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Introducao

Tumores cardiacos malignos secundarios sao metastases
de tumores primarios e 22-132 vezes mais comuns que
tumores cardiacos primarios (TCP)."* Os TCPs sdo raros, com
uma prevaléncia na autépsia estimada de 0,001-0,03%,* e
majoritariamente benignos.>°

Entre os TCPs, o angiossarcoma cardiaco é um subtipo raro
de sarcoma de tecido mole, e o tumor primdrio maligno mais
comum do coragdo.® Os angiossarcomas consistem em canais
vasculares de formato irregular, revestidos por células epiteliais
anaplasticas, com grandes dreas de necrose e hemorragia." O
angiossarcoma cardiaco é um tumor agressivo com uma alta
taxa de recorréncia local de disseminacgao sistémica.” Sem
resseccdo cirdrgica, a sobrevida global dos pacientes é de 3,8
(DP 2,5) meses.” O tumor cresce e se infiltra rapidamente, o
que pode levar a manifestagdes clinicas incluindo ruptura do
miocardio, derrame pericardico, tamponamento cardiaco e
pericardite constritiva (PC).®

Em paises de alta renda, a tuberculose € a principal causa
de PC, enquanto em outras partes do mundo, causas virais
ou idiopdticas continuam a etiologia mais comum. Em uma
minoria dos casos, uma doenga maligna cardiaca é identificada
como a etiologia de PC.?

Relatamos um caso de angiossarcoma pericardico
complicado por PC e apresentamos uma revisao da
literatura relevante.

Descricao

Um homem de 46 anos, branco, com hipotireoidismo,
diabetes tipo 1, vitiligo, e tumor de células germinativas nao-
seminomatosas aos 24 anos de idade, apresentou-se com dor
retrosternal, dispneia aos esforgos moderados, e sudorese
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noturna por um més. O exame fisico revelou taquicardia,
taquipneia, pressao arterial normal, pressao venosa jugular
aumentada, sons cardiacos normais, e sons respiratorios
vesiculares diminuidos em base pulmonar.

Exames laboratoriais mostraram hemoglobina de 9,3
g/dL, contagem de leucécitos de 9500 leucdcitos/mm?,
neutrdfilos 72%, plaquetas 624 000/mm?, proteina C reativa
23 mg/dL, creatinina 0,9 mg/dL, troponina 22 ng/mL, porgao
N-terminal do pré-horménio do peptideo natriurético do
tipo B (NT-pro-BNP) 2750 pg/mL, anticorpo antinuclear
negativo, fator reumatoide negativo, e concentragdes normais
de complementos C3 e C4. O eletrocardiograma mostrou
taquicardia sinusal, baixa voltagem, e anormalidades de
repolarizacao nao especificas. Ecocardiograma transtoracico
(ETT) bidimensional revelou grane derrame pericérdico.

O paciente foi submetido a uma pericardiocentese,
com remogao de 650 mL de liquido. Houve recorréncia de
derrame pericardico e tamponamento cardiaco dentro de um
curto periodo e, por isso, realizou-se uma janela pericardica,
com drenagem de 900mL de liquido com sangue. A analise
do liquido mostrou teste negativo para adenosina desaminase,
culturas negativas, e a citologia deu negativa para células
malignas. Uma biépsia do pericardio também ndo mostrou
evidéncia de malignidade.

A tomografia por emissdao de pésitrons/Tomografia
Computadorizada usando fluorodesoxiglicose ("*F-FDG-PET/
TC) revelou espessamento difuso dos folhetos pericardicos
com formato irregular, realce com contraste, e atividade
hipermetabélica com um valor de captagao padronizado
maximo (SUVmax, standardized uptake value) de 12,8
(Figura 1). Em seguida, o paciente apresentou aumento da
pressao jugular venosa, edema nos tornozelos, e dispneia
progressiva. A ausculta pulmonar revelou auséncia de sons
respiratorios vesiculares na metade inferior de ambos os
pulmdes. A TC cardiaca mostrou grande derrame pleural
bilateral, espessamento septal interlobular, e significativo
espessamento nodular dos folhetos pericardicos (Figura 2A).
O exame de Ressonancia Magnética Cardiaca (RMC)
confirmou extenso realce por gadolinio no pericardio
(Figuras 2B-C). Um novo ETT mostrou derrame pericardico
leve e presenga de uma massa pericardica ecogénica ao
redor dos ventriculos, estendendo-se proximo as vélvulas
atrioventriculares (Figuras 3A e B e videos 1-2). O ETT também
revelou a presenca de “annulus reversus” e movimento
atipico do septo interventricular, sugestivo de PC (Figura 4).
O paciente recebeu furosemida e foi submetido a drenagem
pleural bilateral e pericardiectomia. Analise patolégica do
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Figura 1 — Tomografia por emissao de pdsitrons/Tomografia Computadorizada usando fluorodesoxiglicose ("®F-FDG-PET/CT) revela
atividade hipermetabdlica do pericardio, com um valor de captacdo padronizado maximo (SUVmax) de 12,8 g/mL.

Figura 2 — Tomografia computadorizada cardiaca pés-contraste (A), ressonancia magnética cardiaca com realce tardio de gadolinio:
corte eixo curto (B) e corte quatro cdmaras (C) mostrando realce difuso e espessamento nodular (setas brancas) do pericardio com
derrame pericardico leve.
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Figura 3 — Ecocardiograma Transtorécico (ETT) corte eixo longo (A) e corte apical quatro cdmaras (B) mostrando uma massa pericardica
ecogénica (setas brancas) ao redor dos ventriculos, e se estendendo até préximo as vélvulas atrioventriculares; ETT em corte quatro
cdmaras (C) e duas cdmaras (D) revelando espessamento do pericérdio anterior e apical de 15mm, com nodulagdo (setas brancas).

pericardio revelou positividade imuno-histoquimica para
CD31, ERG, e D2-40, e um indice de proliferacao Ki-67 de
90%, consistente com angiossarcoma pericdrdico.

O tratamento foi iniciado com paclitaxel 80 mg/m?, que
levou a melhora clinica e remocdo dos drenos do térax e
descontinuagao do oxigénio. O paciente recebeu alta com
uma r prescricao de furosemida e bisoprolol.

Dois meses e meio depois, o paciente foi readmitido no
hospital por dispneia a minimos esforgos. O exame de imagem
revelou um derrame pleural loculado e um nédulo no I6bulo
inferior do pulmao direito, sugestivo de metastase. O ETT
mostrou sinais de PC e espessamento do pericardio a 15mm
(Figuras 3C-D e videos 3-4). Devido ao alto grau de invasao,
dificuldade em se definir o plano de clivagem, e a condicao
clinica do paciente, ndo se decidiu por cirurgia. A dose de
furosemida foi aumentada, realizou-se drenagem pleural, um
ciclo por més. Infelizmente, o paciente continuou a apresentar
piora clinica e disfuncao ventilatéria. O paciente passou a ser
mantido em cuidados paliativos, e foi a dbito oito meses apds
o infcio dos sintomas (Figura 5).
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Discussao

O angiossarcoma cardiaco afeta preferencialmente homens
jovens, com um pico de incidéncia na quarta década de vida.
Sua origem € atrial em 75% dos casos, tipicamente preenche
essa camara e entao infiltra no pericardio, vélvula trictspide,
ventriculo direito, e artéria corondria direita. Em 47% a 89%
dos casos, metastases ocorrem mais comumente nos pulmoes
(22-55%), mas também no figado, ossos, célon e cérebro."?
Os sintomas iniciais sao inespecificos,** e as manifestagbes
mais comuns sao dispneia (50-80%), derrame pericardico
(29-56%), e dor torécica (10-39%).° Sintomas constitucionais
também podem estar presentes, incluindo perda de peso e
fadiga relacionada a anemia.’

A incidéncia de TCPs aumentou na Gltima década.® Parte
desse aumento pode ser atribuida a um melhor acesso e
avancos nas modalidades de imagens.” O ETT é geralmente
a primeira modalidade de imagem utilizada, que permite a
avaliacdo do tamanho, da localizacdo e da mobilidade do
tumor, e do envolvimento do pericardio. A RMC é il por
possibilitar uma avaliagdo multiplanar da massa e seu potencial
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Figura 4 - Sinais ecocardiograficos de pericardite constritiva; Ecocardiograma Transtoracico (ETT) em corte quatro camaras
mostrando movimento anémalo do septo interventricular (“septal bounce”) (A-B); Doppler tecidual do anel mitral septal (C) revela
uma velocidade anular mitral diastdlica precoce (e’) medial de 14,7 cm/s, a qual é mais alta que a velocidade lateral ¢’ de 7,8 cm/s

(D), caracterizando annulus reversus.
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Figura 5 — Linha do tempo do caso apresentado.

envolvimento com as camaras cardiacas e o pericardio.’
Similar 8 RMC, a TC cardiaca fornece informagoes sobre as
margens das lesoes e sua relagdo com estrutura extracardiacas.’

O escaneamento com "8F-FDG-PET/TC é (til por investigar
tumores cardiacos avaliando-se sua atividade metabélica, que

se baseia tipicamente na avaliagdo da média do SUVmax.
Em um estudo com 20 pacientes que foram submetidos ao
escaneamento com "F-FDG-PET/TC, a técnica demonstrou
uma sensibilidade de 100% e uma especificidade de 92% para
diferenciar massas cardfacas malignas de massas cardiacas

Arq Bras Cardiol. 2025; 122(3):e20240683
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benignas. A SUVmax foi mais alta nos casos de malignidade
(13,2 £ 6,2 g/mL) que nos casos nao malignos (2,3 = 1,2 g/mL)
(p=0,0004)." A SUVmax observada nos casos malignos é
similar a encontrada em nosso caso: 12,8 g/mL.

A raridade do angiossarcoma cardiaco torna dificil a
padronizagao dos algoritmos de tratamento.” A maioria
dos estudos sao séries de casos retrospectivos ou relatos de
casos envolvendo populagdes heterogéneas.” Os melhores
desfechos de longo prazo sao obtidos com resseccao cirtrgica
com margens negativas, mas isso é geralmente impedido
pela presenca de metdstase e proximidade do tumor aos
condutos vasculares. Quando a resseccao completa é
possivel, os pacientes geralmente sofrem recorréncia local.
A quimioterapia neoadjuvante, combinada com a remogao
do tumor pode promover uma vantagem de sobrevida pela
reducdo do tamanho do tumor."”

O angiossarcoma cardiaco metastatico é tratado com
quimioterapia sistémica. Antraciclinas estao associadas com
uma taxa de resposta de 16-27% e uma sobrevida mediana de
até 12 meses.* O paclitaxel também é comumente utilizado
devido as suas propriedades antiangiogénicas. No estudo
ANGIOTAX, o paclitaxel foi associado a uma sobrevida
mediana de oito meses nos pacientes com angiossarcoma
ndo ressecavel."'3 O interesse na terapia anti-Fator de
Crescimento Endotelial Vascular (VEGF) levou a ensaios
clinicos de fase /Il com bevacizumab, porém, sua adigao a
quimioterapia ndo melhorou significativamente a sobrevida
livre de progressao.*'

A doenga cardiaca maligna é uma etiologia rara de PC.
A PC é cronica e progressiva na maioria dos pacientes, que
tipicamente apresentam sinais de insuficiéncia cardiaca direita
que potencialmente causa dispneia por derrame pleural.’
O ETT permite a deteccao dessa condigdo. O pericardio
constritivo limita o volume cardiaco. Durante a inspiragao, o
ventriculo direito ndo consegue se expandir para acomodar
o retorno venoso aumentado e, em vez disso, seu volume
aumenta e invade o espaco ventricular esquerdo devido a
um desvio no septo ventricular. Por outro lado, durante a
expiragao, o septo retorna em direcao ao ventriculo direito.
Esse fendbmeno, conhecido como o movimento anémalo
do septo interventricular conhecido como “septal bounce”,
tem uma sensibilidade de 93% para detectar PC. Outro
importante achado ecocardiografico é annulus reversus, em
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que a velocidade e’ mitral medial precoce (e’) é mais alta que
a velocidade e’ lateral.’>

Embora a terapia diurética reduza sintomas, ela nao
modifica o curso natural da PC. O Unico tratamento definitivo
é a pericardiectomia cirdrgica, apesar da alta mortalidade
perioperatéria.’” Em um centro de grande volume, 89
pacientes com PC foram submetidos a pericardiectomia, com
uma taxa de mortalidade perioperatéria de 7%."”

Em resumo, apresentamos um caso de angiossarcoma
cardiaco complicado por PC, com um desfecho clinico
desfavoravel apesar da pericardiectomia e da quimioterapia.
O desafio em tratar esse tumor esta na sua raridade, os estagios
tipicamente avangados no momento do diagnéstico, seu
curso agressivo com alto potencial metastatico, e o risco de
recorréncia. Quando vidvel, a resseccao cirtrgica completa
é a melhor opgao paliativa, mas ela raramente oferece uma
chance de cura.
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*Material suplementar

Para assistir ao video suplementar 1, por favor, clique aqui.

Para assistir ao video suplementar 2, por favor, clique aqui.

Para assistir ao video suplementar 3, por favor, clique aqui.

Para assistir ao video suplementar 4, por favor, clique aqui.
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