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Mulher de 44 anos que apresentou acidente vascular
isquémico transitorio, tendo como fonte emboligena fi-
broelastoma de valva mitral e desenvolvendo neutrope-
nia induzda por ticlopidina ap6s 10 dias de tratamento.
SAo discutidos os principais aspectos clinicos, opgdes te-
rapéuticas etoxicidade medi camentosa decorrentedo uso
de antiplaquetérios.

Tumores primarios sdo raros e correspondem menos
de 5% detodostumores cardiacose 0s 95% restantescons-
tituem-se nos tumores metastéti cos para o coragéo 3. Os
tumores cardiacos benignos correspondem a 75% dos ca-
sosdetumoresprimériose o mai scomum s30 0S mixomas,
guegeralmentetém origem no dtrio esquerdo. Osfibroelas-
tomas papilares sdo tumores cardiacos priméri osbenignos
raros e seu significado clinico foi desconhecido durante
muito tempo. Hoje éreconhecido como causade sintomas
neurol égicos e cardiacos *©.

Esterel atotem como obj etivosapresentar pecul aridades
naapresentacdo clinicadaentidade, alémderevisar conceitos
atuaisdehistologia, anatomaopatol 4gi co, ecocardiogréficose
detratamento rel acionadosao papilomadevalvamitral

Rel at o do Gaso

Pacientefemininade44 anos, que apésum episodiode
atagueisguémicotransitério, manifestado por hemiparesia
depredominiofacial esquerdacom duracdo de 15min, pro-
curou atendimento neurol 6gico em caréter emergencia . No
momento do atendimento, ao examefisico, jaseencontrava
sem anormalidades neurol 6gicas e aressonancia nuclear
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magnéticadecranio eranormal. Foi recomendadaumaaver
liac8o cardiol 6gicaparaavaliar causado ataqueisquémico
transitério.

Apdbsumasemana, haavaliacdo cardiol égica, foi ini-
ciadapesquisadeumafonteemboligenaparaataqueisqué-
micotrangitdrio. Examefisicoee etrocardiogramaforamnor-
mais, semevidénciasdehipertenso arterial, arritmiacardia-
caou obstrucéo arterial carotidea. Um ecocardiograma
transtorécico demonstrou cdmaras cardiacas com dimen-
sdesnormais, semtrombosem seuinterior, comencurtamen-
to percentual sistélico efracdo de ejecdo do ventriculo es-
querdonormais. A valvamitral apresentavapeguenamassa
em seufol heto anterior, com aberturanormal ecompetente.
O examefoi complementado com ecocardiogramatranseso-
fagico, onde pdde-severificar umamassapediculada, com
asdimensdesde0,7cmx0,7cm, areade0,4cm? ecircunferén-
ciade2,4cm (figs. 1 e 2). Investigagdo sequiencial excluiu
possibilidade deendocarditeinfecciosa(ausénciadefebre,
hemogramanormal e trés hemoculturas negativas), assu-
mido-se o diagndstico de tumor cardiaco, como possivel
fonte emboligena. Optou-se por uso deticlopidina250mg
duasvezesaodiaeindicacdo deretiradacirargicadotumor,
recusadapel apaci ente naquel e momento.

Tratava-sedeumapaciente previamentehigida, quese
encontravatotalmente assintomética e inseguraquanto a
real indicagdo ebeneficio deum procedimentoinvasivodo
portedeumacirurgiacardiacacomcirculagdo extracorpérea
e riscos associados.

Ap06s10diasdetratamento comticlopidina, comegou
aapresentar febre (40°C), asteniaintensa, cal afriosesudo-
resenoturna, seu hemogramademostrava3.400leucdcitos
com 23% debastonetes. Nasprimeiras24h doiniciodo qua-
droinfeccioso houvepioraprogressiva, sendo admitidaem
hospital geral com diagndstico de otite interna e broncop-
neumonia. Porém, chamavaaten¢do um hemogramamos-
trandoimportantegranul ocitopenia(900leucdcitoscom 12
bastonetes). O tratamento antibi éticofoi iniciado, associa-
doafator estimul ador decol énias(Granul okine®). Pelasus-
peitadegranul ocitopeniainduzidapor ticlopidina, o medi-
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Fig. 1- Ecocardiogramatransesof agico demonstrando fibroel astomaem fol heto pos-
terior devalvamitral.

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

camento foi suspenso. Otratamento, apds 14 dias, foi efeti-
vo comresolugdo do quadroinfeccioso emelhoraclinica

Por recomendag&o do médi co assi stentefez uso domi-
ciliar, deheparinadebai xo peso molecul ar (20mg enoxepari-
na) forma subcutanea, durante mais duas semanas. Com
total recuperacdoclinicaeparcial resolugéo degranulocito-
peniainduzidapor droga(4.800 | eucdcitos—43% segmenta:
dos e 6% de bastonetes) procurou hospital geral degrande
porteparareavaliacdo cardiol 6gicaehematol 6gica

Nesta novaavaliagdo, a paciente encontrava-se em
bom estado geral eafebril. Tréshemoculturasforam negati-
vas. O hemograma ainda mostrava discreta granul ocito-
penia, que melhorou gradativamente no decorrer dainter-
nacdo. Salienta-se o fato de jamais apresentar plagueto-
penia desde o inicio do disturbio da série branca. Novos
exames cardiol 6gicosforam solicitadose consi derados se-
mel hantesaosrealizados parainvestigacéo defonteembo-
ligenacardiaca. Indicou-setratamento cirlrgico pararetira
dadetumor benigno cardiacolocalizado emvavulamitral.
Nessaocasi 80, apaciente concordou com essamodalidade
detratamento.

78

Arq Bras Cardiol
2001; 77: 77-80.

Cirurgiacardiacafoi realizadacom acesso atravésde
toracotomiaantero-lateral no 4° espacointercostal direito.
A instalac8o do circuito decirculacdo extracorporeafoi rea-
lizadapor canulagéo daartériafemoral edeambasasveias
cavas utilizando oxigenador de membrana e biopump. O
coracdo foi protegido cominjecéo anterdgrada de solucéo
hipotérmicae sangliinea. Apdsinciséo no atrio esquerdo,
foi identificadapeguenamassanaporc¢do atrial dacuspide
anterior davalvamitral, retiradacomfacilidade, sem destrui-
¢dodoaparelhovalvar, evitando-sereparodavava. O cora-
¢cdofoi desconectado do circuito decirculago extracorpé-
reasemintercorréncias. A pacientefoi extubadanasalade
recuperacdo anestésica e encaminhada a unidade de pos-
operatério cardiaco. Suaevolugdo pos-operatoriafoi exce-
lente, do ponto vistacardiol égico ehematol égico, receben-
do altahospitalar no 4° diade pds-operatorio.

O estudo anatomopatol 6gico mostrou, na andlise
meacroscopica, umfragmento papilar medindo 0,5x0,5x0,2cm,
de coloracdo branca, aspecto granuloso, com consisténcia
maciaeedéstica(fig. 3). A andlise microscopicados cortes
demonstraram proliferacdo papilar anastomosadaeramifica-
da, lembrando cordoal hastendineas. Aspapilassio compos-
taspor eixosdetecido avascular revestidospor camadadni-
cadecé ulasendoteliaisachadas, compativel comfibroeas-
tomapapilar davalvamitral. Estesachadosdiferem domixo-
ma, que podem estar localizados nas valvas cardiacas; ea
presencadetecido conjuntivo denso, aausénciadevasose
dematrix mixdide, dém depapilapoligonaisnoeixodapapila,
descartam estapossibilidade(fig. 4).

D scussdo

Tumores cardiacos primérios sdo raros e correspon-
dem amenosde 5% detodos ostumores cardiacos; 0s95%
restante so os tumores metésticos parao coragao *2.0s
tumores cardiacos benignos correspondem a 75% dos ca-
sosdetumoresprimérios, €0 maiscomum s80 0Smixomas,
guegeralmentetém origemno &trio esquerdo (tab. 1) .

Osachados clinicos mais comuns s80: astenia, febre,

Fig. 3- Imagem macroscdpi cado fragmento papilar deaspecto granul oso econsistén-
ciamaciaelastica
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Fig. 4- Imagem microscopi cadamassademonstrando teci do col &geno revestido por
camada Unicade células endoteliais achatadas.

Tabela | — Tumores cardiacos primarios

Benignos (75% dos casos) Mixoma
Rabdomioma
Fibroma
Lipoma
Tumor do no atrioventricular
Fibroelastoma papilar
Hemangioma
Angiossarcoma
Rabdomiossarcoma
Fibrossarcoma

Malignos (25% dos casos)

perdade peso efendmenosembdlicos. Porém, sabe-seque
oachado acidental ouem necropsiaésemdividamaispre-
valente, pelofato do diagndstico ndo ser realizado, devidoa
guadro clinico ndo exuberante e amaioria dos pacientes
permanecer assintomatico®,

Osfibroel astomas papilares sdo tumores cardiacos
primarios, benignoseraros. Suanomenclaturatorna-sepor
vezes confusa, poisvériostermos (fibroma, papilomacar-
diaco, papilomavalvular, mixofibroma, harmatomafibroel &s-
tico efibromapapilar endocérdico) tém sido usados para
descrevé-los; porém, fibroed astomapapilar éonomemais
amplamente aceito %%°. Sdo classificados como tumores
endocérdicos, podem se manifestar cominsuficiénciaval-
var, obstrucéo coronarianaselocalizado nafacearterial da
valvaadrticaou com complicacdo embdlica?s®. Caracteris-
ticamente, sdo peguenos, ndo vascul arizados, solitérios,
com muiltiplas espicul as semel hantes aanémonado mar e
ficamaderidosao endocardio por um curto pediculo’. Histo-
logicamente, ele éformado por umaparte central densade
tecido conjuntivo, circundada por umalaminadetecido
conjuntivo frouxo recoberto por célulasendoteliais hiper-
plésicas 241, Podem originar-se virtualmente de qual quer
ponto da superficie endocérdica, porém o local maisfre-
guenteéoendocardiovalvar. Naverdade estetumor écon-
siderado otumor priméario cardiaco maisfreqiiente, crescen-
do apartir do endocérdio valvar 1. A distribuicdo valvar é
predominante no lado esquerdo do coracéo, sendo 29%
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dos casos envolvendo valvaadrtica, 25% dos casos valva
mitral, 17% valvatricuspide e 13% valvapulmonar *. Nos
casosdeacometimento dasval vassemilunares, alocaliza-
¢do preferencial € posicdo médiadavalva, projetando-se
paraacavidadeatrial 1. Suadimensdovariade0,1a5,7cm,
sendo que amaioriatem menosde 1.5cm? . Casos sdo des-
critos em recém-natos de seis dias até pacientes com 92
anosdeidade . A distribuicdo em homens e mulheres é
equivalente. A primeiradescrigo cirirgicafoi relatadaem
1976 por Lichtenstein cols. °. Antes dadisponibilidade da
ecocardiografiaeram achadosincomunsde autépsiaseci-
rurgias cardiacas. Recente revisdo daliteratura apresenta
198 casosrel atados de fibroel astoma papilar cardiaco®. O
tratamento cirdirgicotem sido recomendado e apesar do ca-
réter benignotecidual, o diagnéstico etratamento precoces
podem prevenir complicagGes?81t,

Estetumor consi stedeumaexcrescénciafrouxatipica-
mente localizada nas valvas cardiacas. Podem ser lesfes
Unicasou multiplas, ocorrendo maisfreqiientemente nasu-
perficieventricular dasvalvas semilunares e nasuperficie
atrial dasvalvasatrioventriculares %2, Localizagdes ndo
valvaressdoraraseincluem o endocardio mural eseptal do
ventricul o esquerdo ou direito, miscul ospapilares, cordoa-
Ihas tendineas e a intima do éstio coronariano. A valva
triclspideéamaisenvolvidanacriancaeasvavasmitral e
adrticanos adultos 2.

O principa diagndsticodiferencial deveser feitocom
asexcrescénciasdeLambl, quesdo depositosacel ularesre-
cobertos por uma Uni ca camada de endotélio *°. Estas séo
encontradasem sitiosdelesdo endotelia nasvalvascardia-
cas, emmaisde 70% dosadultos.

O significado clinico dos fibroel astomas muscul ares
foi desconhecido durante muito tempo. Hojeéreconhecido
como causade sintomasneurol 6gicose cardiacos®61113, A
embolizagdo deum fragmento detumor ou deumtrombo na
superficie do tumor néo éinfregliente. Sabe-se que existe
umasituacéo favoravel para deposi¢ao de um nicho de
agregacao plaguetériaeposterior embolizagio dessesfrag-
mentos!*. Asconseqiiéncias neurol 6gicasdaembolizacdo
incluem ataques i squémicos transitorios, convulsdes, sin-
copes, infartos cerebral, cerebelar, de tronco cerebral, de
medulaespinhal ou retiniano 6. Em umasérie de 71 casos
operados de fibroel astoma, observaram-se 38 casos de
envolvimento embdlico parasi stemanervoso central asso-
ciado®. Defato, o potencial emboligeno do tumor édecor-
rente dafragmentag&o das proprias espicul as papilares do
tumor ou mesmo de trombos formados por plaquetas e
fibrinaque, freqlientemente, estéo aderidosasuperficieirre-
gular do tumor 84, Hicks e cols., em revisao de evolugéo
ecocardiogréfica de pacientes com fibroel astoma papilar,
mostraram avariedade de apresentacdes clinicas, sendo a
manifestacdo neurol 6gicaamaisfreqiente’. Em verdade,
um acidente vascular cerebral embdlico, em pessoajovem
sem evidénciadedoencgacerebrovascul ar, particularmente
napresencaderitmo sinusal, develevantar apossibilidade
detumor cardiaco, assim como endocardite infecciosae
prolapsodavalvamitral 141,
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Como o examefisico égeralmentenormal em pacientes
comfibroelastomapapilar, estdindicadaarealizagdo deum
ecocardiograma bidimensional em pacientesjovens com
atagueisguémicotransitério ou acidentevascular cerebral,
mesmo naausénciacl inicaou e etrocardiogréficadedoenca
cardiaca’®. A complementacdo do ecocardiogramatransto-
racico com estudo transesof agico aumentaasensibilidade
de diagnéstico 1°417, Através da sua altaresolucao, pode
distinguir o centro de col &geno do tumor dasoutrasestrutu-
ras cardiacas, através da sua aparéncia ecocardiografica
mentebrilhante. Tal aparénciaauxilianadiferenciacéo dofi-
broel astoma com outrostumoresintracardiacos, especial-
mente 0s mixomas, mas também de vegetactes e trombos
murai s. Atual mente, o ecocardiogramatranstoraci co, asso-
ciado aum estudo transesof&gico multiplanar, € o melhor
exame parase estabel ecer o diagnostico %4,

Devido ao potencial deembolizagdo sistémica, acredi-
ta-se que essas | esbes devam ser sempre excisadas, apesar
de seu aspecto histologicamente benigno e pequenadi-
mensdo. Harel atosdeque mesmolesbesde 3mm podem ser
responsaveispor embolizag8o cerebral edevem ser retira-
das cirurgicamente em pacientes assintométi cos, que ndo
tenham contra-indicag&o cirdrgica®. Apesar deumaevolu-
¢doincerta, umagrande série derevisdo de casos demons-
trague apenasquatro pacientesestavam livresdesintomas
quando o fibroelastomafoi descoberto 8. Procedimentosde
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preservacdo valvar sdo recomendadosnamaioriadoscasos®.
Relatos de recorrénciando sdo conhecidos, porém e reco-
mendado acompanhamento alongo prazo.

Oultimoitem aser discutido neste caso éararaassoci-
acéo de granulocitopenia, possivel mente induzida por
ticlopidina, apresentada pelapaciente. Conhecem-serela-
tos de importantes discrasi as sangiiineas rel acionadas ao
uso dessadroga, como purpuratrombocitopénica, anemia
aplastica ou granulocitopenia %, Embora a causa da
agressao amedul adssea persistaincerta, mecani sSmostoxi-
cosdiretoseimunol gicostém sido propostos?®. Osrelatos
deefeitoscolateraisassociadosaticlopidinatémsidorela-
tadosapbsuso de stentscoronarianose utilizagdo mediade
guatro semanas dadroga, sendo queamaior frequénciade
eventos ocorre apartir de 14 dias de tratamento 8. A sus-
pensdo dadroga, em casos sel ecionados, € capaz de nor-
malizar o disturbio hematol 4gico. Sabe-se que o clopi-
dogrel, umaalternativaao uso deticlopidina, por ser tam-
bém umadrogaantiplaquetaria, tem semostrado mais se-
guro quanto aos efeitos col aterais e uma atividade anti-
plaguetéaria semelhante aticlopidina?-2, Relata-se, com
clopidogrel, umamenor incidénciade 0,26% em trom-
bocitopeniae0,01% em neutropeniaquando secomparaa
ticlopidina, com incidénciacombinadatrombocitopenia/
neutropeniade0,5% 2.
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