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PALAVRAS-CHAVE Resumo

Tumor cardiaco Objetivo: Caracterizar os tumores malignos cardiacos operados no nosso centro e analisar a
maligno primario; sobrevida dos doentes.

Sarcoma; Métodos: De janeiro/1994 a agosto/2014, 123 doentes com tumores cardiacos foram submeti-
Cirurgia dos a cirurgia, dos quais 12 revelaram ser malignos (9,8%) - oito sarcomas (67%), trés linfomas

de células B (25%) e um hemangioendotelioma epitelioide (8,3%). A AE estava afetada em cinco
casos (42%), a AD em quatro (33%), o VD em dois (17%) e a valvula pulmonar em um (8%).
A idade média era 55,4 4+ 16,9 anos, 67% do sexo feminino e 75% apresentavam-se em classe Iii-iv
da New York Heart Association.

Resultados: A resseccao foi completa (margens negativas) em cinco casos e parcial em sete
(cinco sarcomas, dois linfomas). Onze doentes necessitaram de terapia adjuvante, sendo a
cirurgia curativa em apenas um (hemangioendotelioma epitelioide). O tempo de seguimento
médio foi de 41,7 + 61,3 meses; 24,8 30,0 (3,8-95,7 meses) para sarcomas, 70,14+118,0 (1-
206,3 meses) para linfomas e 91,9 meses para o hemangioendotelioma epitelioide. Durante o
seguimento, dez doentes faleceram (83%). A sobrevida global aos 30 dias, seis meses, um e dois
anos foi de 91,7, 66,7, 58,3 e 41,7%, respetivamente. No grupo dos sarcomas, a sobrevida a um
e dois anos foi de 62,5 e 37,5%.

Conclusoes: A resseccdo de tumores malignos primarios, mesmo que parcial, & segura, provi-
dencia alivio sintomatico, podendo melhorar a qualidade de vida, mas é raramente curativa
e tem baixa sobrevida. Dada a raridade, uma base de dados multicéntrica poderia melhorar o
conhecimento e ajudar a clarificar as indicacdes cirlrgicas.
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Primary Malignant Cardiac Tumors: Surgical results

Abstract
Objective: To characterize primary malignant cardiac tumors operated on in our center and to

Methods: Between January 1994 and August 2014, 123 patients with cardiac tumors underwent
surgery, of which 12 (9.8%) were primary malignant tumors - eight sarcomas (67%), three B-cell
lymphomas (25%) and one epithelioid hemangioendothelioma (8.3%). The tumor affected the
left atrium in five cases (42%), the right atrium in four (33%), the right ventricle in two (17%)
and the pulmonary valve in one (8%). Patients’ mean age was 55.4+16.9 years, 67% were female

Results: Resection was complete (negative margins) in five cases and partial in seven (five sar-
comas and two lymphomas), and 11 patients needed adjuvant therapy, surgery alone being
curative in only one (epithelioid hemangioendothelioma). Mean follow-up was 41.7+61.3
months: 24.84+30.0 months (3.8-95.7) for sarcomas, 70.1£118.0 months (1-206.3) for lympho-
mas and 91.9 months for the epithelioid hemangioendothelioma. During follow-up, 10 patients
died (83%) and two were alive (17%). Overall survival at 30 days, six months, one year and two
years was 91.7%, 66.7%, 58.3% and 41.7%, respectively. In the sarcoma group, 1-year and 2-year

Conclusions: Resection of primary malignant cardiac tumors, even partial, is safe, provides
relief of obstructive symptoms and improves quality of life, but is rarely curative and has a low
survival rate. Due to the rarity of such tumors, a multicenter database could improve knowledge
and help clarify the indications for cardiac surgery as a treatment option.

© 2016 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Published by Elsevier Espafna, S.L.U. All rights

Sarcoma;
Surgery analyze patient survival.
and 75% presented in New York Heart Association class IlI-IV.
survival were 62.5% and 37.5%, respectively.
reserved.
Introducao

Os tumores cardiacos primarios sdo raros, com uma incidén-
cia na autopsia entre 0,0017 e 0,03%. De todos os tumores
cardiacos primarios, 25% sdo malignos e destes 75% sao
sarcomas’.

Os tumores cardiacos sao geralmente assintomati-
cos, até serem suficientemente volumosos para causar
obstrucao valvular ou das cavidades cardiacas. Embora
facilmente detetaveis por ecocardiograma, o diagndstico
de malignidade e tipo histoldgico especifico nem sem-
pre é determinado, ou até suspeito, antes da intervencao
cirtrgica’.

A principal estratégia de tratamento para os tumo-
res cardiacos primarios malignos, especialmente para os
sarcomas, ainda € a excisdao cirurgica completa, combi-
nada com quimioterapia®“. Contudo, os sarcomas cardiacos
tém um mau prognostico, com sobrevidas médias de 11-
17 meses'>°.

Com este estudo, pretende-se caracterizar os tumores
cardiacos primarios malignos operados no nosso centro e
analisar a sobrevida dos doentes.

Material e métodos

Este estudo retrospetivo incluiu os doentes operados entre
janeiro de 1994 e agosto de 2014. A informacao foi reco-
lhida dos processos clinicos dos doentes e o seguimento
conseguido através da consulta dos registos hospitalares e de
contacto telefénico com os doentes ou familiares. Durante

este periodo, 23010 doentes foram submetidos a cirurgia
cardiaca. Destes, 123 (0,53%) eram portadores de tumo-
res cardiacos, mas em apenas 12 eram tumores malignos
primarios, o que corresponde a 9,8% de todos os tumores
cardiacos e a uma incidéncia de 0,05% do total de doentes
operados.

A idade média dos doentes era de 55,4+ 16,9 anos
(dos 21 aos 79 anos), 67% eram do sexo feminino e 75%
apresentavam-se em classe 1i-iv da New York Heart Associa-
tion. Em cinco casos o tumor estava localizado na auricula
esquerda (42%), em quatro na auricula direita (33%), em dois
no ventriculo direito (17%) e em um (8%) envolvia a valvula
pulmonar (Tabela 1).

Oito dos tumores (67%) eram sarcomas, trés (25%) lin-
fomas de células B e um (8,3%) hemangioendotelioma
epitelioide. O grupo dos sarcomas dividia-se em trés casos
de angiossarcoma (38%) e um caso de cada de rabdomi-
ossarcoma, leiomiossarcoma, mixofibrossarcoma, sarcoma
indiferenciado e mixocondrossarcoma.

Apenas dois doentes tinham diagndstico histologico
prévio a cirurgia: um era o hemangioendotelioma epi-
telioide, biopsiado previamente por toracotomia direita,
sem metastizacdo conhecida, ndao tendo sido submetido
a terapia neoadjuvante; o outro era um angiossarcoma,
diagnosticado por mediastinoscopia, com metastizacao de
ganglios linfaticos e derrame pericardico, que foi subme-
tido a quimioterapia neoadjuvante, com reducao de massa
e desaparecimento do derrame pericardico. Todos os outros
tumores foram diagnosticados através da analise anatomo-
patologica das pecas operatorias.



Tabela 1 Descricao da populacdo com tumores cardiacos primarios malignos
n Sexo Idade Tipo de tumor Localizacao  Excisao/margem Procedimentos Localizacao Morbilidade Terapia Recidiva Estado Segui
cirGrgica’ associados secundaria adjuvante atual mento

pré-operatoria (meses)

1 M 63 Linfoma células B AD Parcial Nao Derrame Nao QT pos-op Coracao Falecido 3
pericardico

2 F 64 Linfoma células B VD Total/ Plastia Nao Nao QT pos-op Nao Vivo 206

desconhecida tricuspide

3 M 58 Linfoma células B AD Parcial Nao Sindrome da Nao QT pos-op Coracéo Falecido 1
veia cava

4 F 64 Mixofibrossarcoma AE Total/negativa Nao Derrame Nao QT pos-op Coracao Falecido 96
pericardico

5 M 36 Rabdomiossarcoma AE Total/negativa Retalho bovino  Nao Nao QT pos-op+RT  Metastases Falecido 18

AE 0sso/cérebro
6 F 59 Sarcoma AE Parcial Nao Nao Nao QT pos-op Coracao Falecido 6
indiferenciado

7 F 51 Angiossarcoma AD Total/negativa Nao Derrame Nao QT neoadju- Coracao/ Falecido 13
pericardico + vante + QT ganglios
metastases pos-op linfaticos
ganglionares

8 M 68 Leiomiossarcoma VD Total/positiva Retalho bovino  Metastases FA QT pos-op Pulmao Falecido 27

AD pulmonares

9 F 34 Angiossarcoma AD Parcial Nao Metastases Nao QT pos-op Coracao Falecido 27
hepaticas

10 F 68 Mixocondrossarcoma AE Parcial Plastia Mitral Derrame Nao QT pos-op Coracao Falecido 4
pericardico

1 F 79 Angiossarcoma Valvula Total/positiva Homoenxer to  Nao FA QT pos-op Nao Falecido 7

pulmonar pulmonar
12 F 21 Hemangioendotelioma  AE Total/negativa Retalho bovino  Nao Nao Nao Nao Vivo 92

epitelioide

AE

AD: auricula direita; AE: auricula esquerda; F: feminino; FA: fibrilhacdo auricular; M: masculino; QT po6s-op: quimioterapia pos-operatoria; RT: radioterapia; VD: ventriculo direito.
Excisdo = excisdo macroscopica cirlrgica/margem cirdrgica =analise histologica das margens cirlrgicas da peca operatoria: negativa significa sem invasao tumoral; positiva significa
com invasao tumoral.
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O mixocondrossarcoma, o0 mixofibrossarcoma e um
dos linfomas apresentaram-se com derrame pericardico.
Um angiossarcoma ja tinha metastizacdo hepatica pré-
-operatoria e o leiomiossarcoma apresentava metastizacao
pulmonar disseminada. Um dos linfomas apresentou-se
como sindrome da veia cava. Os restantes casos nao apresen-
tavam localizacdes secundarias conhecidas. Com excecao
do hemangioendotelioma epitelioide, cuja massa nao cau-
sava compromisso funcional, em todos os outros casos a
intervencao cirurgica foi suscitada por obstrucao de valvulas
ou cavidades cardiacas.

Todos os doentes foram operados sob bypass cardio-
pulmonar, em paragem cardiaca apo6s administracao de
cardioplegia e arrefecimento até aos 28°C. As veias cavas
foram lacadas sempre que a auricula direita teve que ser
aberta.

Analise estatistica

As variaveis continuas apresentam-se como média 4 desvio
padrao (DP). O teste t Student foi usado para a comparacao
de médias. A sobrevida (tempo decorrido entre a data da
cirurgia e a morte ou Gltimo seguimento conhecido) foi ana-
lisada pelo método de Kaplan-Meier. Um valor de p < 0,05 foi
considerado estatisticamente significativo. Os dados foram
analisados pelo IBM SPSS Statistic software®, versao 22.

Resultados

A resseccao foi considerada completa (todo o tumor
macroscopico excisado) em 7 casos, mas a analise ana-
tomopatologica posterior revelou margens positivas em
dois destes casos (um angiossarcoma e o leiomiossar-
coma). Nos outros cinco casos (trés sarcomas e dois
linfomas), a resseccao foi macroscopicamente incompleta
porque tecnicamente inviavel, e/ou porque o principal
objetivo cirurgico era a desobstrucao da cavidade/valvula
cardiaca e a obtencdo de material para diagnostico
histoldgico.

Um doente necessitou de um homoenxerto pulmonar,
um de valvuloplastia mitral (hemi-anuloplastia posterior),
trés necessitaram de retalho de pericardio bovino para
reconstrucao da auricula (um para o teto da AE, outro para
a parede posterior da AE e outro para a parede livre da
AD) e um de uma valvuloplastia tricispide (reimplantacao
do folheto anterior e anuloplastia). Nos restantes seis,
foi possivel encerrar diretamente as cavidades cardiacas,
sem outros procedimentos associados. Os procedimen-
tos realizados apresentam-se discriminados por doente na
Tabela 1.

Todos os doentes sobreviveram a operacdo e nenhum
necessitou de apoio inotrépico. Durante o internamento,
o doente com o hemangioendotelioma epitelioide teve que
ser reoperado ao 5.° dia pds-operatorio, para reparacao de
pequena perfuracao do folheto posterior da valvula mitral.
Dois outros doentes sofreram episddios de fibrilhacao auri-
cular, que resolveu com terapéutica médica. Nao ocorreram
outras complicacdes major, incluindo enfarte do miocardio,
acidente vascular cerebral ou insuficiéncia renal aguda.

Todos os doentes tiveram alta hospitalar. O tempo
médio de seguimento foi de 41,7 +61,3 meses. Por tipo

|
1,0 ~ Censorado

0,8+
]
=
kS
S 0,64
E
=
o
35
< 0,4+
o
Qo
o
()] -
0,24
0,0+
(.) 5.0 1(;0 15:0 2(;0
Tempo (Meses)
Figura 1 Sobrevida dos doentes com tumores cardiacos

primarios malignos.

de tumor, o tempo médio de seguimento foi de 24,8 £+ 30,0
(3,8-95,7 meses) para os sarcomas e 70,1 +118,0 (1-206,3
meses) para os linfomas. Dez doentes (83%) faleceram
durante o seguimento e dois (17%) estavam vivos no final
do seguimento: um, com hemangioendotelioma epitelioide,
sem sinais de recidiva apds 92 meses; o outro, com linfoma
de células B, em remissao ha 206 meses.

Onze doentes foram submetidos a terapias adjuvantes
(quimioterapia neoadjuvante num, quimioterapia adjuvante
em todos os 11 doentes e radioterapia num doente que
apresentou tardiamente metastizacao dssea). A cirurgia foi
curativa para dois doentes; como terapéutica Unica no que
apresentava o hemangioendotelioma epitelioide (excisao
completa, com margens cirlrgicas negativas); e associada
a quimioterapia adjuvante num dos doentes com linfoma
de células B (excisao completa, com margens cirdrgicas nao
definidas).

Nos outros dois doentes com linfoma, cujo objetivo
cirargico foi biopsiar a massa e desobstruir as cavidades
cardiacas, apesar de ambos terem iniciado quimioterapia,
faleceram de recidiva agressiva, um nos primeiros 30 dias
apos a cirurgia e o outro apos trés meses.

No grupo dos sarcomas, todos os doentes foram sub-
metidos a quimioterapia adjuvante além da cirurgia. Seis
doentes tiveram recidiva local, independentemente de
terem tido margens negativas ou localiza¢des secundarias
pré-operatorias, tendo falecido desta. Um doente com rab-
domiossarcoma sofreu metastizacao ossea e cerebral, mas
sem recidiva local, tendo falecido da doenca metastatica
apds 18 meses. Um outro doente, com um angiossarcoma,
embora sem sinais de recidiva, acabou por falecer com pneu-
monia ao fim de sete meses.

A sobrevida global aos 30 dias, seis meses, um e dois
anos foi de 91,7, 66,7, 58,3 e 41,7%, respetivamente
(Figura 1). No grupo dos sarcomas, a sobrevida foi de 62,5%
ao fim de um ano e 37,5% aos dois anos (Figura 2). Ainda
no grupo dos sarcomas, a diferenca entre as sobrevidas
médias do grupo com margens positivas/excisao incompleta
(14,44 12,0 meses) e o grupo com margens cirlrgicas nega-
tivas (42,2 +46,4 meses) foi estatisticamente significativa
(p=0,01). Finalmente, o subgrupo dos angiossarcomas apre-
sentou tendéncia a pior sobrevida média que os outros tipos
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Figura 2 Sobrevida dos doentes com sarcomas cardiacos pri-

marios.

de sarcoma (15,8 £10,5 meses versus 30,2 + 37,8 meses),
mas esta diferenca nao foi estatisticamente significativa
(p=0,25).

Discussao

Uma revisao da literatura mostra que existe um nimero
muito pequeno de séries institucionais com nimero sig-
nificativo de doentes com tumores cardiacos primarios
malignos’>78, sendo a maioria exclusivamente sobre
sarcomas’>>. Adicionalmente, estao reportados dois estudos
multicéntricos sobre sarcomas: um americano, com 27 casos
de sarcomas cardiacos’, e o French Sarcoma Group, com 124
doentes®. As restantes publicacdes encontradas sdo sobre-
tudo casos clinicos'® ou séries muito pequenas®.

Entre todos os tumores cardiacos, apenas 9,8% dos nossos
casos eram malignos, o que corresponde a uma incidéncia
inferior aos 25% referidos pela literatura®®. Tal pode ser
explicado pelo facto de um nimero significativo de doentes
com lesoes avancadas ter ja ultrapassado o tempo cirur-
gico. Em relacdo aos sarcomas, a nossa incidéncia de 67%
€ proxima dos 75% geralmente reportados.

O sarcoma mais frequente foi o angiossarcoma, o que
esta de acordo com a literatura, assim como a localizacao
preferencial na auricula direita. Todos 0s nossos trés casos
ocorreram em mulheres, mas dado o pequeno numero de
casos nao se pode considerar que haja uma preferéncia,
estando provavelmente em consonancia com a indiferenca
quanto ao sexo referida noutros estudos"®. Os doen-
tes com angiossarcoma atingiram uma sobrevida média de
15,9 £ 10,5 meses, comparavel com os 14 meses do estudo
de Randhawa et al.’>, mas apenas ligeiramente melhor que
0 prognostico de morte entre os nove e os 12 meses sem
resseccao cirtrgica''.

Comparando as sobrevidas dos subgrupos de sarcoma
quanto as margens cirlrgicas, os que apresentaram mar-
gens cirurgicas histoldgicas negativas tiveram melhores
resultados, sendo a diferenca estatisticamente significa-
tiva, o que estd de acordo com outros estudos'®. Desta
forma, sera importante em casos futuros recorrer a exame

extemporaneo para diagnodstico histologico e avaliacao das
margens de resseccao intraoperatoriamente, bem como a
técnicas cirtrgicas mais agressivas como o autotransplante.
Caso o tumor nado seja ressecavel com cirurgia conserva-
dora, pode ponderar-se ainda a transplantacdo cardiaca
ortotopica®®, embora esta seja uma op¢édo bastante contro-
versa. Contudo, mesmo a excisdo incompleta é benéfica, no
caso dos sarcomas, podendo melhorar, de imediato, o estado
do doente e contribuir para o controlo do tumor®.

De acordo com a literatura, os linfomas primarios car-
diacos sdo raros e a maioria responde bem a radioterapia
e quimioterapia, sendo a resseccao cirlrgica muito rara-
mente indicada. Contudo, a cirurgia pode fornecer material
cirdrgico, quando o diagndstico por outros métodos é incon-
clusivo e, em casos muito especificos, pode fornecer alivio
sintomatico dos sintomas obstrutivos. Dois dos nossos casos
ocorreram ha mais de 15 anos e, em todos os trés casos,
nao se tinha conseguido um diagnostico prévio. No paciente
com linfoma que sobreviveu, a resseccao foi considerada
total (a analise histoldgica nao especificava se as mar-
gens eram negativas ou nao) e a terapéutica adjuvante
conseguiu controlar a doenca, com remissdao que dura ha
206 meses. Nos outros dois casos, com resseccao incom-
pleta, a quimioterapia adjuvante nao consegui controlar
a doenca, tendo ambos tido uma sobrevida inferior a trés
meses.

O outro doente em que a cirurgia foi curativa foi o por-
tador do hemangioendotelioma epitelioide, que estava vivo
e sem sinais de recidiva apds 92 meses. Este é um tumor
vascular maligno raro, com potencial para metastizacao
sistémica, sendo a excisdao indicada para prevencao da
disseminacdo metastatica'®.

Finalmente, a terapéutica adjuvante parece ter resul-
tado na remissao de um paciente com linfoma, mas nao
foi capaz de cura em nenhum dos pacientes com sarcoma,
embora possa ter aumentado a sobrevida e melhorado a qua-
lidade de vida, sobretudo neste Gltimo grupo. No entanto,
0 pequeno tamanho da nossa série torna quase impossivel
avaliar a eficacia destas modalidades terapéuticas.

Conclusao

Neste estudo, os doentes com tumores cardiacos prima-
rios malignos apresentaram baixa sobrevida. A cirurgia foi
raramente curativa, mas nao houve mortalidade devido a
complicacdes operatorias, sendo a incidéncia de morbili-
dade operatoéria muito baixa. No grupo dos sarcomas a
resseccao cirtrgica completa aumentou significativamente
a sobrevida. Contudo, mesmo a resseccao incompleta pro-
videnciou alivio sintomatico e melhoria da qualidade de
vida.

Dada a raridade dos tumores cardiacos malignos prima-
rios, uma base de dados multicéntrica poderia melhorar o
conhecimento e ajudar a clarificar as indica¢des cirurgicas.
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