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Fibroelastoma de Valva Mitral como Causa de Acidente
Vascular Isquêmico Transitório

Relato de Caso

Mulher de 44 anos que apresentou acidente vascular
isquêmico transitório, tendo como fonte embolígena fi-
broelastoma de valva mitral e desenvolvendo neutrope-
nia induzida por ticlopidina após 10 dias de tratamento.
São discutidos os principais aspectos clínicos, opções te-
rapêuticas e toxicidade medicamentosa decorrente do uso
de antiplaquetários.

Tumores primários são raros e correspondem menos
de 5% de todos tumores cardíacos e os 95% restantes cons-
tituem-se nos tumores metastáticos para o coração 1-3. Os
tumores cardíacos benignos correspondem a 75% dos ca-
sos de tumores primários e o mais comum são os mixomas,
que geralmente têm origem no átrio esquerdo. Os fibroelas-
tomas papilares são tumores cardíacos primários benignos
raros e seu significado clínico foi desconhecido durante
muito tempo. Hoje é reconhecido como causa de sintomas
neurológicos e cardíacos 3-6.

Este relato tem como objetivos apresentar pecularidades
na apresentação clínica da entidade, além de revisar conceitos
atuais de histologia, anatomopatológico, ecocardiográficos e
de tratamento relacionados ao papiloma de valva mitral

Relato do Caso

Paciente feminina de 44 anos, que após um episódio de
ataque isquêmico transitório, manifestado por hemiparesia
de predomínio facial esquerda com duração de 15min, pro-
curou atendimento neurológico em caráter emergencial. No
momento do atendimento, ao exame físico, já se encontrava
sem anormalidades neurológicas e a ressonância nuclear

magnética de crânio era normal. Foi recomendada uma ava-
liação cardiológica para avaliar causa do ataque isquêmico
transitório.

Após uma semana, na avaliação cardiológica, foi ini-
ciada pesquisa de uma fonte embolígena para ataque isquê-
mico transitório. Exame físico e eletrocardiograma foram nor-
mais, sem evidências de hipertensão arterial, arritmia cardía-
ca ou obstrução arterial carotídea. Um ecocardiograma
transtorácico demonstrou câmaras cardíacas com dimen-
sões normais, sem trombos em seu interior, com encurtamen-
to percentual sistólico e fração de ejeção do ventrículo es-
querdo normais. A valva mitral apresentava pequena massa
em seu folheto anterior, com abertura normal e competente.
O exame foi complementado com ecocardiograma transeso-
fágico, onde pôde-se verificar uma massa pediculada, com
as dimensões de 0,7cmx0,7cm, área de 0,4cm2 e circunferên-
cia de 2,4cm (figs. 1 e 2). Investigação seqüencial excluiu
possibilidade de endocardite infecciosa (ausência de febre,
hemograma normal e três hemoculturas negativas), assu-
mido-se o diagnóstico de tumor cardíaco, como possível
fonte embolígena. Optou-se por uso de ticlopidina 250mg
duas vezes ao dia e indicação de retirada cirúrgica do tumor,
recusada pela paciente naquele momento.

Tratava-se de uma paciente previamente hígida, que se
encontrava totalmente assintomática e insegura quanto a
real indicação e benefício de um procedimento invasivo do
porte de uma cirurgia cardíaca com circulação extracorpórea
e riscos associados.

Após 10 dias de tratamento com ticlopidina, começou
a apresentar febre (40oC), astenia intensa, calafrios e sudo-
rese noturna, seu hemograma demostrava 3.400 leucócitos
com 23% de bastonetes. Nas primeiras 24h do início do qua-
dro infeccioso houve piora progressiva, sendo admitida em
hospital geral com diagnóstico de otite interna e broncop-
neumonia. Porém, chamava atenção um hemograma mos-
trando importante granulocitopenia (900 leucócitos com 12
bastonetes). O tratamento antibiótico foi iniciado, associa-
do a fator estimulador de colônias (Granulokine®). Pela sus-
peita de granulocitopenia induzida por ticlopidina, o medi-
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camento foi suspenso. O tratamento, após 14 dias, foi efeti-
vo com resolução do quadro infeccioso e melhora clínica.

Por recomendação do médico assistente fez uso domi-
ciliar, de heparina de baixo peso molecular (20mg enoxepari-
na) forma subcutânea, durante mais duas semanas. Com
total recuperação clínica e parcial resolução de granulocito-
penia induzida por droga (4.800 leucócitos – 43% segmenta-
dos e 6% de bastonetes) procurou hospital geral de grande
porte para reavaliação cardiológica e hematológica.

Nesta nova avaliação, a paciente encontrava-se em
bom estado geral e afebril. Três hemoculturas foram negati-
vas. O hemograma ainda mostrava discreta granulocito-
penia, que melhorou gradativamente no decorrer da inter-
nação. Salienta-se o fato de jamais apresentar plaqueto-
penia desde o início do distúrbio da série branca. Novos
exames cardiológicos foram solicitados e considerados se-
melhantes aos realizados para investigação de fonte embo-
lígena cardíaca. Indicou-se tratamento cirúrgico para retira-
da de tumor benigno cardíaco localizado em válvula mitral.
Nessa ocasião, a paciente concordou com essa modalidade
de tratamento.

Cirurgia cardíaca foi realizada com acesso através de
toracotomia ântero-lateral no 4° espaço intercostal direito.
A instalação do circuito de circulação extracorpórea foi rea-
lizada por canulação da artéria femoral e de ambas as veias
cavas utilizando oxigenador de membrana e biopump. O
coração foi protegido com injeção anterógrada de solução
hipotérmica e sangüínea. Após incisão no átrio esquerdo,
foi identificada pequena massa na porção atrial da cúspide
anterior da valva mitral, retirada com facilidade, sem destrui-
ção do aparelho valvar, evitando-se reparo da valva. O cora-
ção foi desconectado do circuito de circulação extracorpó-
rea sem intercorrências. A paciente foi extubada na sala de
recuperação anestésica e encaminhada à unidade de pós-
operatório cardíaco. Sua evolução pós-operatória foi exce-
lente, do ponto vista cardiológico e hematológico, receben-
do alta hospitalar no 4º dia de pós-operatório.

O estudo anatomopatológico mostrou, na análise
macroscópica, um fragmento papilar medindo 0,5x0,5x0,2cm,
de coloração branca, aspecto granuloso, com consistência
macia e elástica (fig. 3). A análise microscópica dos cortes
demonstraram proliferação papilar anastomosada e ramifica-
da, lembrando cordoalhas tendíneas. As papilas são compos-
tas por eixos de tecido avascular revestidos por camada úni-
ca de células endoteliais achadas, compatível com fibroelas-
toma papilar da valva mitral. Estes achados diferem do mixo-
ma, que podem estar localizados nas valvas cardíacas; e a
presença de tecido conjuntivo denso, a ausência de vasos e
de matrix mixóide, além de papila poligonais no eixo da papila,
descartam esta possibilidade (fig. 4).

Discussão

Tumores cardíacos primários são raros e correspon-
dem a menos de 5% de todos os tumores cardíacos; os 95%
restante são os tumores metásticos para o coração 1-3.Os
tumores cardíacos benignos correspondem a 75% dos ca-
sos de tumores primários, e o mais comum são os mixomas,
que geralmente têm origem no átrio esquerdo (tab. I) 7.

Os achados clínicos mais comuns são: astenia, febre,

Fig. 1 -  Ecocardiograma transesofágico demonstrando fibroelastoma em folheto pos-
terior de valva mitral.

Fig. 2 - Ecocardiograma transesofágico em zoom demonstrando as medidas do
fibroelastoma.

Fig. 3 - Imagem macroscópica do fragmento papilar de aspecto granuloso e consistên-
cia macia elástica.
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perda de peso e fenômenos embólicos. Porém, sabe-se que
o achado acidental ou em necropsia é sem dúvida mais pre-
valente, pelo fato do diagnóstico não ser realizado, devido a
quadro clínico não exuberante e a maioria dos pacientes
permanecer assintomático 8.

Os fibroelastomas papilares são tumores cardíacos
primários, benignos e raros. Sua nomenclatura torna-se por
vezes confusa, pois vários termos (fibroma, papiloma car-
díaco, papiloma valvular, mixofibroma, harmatoma fibroelás-
tico e fibroma papilar endocárdico) têm sido usados para
descrevê-los; porém, fibroeslastoma papilar é o nome mais
amplamente aceito 9,10. São classificados como tumores
endocárdicos, podem se manifestar com insuficiência val-
var, obstrução coronariana se localizado na face arterial da
valva aórtica ou com complicação embólica 2,5,6. Caracteris-
ticamente, são pequenos, não vascularizados, solitários,
com múltiplas espículas semelhantes a anêmona do mar e
ficam aderidos ao endocárdio por um curto pedículo 7. Histo-
logicamente, ele é formado por uma parte central densa de
tecido conjuntivo, circundada por uma lâmina de tecido
conjuntivo frouxo recoberto por células endoteliais hiper-
plásicas 2,4,11. Podem originar-se virtualmente de qualquer
ponto da superfície endocárdica, porém o local mais fre-
qüente é o endocárdio valvar. Na verdade este tumor é con-
siderado o tumor primário cardíaco mais freqüente, crescen-
do a partir do endocárdio valvar 11. A distribuição valvar é
predominante no lado esquerdo do coração, sendo 29%

Fig. 4 - Imagem microscópica da massa demonstrando tecido colágeno revestido por
camada única de células endoteliais achatadas.

Tabela I – Tumores cardíacos primários

Benignos (75% dos casos) Mixoma
Rabdomioma

Fibroma
Lipoma

Tumor do nó atrioventricular
Fibroelastoma papilar

Hemangioma
Malignos (25% dos casos) Angiossarcoma

Rabdomiossarcoma
Fibrossarcoma

dos casos envolvendo valva aórtica, 25% dos casos valva
mitral, 17% valva tricúspide e 13% valva pulmonar 1. Nos
casos de acometimento das valvas semilunares, a localiza-
ção preferencial é posição média da valva, projetando-se
para a cavidade atrial 1. Sua dimensão varia de 0,1 a 5,7cm,
sendo que a maioria tem menos de 1.5cm3 . Casos são des-
critos em recém-natos de seis dias até pacientes com 92
anos de idade 10. A distribuição em homens e mulheres é
equivalente. A primeira descrição cirúrgica foi relatada em
1976 por Lichtenstein cols. 9. Antes da disponibilidade da
ecocardiografia eram achados incomuns de autópsias e ci-
rurgias cardíacas. Recente revisão da literatura apresenta
198 casos relatados de fibroelastoma papilar cardíaco 8. O
tratamento cirúrgico tem sido recomendado e apesar do ca-
ráter benigno tecidual, o diagnóstico e tratamento precoces
podem prevenir complicações 2,8,11.

Este tumor consiste de uma excrescência frouxa tipica-
mente localizada nas valvas cardíacas. Podem ser lesões
únicas ou múltiplas, ocorrendo mais freqüentemente na su-
perfície ventricular das valvas semilunares e na superfície
atrial das valvas atrioventriculares 9,12. Localizações não
valvares são raras e incluem o endocárdio mural e septal do
ventrículo esquerdo ou direito, músculos papilares, cordoa-
lhas tendíneas e a íntima do óstio coronariano. A valva
tricúspide é a mais envolvida na criança e as valvas mitral e
aórtica nos adultos 12.

O principal diagnóstico diferencial deve ser feito com
as excrescências de Lambl, que são depósitos acelulares re-
cobertos por uma única camada de endotélio 3,9. Estas são
encontradas em sítios de lesão endotelial nas valvas cardía-
cas, em mais de 70% dos adultos.

O significado clínico dos fibroelastomas musculares
foi desconhecido durante muito tempo. Hoje é reconhecido
como causa de sintomas neurológicos e cardíacos 3,6,11-13. A
embolização de um fragmento de tumor ou de um trombo na
superfície do tumor não é infreqüente. Sabe-se que existe
uma situação favorável para deposição de um nicho de
agregação plaquetária e posterior embolização desses frag-
mentos 14. As conseqüências neurológicas da embolização
incluem ataques isquêmicos transitórios, convulsões, sín-
copes, infartos cerebral, cerebelar, de tronco cerebral, de
medula espinhal ou retiniano 6. Em uma série de 71 casos
operados de fibroelastoma, observaram-se 38 casos de
envolvimento embólico para sistema nervoso central asso-
ciado 8. De fato, o potencial embolígeno do tumor é decor-
rente da fragmentação das próprias espículas papilares do
tumor ou mesmo de trombos formados por plaquetas e
fibrina que, freqüentemente, estão aderidos à superfície irre-
gular do tumor 8,14. Hicks e cols., em revisão de evolução
ecocardiográfica de pacientes com fibroelastoma papilar,
mostraram a variedade de apresentações clínicas, sendo a
manifestação neurológica a mais freqüente 7. Em verdade,
um acidente vascular cerebral embólico, em pessoa jovem
sem evidência de doença cerebrovascular, particularmente
na presença de ritmo sinusal, deve levantar a possibilidade
de tumor cardíaco, assim como endocardite infecciosa e
prolapso da valva mitral 14,15.
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Como o exame físico é geralmente normal em pacientes
com fibroelastoma papilar, está indicada a realização de um
ecocardiograma bidimensional em pacientes jovens com
ataque isquêmico transitório ou acidente vascular cerebral,
mesmo na ausência clínica ou eletrocardiográfica de doença
cardíaca 16. A complementação do ecocardiograma transto-
rácico com estudo transesofágico aumenta a sensibilidade
de diagnóstico 10,14,17. Através da sua alta resolução, pode
distinguir o centro de colágeno do tumor das outras estrutu-
ras cardíacas, através da sua aparência ecocardiografica-
mente brilhante. Tal aparência auxilia na diferenciação do fi-
broelastoma com outros tumores intracardíacos, especial-
mente os mixomas, mas também de vegetações e trombos
murais. Atualmente, o ecocardiograma transtorácico, asso-
ciado a um estudo transesofágico multiplanar, é o melhor
exame para se estabelecer o diagnóstico 10,14.

Devido ao potencial de embolização sistêmica, acredi-
ta-se que essas lesões devam ser sempre excisadas, apesar
de seu aspecto histologicamente benigno e pequena di-
mensão. Há relatos de que mesmo lesões de 3mm podem ser
responsáveis por embolização cerebral e devem ser retira-
das cirurgicamente em pacientes assintomáticos, que não
tenham contra-indicação cirúrgica 10. Apesar de uma evolu-
ção incerta, uma grande série de revisão de casos demons-
tra que apenas quatro pacientes estavam livres de sintomas
quando o fibroelastoma foi descoberto 8. Procedimentos de

preservação valvar são recomendados na maioria dos casos 8.
Relatos de recorrência não são conhecidos, porém é reco-
mendado acompanhamento a longo prazo.

O último item a ser discutido neste caso é a rara associ-
ação de granulocitopenia, possivelmente induzida por
ticlopidina, apresentada pela paciente. Conhecem-se rela-
tos de importantes discrasias sangüíneas relacionadas ao
uso dessa droga, como púrpura trombocitopênica, anemia
aplástica ou granulocitopenia 18-20. Embora a causa da
agressão à medula óssea persista incerta, mecanismos tóxi-
cos diretos e imunológicos têm sido propostos 18. Os relatos
de efeitos colaterais associados a ticlopidina têm sido rela-
tados após uso de stents coronarianos e utilização média de
quatro semanas da droga, sendo que a maior freqüência de
eventos ocorre a partir de 14 dias de tratamento 18. A sus-
pensão da droga, em casos selecionados, é capaz de nor-
malizar o distúrbio hematológico. Sabe-se que o clopi-
dogrel, uma alternativa ao uso de ticlopidina, por ser tam-
bém uma droga antiplaquetária, tem se mostrado mais se-
guro quanto aos efeitos colaterais e uma atividade anti-
plaquetária semelhante à ticlopidina 21,22. Relata-se, com
clopidogrel, uma menor incidência de 0,26% em trom-
bocitopenia e 0,01% em neutropenia quando se compara à
ticlopidina, com incidência combinada trombocitopenia/
neutropenia de 0,5% 21.


