achados
intraoperatérios e a avaliacao histopatolégica.

De uma maneira geral, a circulagdo extracorpérea foi
realizada com canulagao de aorta, duas cavas e clampeamento
da aorta, a protecao miocérdica foi feita com solugao de St.
Thomas (2 mL da solugao de St. Thomas para cada 100 mL
de sangue, sendo infundido 20 mL/kg na primeira infusdo;
1 mL para cada 100 mL de sangue, sendo 10 mL/kg a partir
da segunda infusdo, para criangas até 40 kg. Para os demais
pacientes, 1 mL para cada 100 mL de sangue, sendo 10 mL / kg)
e a via de acesso utilizada foi a esternotomia mediana.

Resultados

No periodo entre janeiro de 1983 e dezembro de 2011,
18 pacientes com diagnéstico de tumor cardiaco primario foram
orientados para tratamento cirdirgico, em vista das caracteristicas
locais e/ou manifestagoes clinicas associadas. A idade dos pacientes,
na ocasido da admissao, variou entre um dia a 12 anos e 4 meses,
com mediana de 18 dias, e 78% dos pacientes apresentavam idade
igual ou inferior a 5 meses. Dentre os 18 pacientes, 9 eram do sexo
feminino. Os dados individuais encontram-se dispostos na tabela 1.

Em relagdo aos procedimentos cirtrgicos, realizaram-se
resseccdo total, resseccao parcial e biopsia do tumor,
respectivamente em 8, 8 e 2 casos. Como procedimentos
associados, houve biopsia pulmonar em um paciente, plastia da
valva tricispide em um, plastia da valva mitral em outro, e ligadura
do canal arterial associada a atriosseptoplastia em 2 pacientes.

As manifestagdes clinicas encontradas foram: dispneia,
sopro cardiaco, aumento da drea cardiaca, arritmia e cianose,
respectivamente em 7, 6, 3, 3 e 2 pacientes. Em 9 pacientes, a
exteriorizagao se fez através de uma a trés dessas manifestagoes.
Em 8 pacientes, a suspeita foi aventada a partir de exame
ecocardiografico, com diagnéstico intradtero (fetal), em 5.

O diagnoéstico por imagem foi feito em 18 pacientes
através da ecocardiografia (Figuras 1, 2, 3 e 4), e em 6 houve
complementagdo por exame tomogréfico ou ressonancia
magnética. Em 2 pacientes, foi necessaria a realizagdo de
cateterismo cardiaco para esclarecimento diagnéstico.
Em 3 pacientes foi detectado envolvimento de artérias
coronarianas, a saber, da artéria descendente anterior em
2 casos, um posteriormente diagnosticado como rabdomioma
e outro como fibroma, e da artéria diagonal em outro caso
diagnosticado como leiomioma.

Quanto ao niimero de tumores, foi observada multiplicidade
em 5 pacientes, todos posteriormente diagnosticados como
portadores de rabdomioma, e tumor tinico nos demais, havendo
concordancia em relagdo aos achados intraoperatérios em
15 casos. Quanto a localizagao, os ventriculos direito e esquerdo
foram os locais mais acometidos (13 casos). Em 2 pacientes, a
localizagdo foi atrial esquerda; em 2, foi atrial direita, um deles
com aderéncia tumoral a aorta ascendente, e o outro com
comprometimento simultdneo do ventriculo direito. Em um
dos pacientes, o tumor foi identificado junto a aorta ascendente
apenas (Tabela 2).

A obstrugao cavitdria ou do trato de entrada ou saida ventricular
foi o motivo responsavel pela indicagao de cirurgia em 12 casos.
Outros dois apresentaram como indicagao fendmeno obstrutivo
associado a derrame pericardico importante. Um paciente
apresentou-se com derrame pericardico e compressdo de veia cava
inferior; um outro, com arritmia associada a comprometimento
coronariano.
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Tabela 1 - Tempo transcorrido entre a admissao do paciente e o tratamento cirtrgico

Paciente Sexo Peso (kg) Estatura (cm) Idade na admissao Idade tto cirurgico Tempo transcorrido
1 M 2,72 46,5 14d 15d 1d
2 M 3,05 49 8d 9d 1d
3 M 3,36 52 1d 12d 12d
4 M 3,84 52 10d 26d 16d
5 F 2,3 47 1d 5d 5d
6 M 3,14 52 1d 23d 23d
7 M 9,7 73 150d 210d 60d
8 F 5,33 59 90d 114d 24d
9 F 24 48 1d 20d 20d
10 F 5,82 63 11d 120d 109d
" F 3,35 51 22d 27d 5d
12 M 4,78 56 90d 90d 0
13 F 28 128 10a 10,08a 30d
14 F 23,5 122 8,91a 9a 25d
15 M 25 120 5,567a 5,586a 7d
16 M 6,65 59 132d 147d 15d
17 F 42 150 12,323a 12,326a 1d
18 F 35 48 4d 17d 13d
d: dias; a: anos.

A idade no momento do tratamento cirdrgico variou entre
5 dias e 12 anos e 4 meses, com mediana de 18 dias, e 78% dos
pacientes apresentavam idade igual ou inferior a 7 meses. O tempo
decorrido entre o diagnéstico e a cirurgia variou de horas a 109
dias, com mediana de 14 dias.

Os tumores foram posteriormente caracterizados do ponto
de vista histopatoldégico como rabdomioma, fibroma, teratoma,
mixoma e leiomioma (respectivamente em 7, 5, 3, 2 e 1 casos),
conforme ilustrado nas figuras 1, 2, 3 e 4. A localizagdo mais
frequente foi ventricular, ndo havendo associagdo entre o tipo
tumoral e o lado acometido. A localizagdo foi atrial em 2 pacientes
com mixoma, e 2 outros com teratoma. Em 2 casos de teratoma,
foi observada aderéncia do tumor a aorta ascendente.

Como complicagdes relevantes no periodo pds-operatorio
imediato, houve bloqueio atrioventricular total em 3 pacientes,
hipertensao arterial sistémica de dificil controle em um, e sindrome
de baixo débito em 3 outros: um deles apresentou quadro
convulsivo e outro apresentou evolugdo fatal (fibroma, submetido
aressecgao total). O segundo 6bito ocorreu em sala operatéria por
faléncia ventricular, ndo tendo sido possivel a retirada da circulagao
extracorpérea (paciente com rabdomioma, submetido a resseccao
parcial). Dezesseis pacientes receberam alta hospitalar, 8 deles sem
nenhum tipo de complicagdo no periodo pés-operatério.

Discussao

Mudangas na prética clinica e avangos nos métodos de imagem
tém contribuido para o aumento do niimero de casos de tumores
cardiacos primérios diagnosticados em criangas. Neste trabalho

Arq Bras Cardiol. 2013;100(2):120-126

foi observada a importancia do diagnéstico diferencial de tumor
cardfaco em pacientes pedidtricos com sintomas cardiacos, muitas
vezes inespecificos. O diagndstico por imagem foi basicamente
ecocardiogréifico, com boa correlagdo com os achados
intraoperatérios. Os achados histopatoldgicos foram concordantes
com a literatura, com o rabdomioma apresentando-se como o
tumor mais comum em criangas. A evolucao apés tratamento
cirdrgico mostrou-se favoravel na maior parte dos casos.

Nos dltimos anos, técnicas de imagens nao invasivas tém
sido utilizadas em substituicio a angiografia para o diagnéstico
de tumores cardiacos, sendo o ecocardiograma, a tomografia
computadorizada e a ressonancia magnética os exames de
escolha. Diversos estudos tém mostrado que, desde a introducao
do ecocardiograma bidimensional, houve uma melhora
significativa na precocidade do diagnéstico. Associa-se também
a esse fato a maior experiéncia dos profissionais capacitados para
a realizagao do exame ecocardiografico no periodo pré-natal
e em criangas. A ressonancia magnética tem sido solicitada a
fim de complementar os achados ecocardiograficos, como na
diferenciacao entre rabdomioma e fibroma (focos de calcificagao
e/ou degeneracao cistica, falando a favor de fibroma)??.
Atualmente a angiografia é pouco utilizada, estando indicada em
casos em que ha suspeita de comprometimento coronariano ou
quando existe divida no diagnéstico através de outros exames
de imagem nao invasivos®.

Os rabdomiomas podem ser Gnicos, mas em geral sao
multinodulares, localizando-se, na maior parte dos casos, dentro
dos ventriculos. O ecocardiograma geralmente mostra mdltiplas
massas intramurais, com extensoes intracavitarias>®’.
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Figura 1 - 1a — Imagem ecocardiogréfica mostrando o ventriculo esquerdo (VE) com sua cavidade praticamente preenchida por massa tumoral (setas), medindo
3 x 2 cm, posteriormente identificada como fibroma. Trata-se de paciente (caso n.9) com 3 horas de vida, assintomatico, com diagnéstico fetal de tumor cardiaco e
derrame pericérdico. O tratamento cirdrgico baseou-se em biopsia do tumor e drenagem pericardica devido extens&o do tumor, que ndo apresentava plano de clivagem.
1b - Imagem ecocardiogréfica, em corte pararesternal, de tumor (setas) comprometendo o ventriculo esquerdo (VE), com via de saida livre. O tumor foi classificado
como rabdomioma apés exame patolégico (caso n.6). TP: tronco pulmonar, VD: ventriculo direito, VE: ventriculo esquerdo. 1¢ — Imagem ecocardiografica em corte
quatro cdmaras de tumor (teratoma cistico imaturo - setas) comprimindo étrio direito (caso n.11). AD: étrio direito, AE: atrio esquerdo, VD: ventriculo direito, VE: ventriculo
esquerdo, DP: derrame pericardico. 1d — Imagem ecocardiografica em corte paraesternal de teratoma cistico imaturo (setas) em regido adjacente aos grandes vasos

da base (caso n.11). AO: aorta, AP: artéria pulmonar.

Os fibromas apresentam-se como tumores (inicos e com
localizagao preferencial no septo ventricular. Calcificagbes em
sua porgao central sdo patognomonicas do fibroma, refletindo o
escasso suprimento sanguineo para o tumor?*®,

Os mixomas sao geralmente nicos, pediculados e aderidos
a fossa oval, com localizagdo no atrio esquerdo em 90% dos
casos. Essa localizagdo e esse tipo de aderéncia sao sugestivos
do diagnéstico?*®.

Os teratomas tém aspecto cistico e sao multilobulados, sendo
comumente encontrados no pericardio ou aderidos aos grandes
vasos da base®.

O diagnéstico pré-natal dos tumores cardiacos tem sido
estimado em torno de 0,14% das gestacoes®. As alteragoes
intrauterinas encontradas com maior frequéncia sao: arritmia
cardiaca, polidramnio, presenca de massa Gnica ou mdiltipla,
derrame pericdrdico, cardiomegalia, retardo de desenvolvimento
intrauterino e hidropsia fetal. O rabdomioma é o tipo mais comum
de tumor cardiaco identificado intradtero, sendo na maior parte

das vezes um achado da ultrassonografia obstétrica de rotina.
E importante enfatizar que o diagnéstico fetal do rabdomioma
€ mais comumente realizado ap6s a 202 semana de gestagao,
apresentando-se como mdiltiplas massas intracardiacas ou
manifestando-se sob a forma de arritmias*’.

Na série de Padalino e cols.?, 38% dos tumores cardiacos
foram diagnosticados no periodo pré-natal. Beghetti e cols.?
apresentaram 56 pacientes com tumores cardiacos comprovados
por método ecocardiografico, e 12 foram diagnosticados
intradtero.

Em nosso trabalho, o diagnéstico fetal foi realizado em
5 pacientes, sendo 4 deles confirmados posteriormente com
rabdomiomas e um como fibroma.

Os sinais e sintomas dos tumores cardiacos sao dependentes
da sua localizagao e tamanho. Os tumores podem se manifestar
por sintomas de obstrucao ao fluxo cardiaco, faléncia miocardica,
arritmias, derrame pericardico, embolizagao ou morte stibita®©®.

Arq Bras Cardiol. 2013;100(2):120-126
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Figura 2 - Fotomicrografias de um fibroma cardiaco (caso n.8). Em 2A, observa-se o padréo celular fusiforme. Em 2B, nota-se fibrose densa do estroma. Em 2C, as
células tumorais estdo marcadas pela vimentina; e em 2D, negativas para actina muscular. O asterisco mostra as células musculares cardiacas positivas, na periferia.
Coloragbes: A - Hematoxilina-eosina; B - Tricrémico de Masson; C - marcagdo imuno-histoquimica para vimentina; D - marcagéo para actina.

Figura 3 - 3A: Aspecto macroscépico de um teratoma adulto, mostrando numerosos cistos com paredes delicadas (caso n.12). 3B: Aspecto macroscépico da superficie
de corte de um rabdomioma. Externamente nota-se espessamento fibroso esbranquigado (caso n.4).

Nos rabdomiomas, as manifestacbes da esclerose tuberosa
auxiliam na elucidagao diagnédstica®'®. Alteragdes do ritmo
cardiaco, incluindo a sindrome de Wolff-Parkinson-White, sao
manifestagdes tipicas do rabdomioma?’. As arritmias estao presentes
em 16% a 47% dos casos de rabdomioma*. Segundo Fenoglio e
cols.", 78% das criancas com rabdomioma, sintomaticas e sem
tratamento, evoluiram para 6bito antes do primeiro ano de vida. Na
vida fetal, as manifestagbes estdo presentes sob a forma de arritmias,
insuficiéncia cardiaca, hidropsia e morte fetal. Neste trabalho, os
casos de rabdomioma apresentaram como manifestagoes sopro
cardiaco, cianose, dispneia e arritmia.

Arq Bras Cardiol. 2013;100(2):120-126

Os mixomas geralmente manifestam-se através de obstrucao
ao fluxo cardiaco e processos embdlicos. A liberagao de émbolos
ocorre em 40% dos pacientes e sao responsaveis por acidentes
vasculares cerebrais definitivos ou transitérios. Artralgia, perda
de peso e sudorese noturna sao outros sintomas que podem ser
encontrados. Alteracdes laboratoriais como anemia normocroémica,
elevacdo da velocidade de hemossedimentagdo, da proteina C
reativa e das globulinas, além da trombocitopenia, podem ocorrer
nos mixomas?. Em nossa revisao, as manifestacoes clinicas iniciais
dos mixomas foram cardiomegalia, dispneia e arritmia.
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Figura 4 - Fotomicrografias de um rabdomioma (caso n.3). Em 4A, notam-se as células caracteristicas, as chamadas “spider cells”, com projegdes citoplasmaticas delicadas
e vacuolizagdo extensa. Em 4B, blocos celulares estao separados por tecido conjuntivo fibroso (em azul). Coloragdes: A - Hematoxilina-eosina; B - Tricrmico de Masson.

Tabela 2 - Dados da analise patolégica, tamanho e localizagao dos tumores cardiacos ressecados

Paciente Tumor Tamanho (cm) Localizagao

1 Rabdomioma 2,5x1,8x1,0 / 1,2x1,0x0,8 VE

2 Rabdomioma 1,1x0,8x0,4 VE

3 Rabdomioma 0,7e0,7 VD e VE

4 Rabdomioma 3,0x2,0x2,0 VD

5 Rabdomioma 2,3x1,5x1,3 VE

6 Rabdomioma 4,0x2,0x1,0 VE

7 Fibroma 5,0x5,0x1,0 VD

8 Fibroma 5,5 de didmetro VD

9 Fibroma 1,4x0,5x0,2 VE

10 Teratoma cistico imaturo 5,6x3,7x3,7 Pediculado & Ao ascendente
1" Teratoma cistico imaturo 4,0x3,0x2,0 Aderido ao AD

12 Teratoma cistico imaturo 4,3x4,0x3,5 Pediculado entre Ao ascendente e a VCS
13 Leiomioma NR VE

14 Mixoma 7 de didmetro AE

15 Fibroma 4x3,5x2,5 VE

16 Fibroma 6x6x1,5 VE

17 Mixoma 8x5 AE

18 Rabdomioma 3x2,5 VD

AD: étrio direito, AE: atrio esquerdo, VD: ventriculo direito, VE: ventriculo esquerdo, VCS: veia cava superior, Ao: aorta, NR: néo relatado.

Os teratomas sao tumores cardiacos primarios raros.
Tipicamente, tém como localizacao a base dos grandes vasos,
sendo responsaveis por sinais de compressao extrinseca
desses'?. Constatamos em nosso levantamento a presenga
de dispneia, sopro cardiaco, cardiomegalia e cianose como
sintomas pré-diagndstico nos casos de teratoma. Havia
aderéncia a aorta ascendente em 2 dos 3 casos de teratoma.

As indicagbes para a abordagem cirtrgica dos tumores
incluem arritmia intratdvel, obstrugao significante da via
de entrada ou saida dos ventriculos, ou a evidéncia de
embolizagdo. Na auséncia desses sintomas, a intervencao
cirirgica tem sido contra indicada ou postergada.

Nos rabdomiomas a histéria natural é favoravel. Vérios estudos
relatam regressao espontanea do tumor, com uma resolugao
completa em mais de 80% dos casos durante a infancia'*.

Nos fibromas, entretanto, a regressao espontanea é rara,
sendo recomendado o tratamento cirdrgico. Os tumores maiores
podem ser ressecados de forma subtotal para evitar uma maior
perda da massa miocardica?. No caso da evolucao para faléncia
miocardica ou o comprometimento de uma grande drea
cardiaca, com a impossibilidade da retirada completa do tumor,
o transplante cardiaco deve ser considerado?®. O tratamento
conservador em pacientes assintomaticos é controverso nesse

Arq Bras Cardiol. 2013;100(2):120-126
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tipo de tumor. Estudos revelaram a ocorréncia de morte stbita
em pacientes com fibroma, causada por arritmia®.

A completa excisdo cirirgica dos teratomas é geralmente
curativa, sem a necessidade de circulacao extracorpérea na maior
parte das vezes®. No entanto, a recorréncia ou malignizagao do
tumor tem sido relatada*.

Os mixomas devem ser removidos com uma porgao do tecido
cardiaco adjacente, devido a possibilidade de sua recorréncia.
Segundo Uzun e cols .#, houve reincidéncia em 5% dos casos em
que nao ocorreu a completa ressecgao do tumor. Nos casos em
que a ressecgdo foi total, a sobrevida foi de 100% apds 16 anos
de seguimento pés-cirtirgico®.

Macroscopicamente, os rabdomiomas, em geral, sao
muiltiplos, com uma imagem nodular esbranquicada envolvendo
quase sempre os ventriculos. Microscopicamente, se apresentam
como células grandes, vacuoladas e com forma ovoide, carregadas
de glicogénio. As spider cells (Figura 4) sao células tipicas do
rabdomioma. O fibroma possui como caracteristica microscépica
a proliferagao de fibroblastos entremeados por colageno e fibras
elasticas. Sao solidos, com lesoes esbranquigadas e demarcadas
por tecido miocardio ao redor. Os mixomas geralmente sao
pedunculados e gelatinosos, com predilecao pela regido da
fossa oval do atrio esquerdo. Microscopicamente, sao células
uniformes, pequenas e poligonais, com citoplasma eosinofilico,
matriz mixéide rica em polissacarideos e ndcleo irregular. Os
teratomas sao massas cisticas palidas, lobuladas, preenchidas com
fluidos e contém miuiltiplos tecidos imaturos (epitélio, pancreas,
misculo esquelético). Sao encapsulados, Gnicos e aderidos, na
maioria das vezes, aos grandes vasos da base ou localizados entre
a aorta e a veia cava superior''31,

Este estudo é limitado pelo seu carater retrospectivo e
por ndo avaliar a evolucdo tardia das criangas submetidas ao
procedimento cirdrgico.

Referéncias

1. Takach JT, Reul GJ, Ott DA, Cooley DA. Primary cardiac tumors in infants
and children: immediate and long-term operative results. Ann Thorac Surg.
1996,62(2):559-64.

2. Vaughan CJ, Veugelers M, Basson CT. Tumors and heart: molecular genetic
advances. Curr Opin Cardiol. 2001;16(3):195-200.

3. Beghetti M, Gow RM, Haney I, Mawson J, Williams WG, Freedom RM.
Pediatric primary benign cardiac tumors: a 15-year review. Am Heart J.
1997;134(6):1107-14.

4. Uzun O, Wilson D, Vujanic GM, Parsons JM, De Giovanni JV. Cardiac tumours
in children. Orphanet] Rare Dis. 2007;2:11.

5. FreedomRM, Lee K], MacDonald C, Taylor G. Selected aspects of cardiac tumors
ininfancy and childhood. Pediatr Cardiol. 2000;21(4):299-316.

6. Padalino MA, Basso C, Milanesi O, Vida VL, Moreolo GS, Thiene G, et al.
Surgically treated primary cardiactumorsin early infancy and childhood. ) Thorac
Cardiovasc Surg. 2005;129(6):1358-63.

7. Gazit AZ, Singh GK, Shumway J, Johnson MC, Ludomirsky A. Fetal
cardiac rhabdomyoma: a sheep or a wolf? ] Matern Fetal Neonatal Med.
2007;20(4):343-8.

Arq Bras Cardiol. 2013;100(2):120-126

Conclusoes

Tumores cardiacos primdrios sdo importantes diagndsticos
a serem lembrados em pacientes pediétricos. Neste estudo, o
diagnéstico por imagem foi basicamente ecocardiografico com
boa correlagdo com os achados intraoperatérios. Os achados
histopatoldgicos foram concordantes com a literatura, com o
rabdomioma apresentando-se como o tumor mais comum
em criangas. A evolucao ap6s tratamento cirdirgico mostrou-se
favoravel na maior parte dos casos.

Contribuicao dos autores

Concepgao e desenho da pesquisa: Penha JG, Zorzanelli
L, Jatene MB; Obtencao de dados: Penha JG, Zorzanelli L,
Aiello VD, Caneo LE Riso AA, Tanamati C, Jatene MB; Andlise e
interpretacao dos dados: Penha JG, Zorzanelli L, Carvalho VO,
Caneo LF, Riso AA, Tanamati C, Atik E, Jatene MB; Redacao
do manuscrito: Penha JG, Zorzanelli L, Barbosa-Lopes AA,
Carvalho VO; Revisao critica do manuscrito quanto ao contetido
intelectual: Penha JG, Barbosa-Lopes AA, Aiello VD, Carvalho
VO, Atik E, Jatene MB.

Potencial Conflito de Interesses

Declaro nao haver conflito de interesses pertinentes.

Fontes de Financiamento

O presente estudo nao teve fontes de financiamento externas.

Vinculacao Académica

Nao hd vinculagdo deste estudo a programas de pods-
graduagao.

8. Di Liang C, Ko SF, Huang SC. Echocardiographic evaluation of cardiac
rhabidomyoma ininfantsand children. J Clin Ultrasound. 2000;28(8):381-6.

9.  McMahon CJ, Ayres NA, Lewin MB. Cardiac rhabdomyoma: a report of
alternative strategies to surgical resection. Cardiol Young. 2001;11(6):670-2.

10. Thomas-de-Montpréville V, Nottin R, Dulmet E, Serraf A. Heart tumors in
children and adults: clinicopathological study of 59 patients from a surgical
center. Cardiovasc Pathol. 2007;16(1):22-8.

11. Fenoglio JJ Jr, McAllister HA Jr, Ferrans V). Cardiac rabdomioma:
a clinicopathologic and electron microscopic study. Am J Cardiol.
1976;38(2):241-51.

12. Becker AE. Primary heart tumors in the pediatric age group: a review
of salient pathologic features relevant for clinicians. Pediatr Cardiol.
2000;21(4):317-23.

13. Kouchoukos NT, Blackstone EH, Dotty DB. Cardiac tumor. In: Kirklin/Barratt-
Boyes cardiac surgery: 3" ed. Philadelphia: Churchill Livingstone; 2003. p.
1679-700.

14. Croti UA, Mattos SS, Pinto Jr VC, Aiello VD. Cardiologia e cirurgia
cardiovascular pedidtrica: envolvimento tumoral cardiaco. Sao Paulo: Roca;
2008. p. 661-72.



