CASE REPORTS

Angiossarcoma Cardiaco

INTRODUCAO

Os tumores cardiacos sdo raros, sendo as
neoplasias secundarias ou metastaticas mais comuns
que os tumores primarios. O mixoma ¢é o lipo
histoldégico primario benigno mais freqiiente,
localizado principalmente no dtrio esquerdo. As
ncoplasias malignas primarias do coracdo sdo
compostas quase que exclusivamente por sarcomas.

O angiossarcoma € a neoplasia maligna
cardiaca primaria mais freqiiente, localizado
principalmente no atro direito, com comportamento
biologico agressivo e progndstico reservado,
envolvendo na maioria dos casos o pericardio. A
média de idade dos pacientes é de 45 anos, com
predominéncia do sexo masculino.”

O quadro clinico ¢ varidvel com
sintomatologias cardiacas ou mimetizando doencas
sistémicas.

APRESENTACAO DO CASO

Relatamos o caso de um paciente do sexo
masculino de 24 anos de idade, com queixa de
dispnéia e taquicardia. O paciente foi internado na
unidade de terapia intensiva com quadro clinico de
insuficiéncia cardiaca congestiva e insuficiéncia
respiratoria. No exame ecocardiografico observou-se
dilatacdo das camaras cardiacas direitas ¢ imagem
tumoral em parede lateral do atrio direito,
prolongando-se pelo anel tricispide e estendendo-se
para o ventriculo direito.

O paciente evoluiu com piora do estado geral e
foi encaminhado para cirurgia de urgéncia para
tentativa de exérese tumoral e correcdo do desvio de
septo atrial, entretanto, faleceu no intra-operatério.

No estudo anatomo-patolégico o coragado
apresentava-se com volume aumentado e pesando 540
gramas. Observou-se no atrio direito extensa
necoplasia constituida por tecido pardo-cnegrecido
com dreas de necrose destruindo a parede atrial e
infiltrando a valva tricispide e ventriculo direito,
protruindo-se na cavidade ventricular sob a forma de
papilas friaveis (figura 1). O estudo microscopico
demonstrou proliferacio de células malignas com
nicleos arredondados ou fusiformes, dispostas em
feixes irregulares ou formando espagos vasculares
anastomosados, contendo hemacias (figura 2), com
indice mitotico alto e fregiientes mitoses atipicas.
Observaram-se ainda areas de necrose e hemorragia.

O estudo imuno-histoquimico revelou
negatividade para marcadores epiteliais e musculares
e positividade para CD31, CD34, fator VIII e
vimentina, confirmando a origem endotelial da
neoplasia.
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Figura 1. Macroscopia: extensa neoplasia cardiaca
destruindo atrio e ventriculo direito.

Figura 2. Microscopia: Células neoplasicas formando espagos
vasculares contendo hemacias ou dispostas em feixes com
nicleos fusiformes. (HE-400x)

DISCUSSAO

Os angiossarcomas ou hemangiossarcomas
sdo neoplasias endoteliais malignas que ocorrem em
qualquer lugar do corpo, sendo mais freqiientes nos
tecidos moles. Podem apresentar varios graus de
diferenciacdo, desde tumores altamente
vascularizados at¢ aqueles pouco difercnciados de
padrao arquitetural sélido.

O angiossarcoma ¢ a neoplasia maligna
primaria mais comum do coragao, originando-se no
atrio direito em 60% dos casos. Na literatura, o
angiossarcoma ¢ descrito em pacientes de 9 a 80 anos
com média de idade de 45 anos e prevaléncia do sexo
masculino de 2,5:1. Apresentam prognastico
desfavoravel e comportamento agressivo com
invasdo local do pericardio e metistases distantes na
¢poca do diagndstico.

Clinicamente, os pacientes com tumores
cardiacos apresentam sintomas de insuficiéncia
cardiaca, principalmente dispnéia e palpitagoes.
Além de sintomas cardiacos, 0 emagrecimento € uma
queixa freqiiente.” No caso dos angiossarcomas ha
uma propensdo de infiltracio do pericardio com
hemopericardio e tamponamento cardiaco.
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Existem raros relatos de incidéncia familiar de
angiossarcoma cardiaco com altera¢des do cariétipo,
como monossomias e trissomias.”

O estudo imuno-histoquimico € importante nos
casos de angiossarcomas cardiacos, principalmente
nos tumores pouco diferenciados, para definir a
origem endotelial da neoplasia e afastar outros
sarcomas primarios como fibrohistiocitoma maligno,
sarcoma sinovial ou de origem muscular e sarcomas
indiferenciados.™ O anticorpo para fator VIII ou fator
de von Willebrand, conhecido por ser encontrado nas
celulas endoteliais de arteriolas, capilares e vénulas da
maioria dos tecidos ¢ comumente utilizado como
marcador imuno-histoquimico de células endoteliais.
Outras células também mostram positividade para este
anticorpo como os megacariocitos.” O CD31 ¢ uma
molécula de adesdo encontrada nas celulas
endoteliais, mondcitos e plaquetas.” O CD34 ¢
excelente marcador de células endotelial,
originalmente conhecido como antigeno de células
hematopoéticas humanas. Além das neoplasias
vasculares, o CD34 ¢ expresso numa variedade de
tumores incluindo dermatofibrossarcoma
protuberans, hemangiopericitoma, tumor fibroso
solitario e tumores estromais gastrointestinais.”"
Estes anticorpos apresentam positividade variavel em
angiossarcomas nas diferentes séries descritas na
literatura.

CONCLUSAO

Neste trabalho relatou-se um caso raro e
dramatico de um paciente masculino de 24 anos com
tumor cardiaco maligno localizado no atrio direito. O
estudo anatomo-patolégico com a utilizagdo de
marcadores imuno-histoquimicos para células
endoteliais confirmou o diagnéstico de
angiossarcoma.
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