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Resumo

Os tumores cardiacos podem sem primarios ou metastaticos. A maioria dos tumores cardiacos
primarios sao benignos, e rabdomioma ¢ o mais comum deles na faixa etaria pediatrica e os mixomas
na vida adulta. Tumores malignos sdo raros. Os tumores cardiacos se manifestam principalmente por
sopros, arritmias, cianose, dificuldade respiratoria, hemopericardio ou pericardite exsudativa e
insuficiéncia cardiaca. O uso de novas técnicas de imagem tem contribuido significativamente para
um diagndstico e tratamento mais precoce. Objetivo: O objetivo deste estudo foi mostrar as
principais indica¢des do ecocardiograma fetal no diagndstico de tumores cardiacos e relatar um caso
clinico de um paciente recém-nascido portador de rabdomioma. Métodos: O estudo constou de uma
andlise de prontudrio com revisdo bibliografica sobre os tumores cardiacos. Para a revisdo de
literatura soram selecionadas publicac¢des escritas desde o inicio do ano de 2010 até o ano de 2020
escritos em lingua portuguesa e inglesa. Considerac¢des: O ecocardiograma fetal ¢ importante
ferramenta no diagndstico dos tumores cardiacos fetais.
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Abstract

Cardiac tumors can be without primary or metastatic tumors. Most primary cardiac tumors are benign,
and rhabdomyoma is the most common in the pediatric age group and myxomas in adulthood.
Malignant tumors are rare. Cardiac tumors are mainly manifested by murmurs, arrhythmias, cyanosis,
difficulty breathing, hemopericardium or exudative pericarditis, and heart failure. The use of new
imaging techniques has significantly contributed to an earlier diagnosis and treatment. Objective:
This study aimed to show the main indications for fetal echocardiography in diagnosing cardiac
tumors and reporting a clinical case of a newborn patient with rhabdomyoma. Methods: The study
consisted of an analysis of medical records with a bibliographic review of cardiac tumors. For the
literature review, publications written from the beginning of 2010 until the year 2020, written in
Portuguese and English, were selected. Considerations: Fetal echocardiography is an essential tool in
the diagnosis of fetal cardiac tumors.
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Introduciao

Até algumas décadas atras, o estudo dos tumores do coracdo estava limitado aos achados de
autopsia. Gragas, porém, ao desenvolvimento da cirurgia cardiaca aberta, os neoplasmas passaram a
ser estudados também no campo da patologia cirurgica, que permite estabelecer uma correlagao
anatomo-clinica in vivo, € ndo s6 no post-mortem, como antigamente. Ademais, os novos métodos de
propedéutica armada tornaram possivel o diagndstico de tumores em individuos, as vezes, totalmente
assintomaticos.

Sua incidéncia, aparentemente maior na atualidade, se deve a maior facilidade diagnostica,
principalmente com os avangos verificados na cardiologia ndo-invasiva, especialmente com a
ecocardiografia. Atualmente, h4 varios outros métodos diagndsticos mais sofisticados e Uteis para o
diagnostico dos tumores cardiacos, como o mapeamento com radioistopos, a angiografia por
subtracdo, a tomografia computadorizada e a ressonancia nuclear magnética. Isso permitiu a0 médico
o diagnostico correto antemortem, praticamente impossivel no passado, quando a descri¢ao desses
tumores era feita postmortem.

Columbus, em 1559, descreveu pela primeira vez um tumor cardiaco, sendo a segunda
descrigdo feita por Malpighi, em 1666, e a seguir Morgagni, em 1762. Somente mais tarde, em 1931,
houve uma publicacido extensa sobre tumores, inclusive classificando-os de maneira semelhante a
utilizada atualmente, embora ela seja considerada por muitos ainda ndo satisfatoria, ja que se trata de
um grupo bastante heterogéneo de neo-formagdes.

De modo geral, o tumor cardiaco ¢ uma entidade nosolodgica de rara frequéncia, como mostra
a literatura. Em 1945, Strauss e Merliss relataram uma incidéncia de 0,0017% numa série de 480.000
necropsias. Em 1947, Leach, assim como Ravid, mostrou incidéncia de 0,05%, em 11.000 necropsias
de criangas; conforme Nadas e Ellison, a frequéncia foi de 0,027%, menor do que a relatada por Sachs
e cols., que foi de 0,08% em um periodo de 20 anos.

Ainda ¢ dificil estimar a incidéncia de tumores cardiacos na populagdo pedidtrica. A maioria
dos tumores cardiacos sdo benigno, e rabdomioma ¢ o mais comum deles. Tumores malignos e
metastaticos foram descritos, mas eles sdo raros. Os tumores cardiacos se manifestam principalmente
por sopros, arritmias, cianose, dificuldade respiratoria, hemopericardio ou pericardite exsudativa e
insuficiéncia cardiaca. O uso de novas técnicas de imagem tem contribuido significativamente para
um diagnostico e tratamento mais precoce.

A ecocardiografia ¢ o principal método de imagem usado em pacientes gravidas. No estudo
de Kwiatkowska et al. (2017) rabdomioma foi diagnosticado em 22 casos; em 16 deles esclerose
tuberosa foi confirmada durante o periodo de acompanhamento. Todos os 16 pacientes mostraram
multiplos rabdomiomas na ecocardiografia. O tamanho dos tumores variou de 4 mm a 3 cm.

A ecocardiografia tridimensional vem adquirindo importante papel na detec¢do e avaliacdo
das caracteristicas dessas massas, podendo proporcionar maior precisdo e eficicia na determinagao
de seu tamanho e comprometimento de estruturas adjacentes.

Dependendo do tipo histologico, localizagdo e nimero de noédulos, os tumores cardiacos t€ém
apresentacdes variadas, indo do siléncio ao desenvolvimento de manifestacdes clinicas graves, como
arritmias e restrigoes de fluxo sanguineo por obstrug¢do das cavidades ventriculares ou das valvulas
atrioventricular e semilunar, causando regurgita¢ao valvar devido a alteragdes na mobilidade dessas
valvulas, dependendo do grau de insuficiéncia, a presenca desses tumores pode levar a um distirbio
hemodinadmico. Pode ocorrer alteracdo da fracdo de eje¢do ventricular, hidropisia ou insuficiéncia
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cardiaca congestiva e, se tais situagdes se desenvolverem, o prognodstico sera pior (ZHANG et al.,
2015).

Os rabdomiomas podem frequentemente prejudicar o sistema de condugdo do coracdo fetal e
levar a disturbios da frequéncia cardiaca, como extra-sistoles, taquicardia supraventricular ou, menos
comumente, prolongamento do espaco PR, alteragdes inespecificas de acompanhamento de ST,
sindrome de Wolf-Parkinson-White ou aberrante condugdo atrioventricular (CARRILHO et al.,
2015).

Objetivo
Revisar a literatura sobre as principais indicagdes do ecocardiograma fetal no diagnéstico de
tumores cardiacos e relatar caso clinico de paciente recém-nascido portador de rabdomioma.

Método

O estudo foi uma revisao bibliografica com apresentagdo de caso clinico. A pesquisa
bibliografica se deu através dos artigos publicados junto ao banco de dados MEDLINE, LILACS e
SCIELO. Assim sendo foram selecionadas publicacdes escritas desde o inicio do ano de 2010 até o
ano de 2020 escritos em lingua portuguesa e inglesa. Apos a selecdo destes foi realizada uma leitura
prévia dos resumos dos textos e os que abordaram o tema foram lidos na integra.

Os artigos foram analisados e categorizados com vista a classificacdo e o delineamento do
estudo, observando-se: ano de publicacdo, fonte, formacao e origem do autor/pesquisador, objeto de
estudo, populacao estudada, tempo de exposi¢do, instrumento de avaliagdo ou de coleta de dados e
outros.

O caso clinico foi realizado através da analise do prontuario do paciente, onde se descreveu a
evolucao, diagnostico, tratamento e intervencdes

Relato do Caso

Paciente recém-nascido, AIG, em 17.06.2020, as 09:38 h, sexo masculino, parto cesarea
eletiva devido suspeita de rabdomioma (ecocardiograma fetal com multiplas imagens
hiperecogenicas em miocardio de ambos os ventriculos). Peso ao nascer: 3465g, Apgar: 9/9, Idade
gestacional: 38 sem + 2 dias (USG).

Ao nascer nao necessitou de manobras de reanimag¢do apds clampeamento precoce de cordao,
manteve frequéncia cardiaca maior que 100bpm.

O paciente deu entrada aos cuidados da UTIN devido a queda da pressdo arterial média, ma
perfusdo periférica e palidez cutanea, além de desconforto respiratorio precoce.

No 2° dia de internacdo, apresentou boa hidratagdo, corado, sem febre, sem edemas e boa
perfusdo periférica. Manteve-se estdvel em HALO de O2, tolerando redugdo, mantendo com
taquidispneia discreta, sem quedas de saturagdo. Foi solicitado aumento da dieta e solicitado nova
ecocardiografia.

No 3° dia de internagdo, paciente se mostrava estavel, passado para bucal de O2 mantendo
confortavel, sem quedas de saturagdo e boa aceitacdo da dieta.

A ecocardiografia confirmou a presenca de rabdomioma, multiplas massas em VE e VD, sem
obstrucdo ao fluxo, com canal arterial pérvio del,5 mm e forame oval pérvio de 3,0 mm. Foi prescrito
a alta para cuidados intermediarios.
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Discussao

As rapidas mudangas ocorridas nos ultimos anos em relacdo as técnicas utilizadas para a
imagem do coragao fetal enfatizaram a necessidade de se ter um conhecimento detalhado da anatomia
cardiaca normal. Sem esse conhecimento, ¢ dificil, se ndo impossivel, reconhecer as multiplas facetas
da doenga cardiaca congénita. Desde o inicio da triagem ecocardiografica fetal, a importancia do
conhecimento basico da anatomia cardiaca tem sido bem reconhecida (PICAZO-ANGELIN et al.,
2018).

A triagem pré-natal e o diagnostico de doengas cardiacas anatomicas e funcionais sdo
possiveis pela ultrassonografia e pelo ecocardiograma fetal, permitindo o planejamento do parto e,
em alguns casos, a terapia pré-natal, favorecendo o progndstico pos-natal (BRAVO-VALENZUELA
et al., 2019). No relato de caso apresentado o parto foi conduzido para uma cesarea eletiva, devido a
suspeita de rabdomiosarcoma através do ECO fetal.

No passado, o diagndstico dos tumores cardiacos era extremamente raro e feito, geralmente,
apos o obito. Com o passar dos anos, € com o desenvolvimento de novos exames de imagem, o
diagnostico se tornou mais frequente, embora ainda incomum, e feito com possibilidade de cirurgias
curativas em alguns casos.

A maioria dos tumores cardiacos fetais sdo tumores primarios que geralmente ocorrem no

coracdo ou nas cavidades pericardicas, sendo o rabdomioma o tipo de tumor mais comum. Embora
os tumores cardiacos primarios fetais (FPCTs) sejam pouco frequentes, eles sdo divulgados
incidentalmente pelo ecocardiograma pré-natal amplamente utilizado. A maioria dos FPCTs ¢
benigna, embora também tenham sido descritos tumores cardiacos malignos e metastaticos fetais,
eles sao muito mais raros. Os FPCTs podem ser categorizadas em tumores benignos (rabdomiomas,
teratomas, fibromas, hemangiomas e mixomas) e tumores malignos (rabdomiossarcomas e
fibrosarcomas) (YUAN, 2017).
Os tumores cardiacos fetais sdo raros, com uma taxa de incidéncia global de ~ 0,14% (SMYTHE et
al., 2010). Notavelmente, o rabdomioma esta frequentemente associado a esclerose tuberosa. Os
tumores cardiacos sdo 20 a 30 vezes mais comuns que os tumores pericardicos € 75% dos tumores
primarios sdo benignos; tumores cardiacos malignos sdo identificados com menos frequéncia. Em
1982, DeVore et al. usaram o exame ultrassonico pré-natal para diagnosticar tumores cardiacos fetais
e avaliar a func¢do do coragao fetal. Desde entdo, o exame ultrassonico tem sido amplamente utilizado
na triagem fetal, permitindo a detec¢do da maioria dos tumores cardiacos fetais.

No entanto, a resseccdo bem-sucedida desses tumores ¢ rara e a literatura sobre o
monitoramento intraoperatorio ¢ limitada. No exame ultrassonico, o rabdomioma geralmente exibe
um eco alto uniforme, um eco do miocéardio mais forte que o normal e a esclerose tuberosa também
pode estar presente. A identificagdo de multiplos tumores ¢ comum, e esses tumores podem causar
distirbios hemodindmicos significativos como resultado de obstruc¢do a saida ou arritmias (YU et al.,
2016). A ocorréncia de tumores cardiacos pode causar varios tipos de distirbios sanguineos graves
em fetos e neonatos e pode causar mortalidade fetal. Assim, € necessario monitorar dinamicamente a
alteracdo hemodinamica cardiaca fetal e avaliar continuamente a funcdo do coracdo fetal por
ecocardiografia (HORNBERGER, 2010).

O rabdomioma geralmente exibe um eco alto uniforme, mais forte do que o eco miocardico
normal, e geralmente sdo multiplas lesdes que ocupam espacgo.

Yu et al. (2016) exploraram o valor clinico do exame ecocardiografico pré-natal no
diagnéstico de tumores cardiacos fetais. No total, os casos de 8 fetos com tumores cardiacos fetais,
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identificados por ultrassonografia pré-natal foram analisados  retrospectivamente. O tamanho,
formato, localizagdo, atividade e alteracdes hemodindmicas das lesdes foram descritos
detalhadamente, e os pacientes foram acompanhados. Dos 8 casos identificados de tumores cardiacos
fetais, 2 fetos continham tumores apenas na cavidade ventricular esquerda e 6 fetos continham
tumores das cavidades ventriculares esquerda e direita, septo interventricular e apice do coragdo. No
geral, 5 das 8 pacientes do sexo feminino solicitaram a interrup¢ao da gravidez e o parto foi induzido.
Os fetos foram patologicamente confirmados de possuirem rabdomioma. Além disso, 1 paciente foi
acompanhada por 5 semanas, e o tumor na cavidade cardiaca fetal aumentou e se desenvolveu em
varias regioes quando o acompanhamento foi realizado. A paciente entdo solicitou a interrupgao da
gravidez e o parto foi induzido.

O feto foi patologicamente confirmado para possuir rabdomioma. As 2 pacientes restantes
insistiram na continuag¢do da gravidez e os fetos foram acompanhados durante a gestagdo e apos o
nascimento por meio de exame ecocardiografico. A ecocardiografia pré-natal pode posicionar e
diagnosticar com precisdo as lesdes ocupantes do coracdo fetal, o que ¢ de consideravel valor na
tomada de decisdo clinica e na instru¢@o para o tratamento.

Observou-se que o tumor cardiaco fetal em 1 feto demonstrou aumento de tamanho e ntimero
quando o acompanhamento foi realizado, enquanto as sombras nodulares nos rins fetais ndo exibiram
nenhum eco anormal evidente. O exame de autopsia subsequente identificou nddulos nos rins. Foi
relatado que um pequeno nimero de lesdes de rabdomioma demonstram uma tendéncia de diminuicao
durante os anos subsequentes ao nascimento, e certas lesdes desaparecem naturalmente. Certos
estudos chegaram a considerar o rabdomioma cardiaco fetal nio como um tumor verdadeiro, mas
como um hamartoma (YIN et al., 2011).

Quando uma lesdo pequena e Unica ¢ identificada no coragao fetal, o paciente deve receber
observagdo dinamica e acompanhamento rigoroso. No entanto, o exame do sistema nervoso e 6rgaos
do feto deve ser realizado por meio de ressonancia magnética (MRI) para identificar qualquer dano a
outros o6rgaos. Também no estudo de Yu etal. (2016), 2 pacientes continuaram com a gravidez quando
foram identificadas lesdes ocupantes no coragao fetal.

O acompanhamento foi realizado em 1 paciente desde o inicio da gestagdo, apods a
identificagcdo de uma unica e pequena lesdo ocupante no feto, enquanto a outra paciente estava em
gestagdo tardia e nenhuma outra anormalidade foi identificada durante o periodo de
acompanhamento. Cada uma das 2 pacientes foi submetida a ressonancia magnética, mas nenhuma
outra alteracao patoldgica evidente foi encontrada. Nessas circunstincias, o feto pode sobreviver. No
entanto, € relatado que a taxa de recorréncia ¢ < 50% (GRESSER et al., 2017) e o prognoéstico € ruim.
Assim, a gravidez deve ser interrompida quando a recorréncia for identificada (HOLLEY et al.,
2015), visto que um disturbio hemodindmico mais sério também pode ocorrer no periodo neonatal e
levar a mortalidade neonatal ou sintomas neurolégicos ou outras complicacdes graves.

Chen et al. (2019) analisaram as caracteristicas clinicas e de imagem por ecocardiografia fetal
dos tumores cardiacos fetais em cinquenta e trés mulheres gravidas com diagndstico de tumor
cardiaco fetal. Caracteristicas patoldgicas relevantes, incluindo achados patoldgicos no exame clinico
de bebés nascidos vivos e achados de autodpsia foram anotados. Dos 53 fetos, 37 tinham multiplos
tumores cardiacos e 16 tinham um tnico tumor cardiaco detectado por ecocardiografia. A decisdo de
interromper a gravidez foi tomada por 45 mulheres e suas familias, e oito fetos nasceram vivos.

A autdpsia foi realizada em 38 fetos, que revelou 36 casos com rabdomioma cardiaco
confirmado patologicamente, um caso de hemangioma e um caso de fibroma. 93% dos fetos com
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multiplos rabdomiomas na autdpsia e 71% daqueles com um tnico rabdomioma cardiaco abrigavam
uma mutagdo genética.

Consideracoes finais

O resultado dos fetos afetados depende ndo apenas da natureza do tumor, mas também de sua
localizagdo, tamanho, nimero e complicagdes. As arritmias que os tumores cardiacos fetais produzem
podem ser taquiarritmias e bradiarritmias durante a gravidez ou apds o nascimento.

Recomenda-se que, se o feto for diagnosticado com FPCTs, a gravidez deve ser continuada
tanto tempo quanto possivel, se ndo houver complicagdes graves. A cirurgia aberta in utero para
ressec¢do de tumor fetal pode ser uma opgao para fetos imaturos com hidropsia.

Um tumor cardiaco pode ser muito pequeno para ser visualizado por ecocardiografia no inicio
do segundo trimestre ou mesmo mais tarde na gestacdo. Tumores pequenos, especialmente aqueles
que permanecem dentro da parede do coragdo em vez de se projetarem para dentro de uma cavidade,
podem nao ser detectados facilmente.

Os focos ecogénicos nos ventriculos, principalmente nos musculos papilares, podem ser
hipertroficos e, as vezes, mimetizar rabdomiomas. Uma varredura de acompanhamento ¢ necessaria
para demonstrar as cordas tendineas presas aos musculos papilares, que se movem com as valvulas
atrioventriculares no ciclo cardiaco.

Com derrames pericardicos graves, uma estrutura ou neoplasia proxima ao coracdo pode
projetar-se para o saco pericardico e assemelhar-se a ecogenicidade do tumor. No entanto,
calcificacdo congénita do nd atrioventricular e calcificagdio miocéardica distrofica devem ser
examinadas cuidadosamente por ecocardiografia ou histologia para evitar diagnosticos incorretos.

FPCTs sdo raros e a maioria dos casos sdo benignos, mas podem causar uma série de eventos
cardiovasculares, como obstru¢ao do fluxo intracardiaco, insufici€ncia da valvula cardiaca, arritmia,
insuficiéncia cardiaca e hidropisia fetal, ou mesmo morte fetal.

A ecocardiografia desempenha um papel importante no diagndstico pré-natal de tumores. No
caso relatado o diagnostico precoce de rabdomioma proporcionou uma melhor condugido do parto
cesdrea e o recém-nascido ndo necessitou de manobras de reanimagdo, sendo inicialmente
encaminhado para berg¢ario. No entanto, 24 horas apds, foi encaminhado para UTI neonatal devido a
desconforto respiratdrio, piora da perfusao e hipotensao.

Apds 3 dias de internacdo na UTI sem intercorréncias foi dada alta para cuidados
intermediarios.
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