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Introducao

Os tumores cardiacos primarios sdo uma entidade
incomum e apresentam uma incidéncia de 0,3% a 0,7%."
Os tumores benignos constituem a maioria das neoplasias
cardiacas primarias, e o Mixoma Cardiaco (MC) é o tipo
mais prevalente.?* Os pacientes com MC podem apresentar
sintomas devido a fendmenos embdlicos ou obstrucao
intracardiaca do fluxo sanguineo, e o tratamento é a ressecao
cirdrgica.*> A recorréncia tumoral pds-operatéria pode ser
observada em até 3%, porém, quando os mixomas ocorrem
como parte de uma sindrome genética subjacente, a taxa
de recorréncia pode chegar a 22%.° A principal sindrome
associada com essa recorréncia é o Complexo de Carney
(CNC).” Descrito pela primeira vez em 1985 por J. Aidan
Carney, o CNC ¢é definido como uma sindrome genética
autossdmica dominante extremamente rara, e suas
principais caracteristicas clinicas incluem pigmentagao
cutanea, mixomas predominantemente do coragao e
neoplasias endécrinas.®

Descricao do caso

Paciente do sexo feminino, 44 anos de idade, com
antecedentes de adrenalectomia hd 20 anos por sindrome
de Cushing Adrenocorticotréfico (ACTH) independente em
contexto de Hiperplasia Micronodular Pigmentada (PPNAD) e
tiroidectomia total por carcinoma de tireoide ha 19 anos. Nessa
altura, foram constatadas lesoes cutdneas do tipo lentiginose
facial e, tendo em conta a conjugacao com os achados
descritos, foi colocada a hipétese de CNC. O Ecocardiograma
Transtoracico (ETT) ndo mostrou evidéncia de tumores
intracardiacos, e o histérico familiar nao teve particularidades.

Dez anos apés ter perdido seguimento, a doente foi
novamente observada em consulta por dispneia para grandes
esforcos. O ETT revelou uma massa no interior do Atrio
Direito (AD) com caracteristicas de Mixoma Atrial (MA)
(Figura 1). Optou-se pela ressecao cirtrgica do tumor. A andlise
histopatolégica confirmou a presenca MA. Diante a suspeita de
CNC, foi solicitado teste genético, que demonstrou mutagoes
germinativas no gene PRKARTA, corroborando tal diagnéstico.

Figura 1 - Ecocardiograma transtoracico, quatro cdmaras. Presenga de massa no atrio direito, de conteddo heterogéneo e superficie irreqular, movel, medindo até 5,6
cm x 4,0 cm, em seus maiores didmetros, que se projeta pela valva tricuspide para o interior do ventriculo direito durante a diastole.
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A paciente manteve acompanhamento clinico durante 2 anos,
sendo efetuado ETT de controle, que evidenciou a formagao de
novo MA, dessa vez no Atrio Esquerdo (AE), sendo ela submetida
a nova abordagem cirtirgica com sucesso. Entretanto, apds alta
hospitalar, novamente ela perdeu o seguimento.

Em fevereiro de 2020, 7 meses ap6s Gltima cirurgia, foi
internada no servico de pronto atendimento por quadro de
Acidente Vascular Cerebral Isquémico (AVCi), que resultou
em afasia motora como sequela. Na investigagao etioldgica,
foi realizado um Ecocardiograma Transesofégico (ETE), sendo
vista uma massa heterogénea com bordas irregulares, medindo
aproximadamente 0,8 cm x 0,7 cm, no AE aderido ao septo
interatrial, sugestivo de MA (Figura 2).

Ap6s avaliagdo do caso, foram indicadas internagao
hospitalar e programagdo cirtirgica para excisao, conforme
disponibilidade de convocacao para o procedimento. Enquanto
a paciente aguardava a cirurgia, ela apresentou novo quadro
isquémico cerebral, com piora da afasia. O ETT evidenciava
aumento importante dos didmetros da massa em AE para 3,0
cmx 2,7 cm (Figura 3). A RM cardiaca confirmou que a massa
se encontrava localizada na fossa oval (Figura 4). Assim, a

paciente foi encaminhada a cirurgia cardiaca, para a exérese
do tumor e concomitante do septo atrial, que, posteriormente,
foi reconstruido com patch de pericardio bovino.

Na descricao cirtrgica, ndo houve relato de trombos ou
de outras estruturas aderidas a superficie do tumor, o que
sugere o carater agressivo e de rapido crescimento da massa.
A pega anatdmica foi enviada para analise anatomopatoldgica,
que descreveu uma massa de consisténcia gelatinosa, com
medidas de 3,3 cm x 2,5 cm x 1,5 cm e confirmou o
diagnéstico de MA (Figura 5).

No quinto dia pés-operatério, o ETT de controle
demonstrou fragdo de ejecao do VE preservada (65%) e
auséncia de alteragdes valvares, trombos ou derrame pericardio
(Figura 6). O quadro da paciente evoluiu clinicamente, com
sinais vitais estdveis, e ela recebeu alta hospitalar.

Discussao

Os MC sao pouco frequentes, particularmente os casos de
recidiva de MA sdo raros, e deve-se suspeitar de sindromes
genéticas associadas, em especial o CNC.? Na paciente em
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Figura 2 - Ecocardiograma transesofagico. Presenga de massa ecogénica, heterogénea com bordas irregulares, medindo aproximadamente 0,8 cm x 0,7 cm no atrio

esquerdo aderido ao septo interatrial, sugestivo de mixoma cardiaco.

Figura 3 - Ecocardiograma transtoracico, quatro cdmaras, mostra imagem hiperecogénica, com densidade heterogénea, localizada no atrio esquerdo, aderida ao septo
interatrial com protrusdo para a via de entrada do VE, medindo 3,0 cm x 2,7 cm, compativel com mixoma cardiaco.
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Figura 4 - Ressonancia magnética de coragéo, quatro cdmaras. Presenca de massa atrial esquerda, com implantacéo na regido da fossa oval, que se projeta através
da valva mitral, medindo cerca de 4,2 cm no seu maior eixo. Mostra elevado sinal em T1 e T2, perfusdo heterogénea e realce tardio, com areas centrais de baixo sinal.

Figura 5 - Corte histologico do tumor, caracterizado pela presenga de esparsas células alongadas ou estreladas imersas em matriz mixoide (levemente arroxeada).
Coloragdo pela hematoxilina-eosina; aumento da objetiva: 40x.

Figure 6 — Ecocardiograma transtoracico pés-operatorio, quatro cdmaras sem massas, trombos ou derrame pericardio.
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questao, foi possivel a identificagao do CNC devido a presenca
de trés critérios maiores (PPNA, neoplasia de tireoide e MC)
e um critério suplementar (mutacdo do gene PRKARTA),
conforme os critérios descritos na Tabela 1. O ETT bidimensional
é o método ideal para o diagndstico de MC, revelando
classicamente o mixoma mével conectado ao septo interatrial
por um pediculo estreito, sendo o achado mais relevante para
suspeitar de MC. As principais caracteristicas ecocardiograficas
sao a ecogenicidade heterogénea e as calcificagbes ocasionais.
Ja a presenca de um pediculo de fixacao permite diferenciar um
MC de outras massas. O ETT costuma ser suficiente para fazer o
diagndstico, mas se os resultados forem sub6timos, pode-se usar
a ETE."* Histologicamente, os MC contém células mesenquimais
multipotenciais, que sao capazes de se diferenciar em
fibroblastos, células do musculo liso, células endoteliais e células
neuroenddcrinas, encontram-se principalmente nos atrios e
septo atrial."”" O local de ocorréncia mais frequente dos MA
demonstrado na série de casos publicada por Edwards et al. foi
0 AE (64%)."> Além disso, foram descritas taxas de recorréncia
bastante altas — aproximadamente de 20%. Madson et al.
reportam que 50% dos pacientes com MC associado a CNC
tém duas ou mais cirurgias por recorréncia do tumor, do que os

Tabela 1 - Critérios diagnésticos do Complexo de Carney.

Pigmentagao cutanea com distribuicéo
tipica (labios, conjuntiva, mucosa vaginal
€ peniana)

Mixomas (cutaneo e mucosa)?

Mixoma cardiaco?

Mixomatose mamaria® ou imagem na RM
sugestiva do diagnostico

PPNAD?

Acromegalia - adenoma produtor de
horménio do crescimento (GH)?

Tumor de celulas de Sertoli calcificado®
ou microcalcificagdes no ultrassom (US)
testicular

Neoplasia de tiredide ou mdltiplos nédulos
hipoecdicos ao US?

Schwanoma melanético®

Nevos azuis multiplos

Adenoma mamario ductal (multiplo)?
Osteocondromixoma?

Critérios diagnosticos
(maiores):

Cnteno§ suplementares Parente de primeiro grau afetado
(menor):
Mutagéao inativadora do gene
PRKAR1a
aConfirmagéo histérica. PPNAD, primary pigmented nodular adrenocortical
disease; US, ultrasound.
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MC esporadicos.' As provaveis causas de recorréncia podem
se dar em relagao a resseccao inadequada, a multicentricidade
totipotente, ao tipo familiar e a recorréncia metastética.'
Os MCs podem surgir em qualquer fase da vida, mas geralmente
sao diagnosticados na terceira e na sexta décadas de vida e mais
frequente em mulheres." Das principais caracteristicas clinicas,
destaca-se o tromboembolismo sistémico, observado em 25% a
50% dos casos de MA esquerdo. Aproximadamente a metade
dos eventos embdlicos tem como principal acometimento o
sistema nervoso central.'® Esse dados se corroboram por meio
dos varios eventos cardioembélicos que a paciente apresentou.
O tratamento padrao para MC no CNC é a resseccao cirtrgica,
que deve ser realizada assim que o diagnéstico de MC
for confirmado, a fim de prevenir émbolos, complicagdes
obstrutivas e morte stbita." A resseccdo adequada, com
margens claras negativas, é a base da ressecgao do tumor,
para evitar o risco de recorréncia (o tumor deve ser removido
com uma margem de tecido de 0,5 cm a 1 cm). As vezes,
resseccoes extensas podem ser necessarias e, em tais casos, um
defeito remanescente no septo interatrial pode ser reconstruido
com um patch de pericardio, como foi realizado na paciente
do relato." Dos pacientes com CNC, aproximadamente
50% das mortes sdo atribuidas a presenca de MC, devido
a morte stbita por embolia, acidente vascular cerebral ou
insuficiéncia cardiaca.' A detecgao precoce mediante o estudo
ecocardiogréfico é primordial e torna-se uma ferramenta
essencial para estabelecer um tratamento eficaz.

Conclui-se que os MC relacionados as sindromes
hereditarias familiares sao raros. Entretanto, podem causar
um amplo espectro de sintomas clinicos, tanto com doengas
cardiacas, quanto com doengas neuroldgicas. Assim, eventos
embdlicos em adultos jovens devem levar a realizacao de
exame ecocardiogréfico para pesquisa de fonte embdlica,
nomeadamente o mixoma. A abordagem multidisciplinar
com intervencao cirlrgica por uma equipe experiente é
recomendada para o tratamento definitivo.
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