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Linfoma Cardiaco Primario: o Papel da Multimodalidade de Imagem

na Abordagem Diagnostica

Primary Cardiac Lymphoma: Role of Imaging Multimodality in Diagnosis
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Resumo

Massas intracardiacas constituem um desafio diagndstico, ja
que os sintomas sao comuns a patologias cardiovasculares ou
nao. Métodos — invasivos ou ndo — possibilitam o diagndstico
diferencial e a confirmacao histoldgica, propiciando tratamento
adequado. Para melhor compreender a importancia da
multimodalidade em imagem e a abordagem nos tumores
cardfacos , relatamos o caso de um lifoma cardfaco primério,
em que a abordagem multidisciplinar permitiu o rapido
diagnéstico e seu tratamento, inclusive das intercorréncias,
com resposta inicial promissora, a despeito da evolugao fatal
durante a pandemia por SARS-CoV-2.

Introducao

Massas intracardiacas constituem um desafio diagnéstico,
ja que os sintomas sao comuns a patologias cardiovasculares
ou ndo. Métodos, invasivos ou nao, possibilitam o diagnéstico
diferencial e a confirmagao histolégica, propiciando
tratamento adequado. Para melhor compreender a
importdncia da multimodalidade em imagem e a abordagem
nos tumores cardiacos (TC), relatamos o caso clinico de uma
paciente com massa no atrio direito (AD).

Relato de caso

Paciente do sexo feminino, 82 anos, foi admitida para
investigagdo no dia 10 de margo de 2020 com sintomas
inespecificos. Negava antecedentes oncolégicos. Emagrecida,
descorada, eupneica e hemodinamicamente estavel, nos
exames laboratoriais observaram-se elevacao discreta
de desidrogenase latica (DHL), proteina C-reativa (PCR),
sorologia para HIV e marcadores tumorais negativos.
Eletrocardiograma (ECG) em ritmo sinusal com extrassistolia
ventricular. Tomografia de térax com dilatagao da veia
cava supra-hepdtica/AD, avaliagdo limitada pela auséncia
de contraste, com didmetro axial de 5,9cm, nao sendo
identificadas linfonodomegalias. Ressonancia magnética
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(RM) com dilatacdo do AD e presenga de massa medindo
3,7x1,5cm na regidao proximal da veia cava superior (VCS).
Perfusdo e realce tardio de aspecto heterogéneo, além de
caracterizagao tecidual, sugeriam ser de origem neoplasica
(Figura TA). A tomografia por emissao de pdsitrons/tomografia
computadorizada (PET/CT) com fluorodesoxiglicose ('"*FDG)
evidenciou hipercaptagao na regiao paracaval e lateral do AD
(SUVmax 18,8) (Figura 1B). Ecocardiograma transesofagico
(ETE) demonstrou imagem ecodensa, séssil, sem plano de
clivagem na parede do AD, préxima a desembocadura da VCS,
medindo 4,1x1,7cm sendo realizada biépsia endocardica
(Figura 1C a TE). A patologia identificou linfoma nao Hodgkin
de células B de alto grau, imuno-histoquimica positiva para
Bcl-2, Bcl-6, CD 10, CD 20 (Pan B), LCA (CD 45), Ki 67 (MIB-1,
positivo em 95% das células neoplasicas) (Figura 2).
Foi proposta citorredugdo com dexametasona 20mg por
4 dias, seguida por seis ciclos de R-mini-CHOP (rituximabe
375mg/m2, doxorubicina 25mg/m2, vincristina 1mg,
ciclofosfamide 400mg/m? e prednisona 60mg, do Dia
1 ao Dia 5), com intervalo de 21 dias, sendo o primeiro
ciclo fracionado em duas etapas. Apresentou bloqueio
atrioventricular no quarto dia, e foi indicado marca-passo
definitivo. Recebeu alta hospitalar apds término do primeiro
ciclo. O ecocardiograma transesofagico para controle apés o
segundo ciclo de quimioterapia evidenciou redugao da massa
para 1,4x0,7cm com aspecto mais ecodenso (Figura 1F).
A paciente foi readmitida em 16 de junho de 2020 com
quadro de insuficiéncia respiratéria devido a infecgao por
coronavirus da sindrome respiratéria aguda grave 2 (SARS-
CoV-2) e ecocardiograma transtordcico (ETT) sem evidéncia
de massa no AD, vindo a 6bito em 27 de junho de 2020.

Discussao

Os tumores cardfacos sao infrequentes, sendo os
tumores cardiacos primarios (TCP) ainda mais raros (0,05%
das autépsias), enquanto os tumores metastaticos sao 20
a 40 vezes mais frequentes. Cerca de 90% dos TCPs sao
benignos (mixomas, lipomas, fibroelastomas etc.), e 10% sao
malignos, dos quais 95% sao sarcomas e 5% sao linfomas e
mesoteliomas. O linfoma cardiaco primario (LCP) representa
1,3% do TCP, enquanto o tumor cardiaco secundario ao
linfoma disseminado pode ocorrer em 9% a 24% dos casos.'
O LCP é mais frequente em mulheres, principalmente apés a
quinta década de vida, e em pacientes imunocomprometidos
(sindrome da imunodeficiéncia adquirida ou imunossupressao
pos-transplante).

As manifestagbes clinicas sao inespecificas, como
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* massa; # bidtomo; AD étrio direito, VCS veia cava superior.

Figura 1 - A- RNM cardiaca 4 cdmaras. B- PET/CT com 18FDG. C e D - ETE 2D bicaval. E- ETE 3D bicaval.

Figura 2 - Imagens superiores Coloragdo com hematoxilina e eosina: Linfocitos grandes com citoplasma e nucléolos proeminentes. Imagens inferiores Linfoma ndo
Hodgkin de células B de alto grau, imuno-histoquimica CD20 (+) que pode indicar adequagéo para tratamento com rituximabe.

dor tordcica, arritmia, congestao, derrame pericardico,
sindrome da VCS e morte stbita.? Os achados laboratoriais
sdo leucocitose, neutrofilia, elevacao da velocidade de
hemossedimentagao, PCR, LDH, beta-2 microglobulina
e antigeno carcinoembrionédrio. Nenhum achado

eletrocardiogréfico é considerado diagnéstico, sendo as
arritmias ventriculares ou supraventriculares e o bloqueio
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atrioventricular os mais comuns. Na radiografia de térax,
podemos ter aumento da area cardfaca, principalmente no
AD, derrame pleural e congestao pulmonar.?

A ecocardiografia permite uma avaliagao rapida e
ndo invasiva do LCP e geralmente é a abordagem inicial.
Ecocardiograma transtoracico tem sensibilidade de 55% a
60%, enquanto no ETE atinge 97% a 100%. O LCP apresenta-
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se como massa infiltrativa homogénea, com base ampla,
localizada nas cavidades direitas, predominantemente na
AD, podendo invadir estruturas préximas. Geralmente,
apresenta-se com derrame pericardico. O uso de contraste
ultrassonogréfico permite o diagnéstico diferencial com massas
ndo vascularizadas (trombos), pois a presenca de perfusao
sugere tumores malignos (hipervascularizados).® A tomografia
computadorizada avalia a extensdo da massa e sua relagao
com as estruturas cardiacas e extracardiacas, como uma massa
infiltrativa epicardica ou miocardica, hipo ou normodensa.*>®
Na RM cardiaca, as lesdes sao mal definidas, com realce
tardio — ao contrério dos sarcomas, que apresentam necrose.
A caracterizacdo tecidual, o estudo da vascularizagao e a
definigao de infiltragao miocdrdica e pericardica permitem
sugerir a possibilidade ou ndo de tumor cardiaco. O LCP
apresenta sinal iso ou de alta intensidade nas imagens em
T2 e iso ou de baixa intensidade em T1. As imagens de
inversdao-recuperagdo do pericardio podem apresentar
sinal de alta intensidade no liquido pericérdico sugestivo de
malignidade. Localizagdo no AD, diametro maior que 5cm,
derrame pericdrdico hemorragico e realce tardio sugerem
malignidade. Comparativamente, a RM tem sensibilidade
maior que a tomografia computadorizada (90% a 92% versus
71% a 73%).> Na avaliagdo do metabolismo por PET/CT, o
hipermetabolismo de 18FDG sugere tumor maligno.>’

O diagnéstico definitivo vem do estudo histolégico da massa ou
da anélise citolégica do liquido pericardico (positivo em dois tergos
dos casos), e a biépsia da massa pode ser realizada por cardiologia
intervencionista (endovascular) ou cirurgia.>* O linfoma difuso
de células B é o tipo histolégico mais comum (80% dos casos),
seguido do folicular, de Burkitt e de células T.>* A bidépsia
cirdrgica é escolhida em caso de instabilidade hemodindmica
(tamponamento cardfaco, sindrome da VCS ou veia cava inferior e
obstrugdo do fluxo sanguineo) e tumores em cavidades esquerdas
(para minimizar o risco embélico). Nas demais situacdes, a bi6psia
endovascular pode ser guiada por ecocardiograma intracardiaco
ou transesofdgico, como no caso apresentado.®

A ressecgao cirGrgica completa costuma ser muito
dificil, ficando restrita a casos com grande repercussao
hemodinamica.” O tratamento clinico com o esquema
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R-CHOP é o protocolo mais utilizado, com impacto
significativo na sobrevida. Ha descricdo de aumento de
complicagbes, como arritmias, bloqueio atrioventricular,
ruptura da parede miocdrdica e mortalidade logo apés o
inicio da quimioterapia. Entre as propostas para minimizar tais
riscos, pré-tratamento com corticoide e vincristina, reducao
de 50% na dose inicial de ciclofosfamida e adriamicina e,
mais comumente, fracionamento do primeiro ciclo em duas
etapas, com intervalo de 15 dias, semelhante ao aqui feito,
deve ser realizado.*'® A resposta é favoravel em 79% dos casos,
com remissdao completa em 59%.%'° A avaliagdo da resposta
ao tratamento pode ser acompanhada pela redugao da carga
tumoral na ecocardiografia ou ressondncia magnética e na
atividade metabélica no PET/CT.351°

O LCP apresenta comportamento agressivo, levando a
morte em poucos meses quando nao tratado adequadamente.
Por outro lado, em relacdo a outros tumores malignos,
apresenta boa resposta ao tratamento, com melhora da
sobrevida em longo prazo.* Imunodeficiéncia, envolvimento
extracardiaco, envolvimento do VE e presenca de arritmia sao
marcadores de pior prognéstico.* Apés inclusao do rituximabe
ao tratamento quimioterdpico, a sobrevida livre de doenga
aumentou de 12 para 24 meses.*'°

Conclusao

Apresentamos aqui o caso de LCP em que a abordagem
multidisciplinar e a multimodalidade de imagem permitiram
rapido diagnéstico e tratamento, inclusive das intercorréncias,
com resposta inicial promissora a despeito da evolugao fatal
durante a pandemia por SARS-CoV-2.
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