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Resumo

O mixossarcoma é uma forma rara de neoplasia cardiaca
primaria de dificil diferenciacdo clinica e patoldgica com o
mixoma. Até onde os autores tém conhecimento, este é o primeiro
relato de caso na literatura nacional indexada com o tratamento
cirargico do mixossarcoma atrial esquerdo, em paciente do sexo
feminino, de 36 anos de idade, cuja evolugédo pds-operatéria tem
sido satisfatdria, encontrando-se em classe funcional I (NYHA)
e em remissdo do processo tumoral hd mais de 180 dias.
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Abstract

Primary cardiac myxosarcoma is a very rare disease and
is difficult to differentiate from myxoma, both clinically and
pathologically. In this study, the authors report the first case
of surgical excision of left atrial myxosarcoma in Brazil, in a
36-year-old woman. The operation was sucessful, and the
patient remains asymptomatic for more than 180 postoperative
days (Functional Class I - NYHA), with no signs of relapse of
the tumor.

Descriptors: Myxosarcoma. Myxoma. Sarcoma. Heart.
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INTRODUCAO

O mixossarcoma cardiaco € uma forma rara de neoplasia
maligna primaria de dificil diferenciacdo clinica e patoldgica
com mixoma[1]. O termo “mixossarcoma’” ndo é comumente
usado na classificacdo dos diversos tumores teciduais, mas
restrito a tumores cardiacos que sdo mixdide, sem
semelhanca diagnoéstica a outros sarcomas [2].

Histologicamente, o tumor apresenta-se como uma
neoplasia composta por células indiferenciadas, originadas
do endocardio. As células malignas mostram areas de
pleomorfismo e hipercromatismo, com intensa atividade
mitotica [3].

Neste relato, apresentamos a primeira descricdo em lingua
portuguesa do tratamento cirlrgico com sucesso desta
neoplasia cardiaca priméria rara.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 36 anos de idade, com historia
de acidentes isquémicos transitdrios desde 0s 19 anos. No
Gltimo episédio isquémico (8 meses antes da admissdo),
permaneceu comatosa por 4 dias. A investigacao neurolégica
pela ressonancia nuclear magnética excluiu malformacdes
arteriovenosas cerebrais e processos expansivos do
encéfalo. A paciente evoluiu com déficit motor a direita e
afasia.

Deu entrada no nosso servico sem queixas
cardiovasculares. Apresentava-se em bom estado geral,
consciente, eupnéica, acianética, normocorada, anictérica e
afebril. Ao exame neuroldgico, observou-se afasia com
predominio de expressao, paralisia facial central a direita e
paresia do dimidio direito, com predominio braquial.

Ao exame do aparelho cardiovascular, o ritmo cardiaco
era regular em 2 tempos, com bulhas cardiacas
normofonéticas e sem sopros. A freqiiéncia cardiaca era de
75 bpm e a pressao arterial, de 110/70 mmHg.

A radiografia de térax mostrava campos pulmonares
limpos, com &rea cardiaca normal. O eletrocardiograma
apresentava ritmo sinusal, sem evidéncias de sobrecargas
e/ou hipertrofia.

O ecocardiograma transtoracico mostrou, no atrio
esquerdo (AE), massa de ecogenicidade heterogénea,
medindo aproximadamente 3,09 x 1,91 ¢cm, com grande
mobilidade, aderida & porcéo superior do septo interatrial.

O ecocardiograma transesofagico permitiu visualizar
massa “espongiforme” em AE, medindo, aproximadamente,
4 x 3,2 cm, com grande mobilidade, aparentemente aderida a
porcdo superior do septo interatrial, de ecogenicidade
heterogénea, protraindo para o ventriculo esquerdo durante
a diéstole.

O cateterismo cardiaco mostrou ventriculo esquerdo com

volume diastélico e funcdo contréatil conservados. O AE
tinha tamanho um pouco aumentado, esvaziando-se sem
dificuldade.

Deste modo, o diagnostico da admissdo era de uma
sindrome cardioembdlica, cuja provavel etiologia era mixoma
atrial esquerdo. Diante do quadro clinico e dos exames
complementares, foi indicado o tratamento cirdrgico.

Ap6s a obtencdo do consentimento livre e esclarecido,
realizou-se a esternotomia mediana. Estabeleceu-se a
circulacdo extracorpdrea convencional com hipotermia leve
a 34°C. Em parada andxica, com pin¢camento Unico da aorta
durante 10 minutos, realizou-se a atriotomia esquerda,
permitindo a excisdo completa da massa tumoral, a qual
encontrava-se aposta na base do folheto mitral posterior,
praticamente livre, sem pontos evidentes de fixacdo nas
estruturas atriais. O procedimento cirargico foi concluido
de maneira usual. Ndo houve intercorréncias no pés-
operatério. A paciente recebeu alta, cinco dias ap6s a cirurgia.

No seguimento ambulatorial de 180 dias, a paciente
encontrava-se completamente livre de sintomas, em classe
funcional I (NYHA) e sem evidéncias de recorréncia do tumor
pelo ecocardiograma.

O presente relato foi aprovado pelo Comité de Etica e
Pesquisa do Hospital Universitario da Universidade Federal
do Maranh&o.

Andlise histopatoldgica

Na macroscopia, 0 tumor mostrava-se Como uma massa
gelatinosa, pardacenta friavel de 4 x 2 x 1 cm (Figura 1). Na
microscopia, evidenciaram-se algumas células bizarras em
meio a focos necro-hemorréagico, mixéide e de hiperemia
(Figura 2).

.
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Fig. 1 - Aparéncia macroscépica do mixossarcoma atrial esquerdo.

-
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Fig. 2 - Fotomicrografia em 400x mostrando em detalhe mitoses
atipicas (a), células bizarras (b) e area de necrose (c).

DISCUSSAO

As neoplasias cardiacas primarias ocorrem em 0,002 -
0,3% das autopsias, das quais 30% sdo mixomas e 20-30%
sdo malignas, quase sempre sarcomas. Deste modo, a
incidéncia de tumores cardiacos primarios malignos varia
entre 0,0004% e 0,025%, dentre 0s quais 0 mixossarcoma
representa menos de 1% [1,3].

A raridade deste tumor ndo permite uma avaliacdo exata
do seu curso clinico e do seu tratamento. Até 1949, havia
apenas 6 casos de mixossarcoma descritos na literatura. Em
1985, foi descrito, na Mayo Clinic, um caso e, no ano
seguinte, outro no Texas Heart Institute [3,4]. Em 1992, Burke
et al. [2] descreveram 3 casos e, em 2001, foi relatado o
primeiro caso de mixossarcoma cardiaco na Coréia [1]. Em
nossa revisao da literatura, no periodo de 1966 a 2005, nas
principais bases de dados (PubMed, LILACS), ndo
encontramos relatos na lingua portuguesa sobre esta
linhagem tumoral.

A origem do mixossarcoma cardiaco permanece incerta,
entretanto, o fato de que o mixossarcoma corresponde a
transformacdo maligna do mixoma é controversa, porque
ndo ha evidéncia solida que confirme a transformacéo do
mixoma cardiaco em mixossarcoma [1]. Existem trés raz0es
que refutam esta hip6tese: primeiro, tumores compostos
formados por sarcoma e mixoma, provavelmente, ndo existem
e a propensao para recorréncia do mixoma depende de fatores
hereditarios e ndo da aparéncia histologica ou atipia;
segundo, com exce¢do do angiossarcoma, a maioria dos
sarcomas, inclusive o mixossarcoma, cresce no AE; terceiro,
0 substrato mixdide pode ocorrer em todos os tipos de
sarcomas cardiacos como conseqiiéncia da localizacao
intracavitaria e ndo como um reflexo da histogénese [2,5].

O critério mais importante na identificacdo do
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mixossarcoma é a auséncia de corddes tipicos, anéis e
estruturas capilares formadas pelas células mixomatosas. O
grau de celularidade do mixossarcoma é variavel, embora o
mixoma, algumas vezes, possa ser bastante celularizado;
entretanto, ha invariavelmente focos de células
hipercromaticas atipicas no mixossarcoma [5].

O material histoldgico do presente estudo mostrou areas
de necrose e indiferencia¢do celular, assim como éreas
diferenciadas que se assemelham ao mixoma atrial benigno.
Contudo, as células que eram claramente malignas
mostravam areas de pleomorfismo e hipercromicidade, com
atividade mitdtica intensa, consistentes com os achados do
mixossarcoma descritos na literatura [1-6].

Apesar do achado histoldgico de necrose e taxa mitética
maior que 10 x 10 por campo de alta magnificacdo constituirem
fatores de mau prognéstico [2], a paciente encontra-se em
completa remissdo do processo neoplasico, apds 180 dias
de resseccao do tumor.

No presente estudo, relatamos um caso com evolugdo
clinica arrastada, entretanto, ndo dispomos de elementos
clinicos e histopatoldgicos para inferir sobre a malignizacéo
de um mixoma primario. Relato de mixossarcoma de evolucao
lenta e progressiva ja fora descrito na literatura por Roh et
al. [1], com a publica¢do de um caso cujo paciente na
admissdo ja apresentava metastases sistémicas; contudo,
teve evolucdo poés-operatoria satisfatoria, com regressao
completa do processo tumoral primario e metastatico, em 37
meses de seguimento.

Até 0 momento, ndo ha técnicas de imagem capazes de
determinar o diagnéstico definitivo destes tumores. Somente
a biépsia endomiocardica ou por toracotomia é capaz de
caracterizar in vivo estas massas cardiacas.

A analise histol6gica imediata é imprescindivel para que
se confirme o diagndstico e se estabeleca o tratamento
cirargico mais adequado possivel, o qual na nossa
experiéncia tem se mostrado efetivo no seguimento de seis
meses.

Em concluséo, o mixossarcoma atrial € uma entidade rara
e distinta que requer um alto grau de suspeic&o clinica para
0 seu diagnostico, uma vez que a sintomatologia pode ser
vaga, como a que relatamos.
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NOTA DO EDITOR

Houve discrepéancia entre os revisores com relacdo aos achados
anatomopatoldgicos. Aceitariamos, de bom grado, comentarios
adicionais em referéncia a este artigo que suscitou dividas, abrindo
um campo de discussao que podera ser fértil e esclarecedor.
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