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RESUMO

INTRODUCAO: Os tumores cardiacos primarios sdo neoplasias raras com altas taxas de
mortalidade, que se originam dentro do préprio corac¢do, afetando principalmente mulheres em
idade jovem. Sdo de dificil avaliagdo cientifica devido a fungdo vital do coracdo e ao potencial
para sérios problemas de saude. Esses tumores podem ser benignos ou malignos, com tipos
primarios incluindo mixomas, fibromas e sarcomas, e tipos secundarios origindrios de outras
partes do corpo. Os sarcomas sao os tumores cardiacos primdrios malignos com elevada taxa de
mortalidade em compara¢dao com os tumores benignos, sendo os sarcomas o tipo mais comum.
PERGUNTA: Nesse sentido surge a pergunta norteadora da pesquisa: conhecer a prevaléncia de
neoplasias cardiacas bem como seus subtipos primarios e secundarios possibilita promover um
melhor prognéstico ao paciente? HIPOTESE: Uma compreensdo detalhada dos diferentes
subgrupos de tumores cardiacos é essencial para criar terapias eficazes e melhorar os
progndsticos dos pacientes, pois o diagndstico preciso é crucial para um tratamento eficaz e
cuidado do paciente ja que os resultados e abordagens de tratamento variam muito dependendo
do tipo de tumor. OBJETIVO: avaliar a prevaléncia de neoplasias cardiacas primarias benignas e
malignas como forma de ampliar o conhecimento sobre seus subtipos, métodos eficazes de
diagnodstico e de melhor progndstico e tratamento. METODOLOGIA: Foi realizado um estudo
exploratodrio, transversal, mediante revisdo bibliografica, nas bases de dados: Scientific Eletronic
Library Online (SciELO) e Pubmed. Utilizou-se os seguintes descritores Sarcoma, Neoplasias
cardiacas e Tumores cardiacos, em inglés e portugués. RESULTADOS: Os principais resultados
foram que os tumores malignos sao mais prevalentes que os benignos, sendo o sarcoma o mais
comum. As ferramentas de diagndsticas principais incluem técnicas de imagem como
ecocardiografia, ressonancia magnética e tomografia computadorizada, que oferecem
informacdes detalhadas sobre o tamanho, localizagdo e natureza do tumor. CONCLUSOES: A
Ressonancia Magnética Computadorizada foi o método mais assertivo para identificacdo do tipo
de neoplasia. A bidpsia é uma analise histopatoldgica necessaria para confirmar o diagndstico e
identificar o tipo de tumor. A detecgdo precoce e o diagndstico preciso sdo vitais para evitar
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complicagdes e melhorar as taxas de sobrevivéncia, tornando os avang¢os nos métodos de
diagndstico um foco importante na pesquisa em oncologia cardiaca. RECOMENDAGOES: Sugere-
se que seja realizada uma meta-andlise para avaliacdo dos principais subtipos de tumores e as
faixas etdrias de acometimento.

Palavras-chave: Neoplasia cardiaca; Tumor Cardiaco; Sarcoma.

CARDIAC NEOPLASMS: PREVALENCE AND EARLY DIAGNOSIS
ABSTRACT

INTRODUCTION: Primary cardiac tumors are rare neoplasms with high mortality rates that
originate within the heart itself, mainly affecting young women. They are difficult to evaluate
scientifically due to the vital function of the heart and the potential for serious health
problems. These tumors can be benign or malignant, with primary types including myxomas,
fiboromas and sarcomas, and secondary types originating from other parts of the body.
Sarcomas are the primary malignant cardiac tumors with a high mortality rate compared to
benign tumors, with sarcomas being the most common type. QUESTION: In this sense, the
guiding question of the research arises: does knowing the prevalence of cardiac neoplasms as
well as their primary and secondary subtypes make it possible to promote a better prognosis
for the patient? HYPOTHESIS: A detailed understanding of the different subgroups of cardiac
tumors is essential to create effective therapies and improve patient prognoses, since
accurate diagnosis is crucial for effective treatment and patient care, since results and
treatment approaches vary greatly depending on the type of tumor. OBJECTIVE: To evaluate
the prevalence of benign and malignant primary cardiac neoplasms as a way to increase
knowledge about their subtypes, effective diagnostic methods, and better prognosis and
treatment. METHODOLOGY: An exploratory, cross-sectional study was conducted through a
literature review in the following databases: Scientific Electronic Library Online (SciELO) and
Pubmed. The following descriptors were used: Sarcoma, Cardiac neoplasms, and Cardiac
tumors, in English and Portuguese. RESULTS: The main results were that malignant tumors are
more prevalent than benign tumors, with sarcoma being the most common. The main
diagnostic tools include imaging techniques such as echocardiography, magnetic resonance
imaging, and computed tomography, which provide detailed information about the size,
location, and nature of the tumor. CONCLUSIONS: Computed Magnetic Resonance Imaging
was the most assertive method for identifying the type of neoplasm. Biopsy is a
histopathological analysis necessary to confirm the diagnosis and identify the type of tumor.
Early detection and accurate diagnosis are vital to prevent complications and improve survival
rates, making advances in diagnostic methods an important focus in cardiac oncology
research. RECOMMENDATIONS: It is suggested that a meta-analysis be performed to evaluate
the main tumor subtypes and age groups of involvement.

Keywords: Cardiac neoplasm; Cardiac tumor; Sarcoma.
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INTRODUCAO

O cancer € um problema global significativo que leva a altas taxas de mortalidade
da populagdo, mas 0s avancos nos tratamentos contra essa patologia melhoraram as taxas
de sobrevivéncia. (DENG, HAI-WEI, ef al. 2024). Os tumores cardiacos representam um
desafio diagndstico, exigindo diferenciacdo precisa dos seus subtipos para uma
abordagem adequada de gerenciamento e tratamento, NOBREGA S, et al, 2023). Sao
categorizados como primdrios (benignos e malignos) e secunddrios (principalmente

metéstases). (NOBREGA S, ef al, 2023).

Os tumores cardiacos primdrios sdo neoplasias raras com altas taxas de
mortalidade, que se originam dentro do préprio coracdo, afetando principalmente
mulheres em idade jovem. A maioria destes, sdo malignos, sendo os sarcomas o tipo mais
comum. (CHAMBERGO-MICHILOT, et al, 2023). Ja os tumores cardiacos secundarios
sdo principalmente metéstases de outros tumores teciduais e sdo mais prevalentes do que
os primérios. (NOBREGA S, er al, 2023).

Os tipos primdrios benignos incluem mixomas, lipomas, fibroelastomas papilares,
rabdomiomas, fibromas e paragangliomas cardiacos, enquanto os tipos malignos incluem

os sarcomas, linfomas e mesoteliomas. (N()BREGA S, et al, 2023).

Dentre esses, os tumores cardiacos primarios malignos (MPCTs) t€m uma taxa de
mortalidade mais alta em comparagdo com os tumores benignos, sendo os sarcomas o
tipo mais comum. Os angiossarcomas sdo os MPCTs especificos mais frequentes,
apresentando desafios devido a sua natureza agressiva e progndstico ruim.
(CHAMBERGO-MICHILOT, et al, 2023). O grau histoldgico, a necrose tumoral e a
metdstase linfonodal sdo fatores progndsticos independentes para esses tumores,
influenciando as decisdes de tratamento e os resultados. (CHAMBERGO-MICHILOT, et
al, 2023).

Segundo Nobrega, ef al, (2023) observa-se que os tumores cardiacos representam
um desafio diagndstico devido a necessidade critica de distinguir entre subtipos para um
manejo e tratamento adequados, os desafios primdrios incluem a diferenciacdo entre
tumores benignos e malignos, bem como a identificacdo precisa de subtipos
histopatoldgicos especificos. As taxas de diagndstico incorreto sdo significativas, com

alguns estudos relatando casos em que tumores benignos foram classificados como
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malignos e vice-versa, levando a possiveis atrasos no tratamento e progndsticos piores. A
complexidade dos subtipos de tumores cardiacos, incluindo tumores primdrios e
secundérios, aumenta a dificuldade diagndstica. (N()BREGA S, et al, 2023). Nesse
sentido surge a pergunta norteadora da pesquisa: conhecer a prevaléncia de neoplasias
cardiacas bem como seus subtipos primarios e secundarios possibilita promover um

melhor progndstico ao paciente?

Compreender as caracteristicas e o manejo dos tumores cardiacos primdrios,
especialmente os angiossarcomas, sarcomas € 0 mixoma cardiaco, € crucial para melhorar
os resultados dos pacientes e desenvolver estratégias de tratamento eficazes.

(CHAMBERGO-MICHILOT, et al, 2023) e (OKTAVIONO, et al, 2024).

METODOLOGIA

Este trabalho teve como objetivo avaliar a prevaléncia de neoplasias cardiacas
primérias benignas e malignas, bem como determinar quais sdo seus subtipos e 0s

métodos essenciais para o diagndstico.

Foi realizado um estudo exploratorio, transversal, mediante revisdo bibliogréfica,
nas bases de dados: Scientific Eletronic Library Online (SciELO) e Pubmed. Foram
utilizados os descritores neoplasia benigna, neoplasia maligna, doencas do coracio,
neoplasias cardiacas, tumores cardiacos, tumores do cora¢do sarcoma, heart neoplasms.
As pesquisas foram realizadas no més de maio de 2024. Como critério de inclusdo, foram
considerados artigos originais indexados, publicados nos ultimos 17 anos (2007 a 2024),

que tratam diretamente o tema estudado. Nao houve limitacao de idioma.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Os tumores cardfacos primdrios sdo entidades extremamente raras, apresentando
uma incidéncia significativamente baixa. Essas neoplasias sdo conhecidas por sua
agressividade e podem manifestar-se de forma inespecifica, tanto sintomaticamente
quanto de maneira assintomatica até atingirem estdgios avancados, sendo ocasionalmente
descobertas incidentalmente durante exames de imagem cardiaca. Entre os tumores
malignos primdrios do coragdo, os sarcomas cardiacos sao os mais prevalentes, afetando
mais frequentemente homens na propor¢do de 2,5:1 e tendo maior incidéncia nas terceira

e quarta décadas de vida. Esses sarcomas podem originar-se de células mesenquimais
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localizadas nos ventriculos, dtrios ou pericdrdio, dependendo do subtipo histolégico, e
podem muitas vezes ser confundidos com condi¢des benignas como mixomas ou trombos
(VAPORCIYAN, A et al., 2010). As neoplasias cardiacas malignas primérias formam a
grande maioria dos sarcomas e dentre os tumores cardiacos primdrios, é o segundo mais
comum. Quando se constata o diagnéstico, descobriu-se que eles sdo inerentes ao coragdo
ou ao pericardio, porém nao ha qualquer evidéncia de neoplasia primdria extracardiaca
(Hudzik et al., 2015). Os sarcomas cardiacos caracterizam-se por sua rapida proliferaco,
resultando em mortalidade devido a infiltracdo do miocdrdio, obstrucdo do fluxo
sanguineo e/ou metdstases a distancia. Portanto, o diagndstico precoce € crucial para o
sucesso do tratamento. Contudo, no momento do diagndstico, 50% dos pacientes ja
apresentam doenca metastdtica. Este tipo de tumor estd frequentemente associado a
arritmias cardiacas e alteracdes no sistema de conducdo, em comparagdo com outros
tumores cardiacos. Clinicamente, os pacientes podem apresentar insuficiéncia cardiaca,
além de sintomas inespecificos como dor toricica, sincope e convulsdes (Hudzik et al.,

2015).

Foi proposto um sistema de classificagdo que leva em consideragdo a localizacao
anatomica e divide o sarcoma cardiaco em sarcomas do coragdo esquerdo, do coragdo
direito e da artéria pulmonar. H4 uma tendéncia do sarcoma do coragdo direito ser
volumoso, ser mais infiltrativo e produzir metéstases antes do que o sarcoma do coragao
esquerdo ou da artéria pulmonar. Além disso, o sarcoma do coragdo direito ocorre com
menos frequéncia na insuficiéncia cardiaca congestiva ou com estado hemodinamico
comprometido do que o sarcoma do coracdo esquerdo e da artéria pulmonar. Estes dois
ultimos sdao mais propensos a causar insuficiéncia cardiaca por obstru¢dao do fluxo
sanguineo intracardiaco (Vaporciyan & Reardon, 2010). De acordo com Vaporciyan &
Reardon (2010), eles obtiveram uma média de idade de 40,7 anos e variagdo de 17 a 61
anos para a ocorréncia do sarcoma do coracdo direito. Este tipo de sarcoma apresenta
sinais inespecificos e constitucionais. O cardter inespecifico dos sintomas e a idade

reduzida dos pacientes conduziram a testes diagnosticos.

A resseccdo cirurgica continua sendo o tratamento local mais eficaz para sarcomas
cardiacos, especialmente em casos ndo metastaticos. No entanto, devido a alta
invasividade desses tumores, a obtencdo de margens cirurgicas livres é frequentemente
desafiadora, o que aumenta o risco de recidiva. Esta realidade sublinha a necessidade de

terapias locais e sist€micas mais eficazes, que possam ser combinadas com a cirurgia para
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melhorar os desfechos clinicos dos pacientes. Apesar da excisdo cirdrgica completa, a
sobrevida média apds o diagndstico de sarcomas cardiacos varia entre 6 e 12 meses

(VAPORCIYAN, A et al., 2010).

Com base em estudos sobre sarcoma cardiaco primério, evidenciou-se que a
histologia ndo teve um impacto significativo nos resultados clinicos ou na sobrevivéncia,
tendo que classificar esses tumores de acordo com a localiza¢ao anatémica. A localizagao
é o principal determinante da apresentagio clinica e da abordagem cirdrgica. E importante
notar que o sarcoma do coragdo direito afeta predominantemente uma populacdo de
pacientes jovens. Observa-se na pratica clinica que o derrame pericardico associado a dor
tordcica inespecifica € uma apresentacdo inicial comum. No entanto, a insuficiéncia
cardiaca ndo € uma caracteristica proeminente desses tumores. As caracteristicas que
constituem e moldam o tumor sdo decorrentes, predominantemente, de um crescimento
intraluminal com obstru¢do do limen do vaso de origem e a disseminagdo de émbolos em
orgaos periféricos. Os dois critérios essenciais para o diagndstico de sarcoma intimal sdo:
ocorréncia no limen de um grande vaso da circulagdo pulmonar ou sist€émica ou nas
cavidades cardiacas e sarcoma primdrio de alto grau, com ou sem elementos heter6logos

(CHO et al., 2023).

Infere-se que, conforme os estudos publicados por DENG et al., 2024, os quais
dialogam sobre a incidéncia do tumor cardiaco ser associado é provavel entre os pacientes
mais velhos, hipertensos, diabéticos, portadores de doencas cardiovasculares, bem como
sugere haver o risco da disfuncdo cardiaca relacionada a quimioterapia em pacientes com
cancer. Essa perspectiva variou durante o periodo de estudo. Apds a quimioterapia, o risco

de disfuncao cardiaca aumentou inicialmente (6 meses), depois diminuiu.

Os sarcomas no coragdo direito tendem a ser volumosos e exofiticos, geralmente
ndo resultando em insuficiéncia cardiaca devido a obstrucdo do fluxo sanguineo
intracardiaco, ao contrério dos sarcomas no coragao esquerdo e na artéria pulmonar. Além
disso, frequentemente apresentam metdstases em estdgios mais precoces do que os
sarcomas do coragdo esquerdo (VAPORCIYAN, A et al, 2010). Segundo
CHARBERGO-MICHILOT D. et al (2023), “as manifestacdes mais tipicas foram dor
toracica, dispneia e pericardite/derrame pericardico”. Nesse sentido € relevante a atencdo
em torno do primary cardiac angiosarcoma (PCA), isso porque a jovem apresentacdo € a
natureza inespecifica dos sintomas, associada a falta de detecc¢ao precoce destes tumores

tem consequéncias devastadoras, uma vez que no momento da apresentagao a maioria dos
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pacientes tém doenca metastatica.

No estudo de Vaporciyan & Reardon (2010), sobre 24 pacientes operados com
sarcoma do coracao direito, 22 de 24 (92%) eram de étrio direito e 2 de 24 (8%) eram de
ventriculo direito, incluindo 12 pacientes do sexo masculino e 12 do feminino, entre 17 e
61 anos. Leiomiossarcoma foi identificado em 1 de 24 (4%), sarcoma indiferenciado em
1 de 24 (4%), rabdomiossarcoma em 1 de 24 (4%), sarcoma de células sinoviais em 3 de
24 (13%) e angiossarcoma 18 de 24 (75%). Segundo KASSI et al. (2019) analisaram 66
pacientes suspeitos de ter tumores cardiacos, sendo que 56 deles tiveram a confirmacao
histopatoldgica. Dos pacientes, 27 tinham tumores benignos e 39 tinham tumores
malignos. Por meio de um algoritmo de ressonincia magnética computadorizada (RMC),
18 dos 27 tumores benignos (66,7%) foram identificados corretamente, enquanto 6 foram
considerados provavelmente benignos e 3 foram classificados como malignos. Em
relagdo aos 39 casos de tumores malignos, 35 deles (89,7%) foram corretamente
identificados, enquanto 4 foram erroneamente classificados como provavelmente

benignos.

Lesmasle e colaboradores (2020) examinaram 119 pacientes com tumores no
coragdo. 96 pacientes obtiveram um diagndstico histopatolégico, enquanto 112
receberam um diagndstico final com base em dados histoldgicos, resposta ao tratamento
anticoagulante e/ou resultados de exames de tomografia computadorizada e ressonancia
magnética. Sessenta e sete pacientes passaram por ressonancia magnética e obtiveram um
diagnéstico final. De acordo com o estudo, a ressondncia magnética classificou
corretamente 42 dos 49 (85,7%) tumores benignos, identificando erroneamente 2 como
malignas e retornando 5 classificacdes como indeterminadas. Por outro lado, dos 18
tumores malignos, 12 foram corretamente identificados (66,7%), 2 foram diagnosticados
erroneamente como benignos e 4 tiveram classificacdo indeterminada. FUSSEN et
al..(2011) investigaram 41 individuos que tiveram massa cardiaca revelada por
ecocardiogramas ou tomografia computadorizada de térax. Vinte pacientes tiveram dados
histopatoldgicos disponiveis; 9 deles tinham tumores benignos, 7 tinham tumores
malignos e 4 tinham massa niao neopldsica. A ressonancia magnética computadorizada
(RMC) detectou corretamente todas as nove doencas benignas e 6 das 7 (86,7%) doencas
malignas. Houve 9 pacientes com mixoma, e todos foram diagnosticados corretamente
por RMC. No entanto, 3 dos 7 pacientes com tumores malignos foram diagnosticados

corretamente por RMC.
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Um estudo realizado por GIUSCA et al. 2017 examinou 125 individuos com
suspeita de massa cardiaca e foram conduzidos para tomografia computadorizada.
Sessenta e cinco desses pacientes tinham tumores cardiacos, com valores basais
caracteristicos exclusivos para este grupo de pacientes. Vinte e nove pacientes eram do
sexo feminino com idade média de 58 a 16,5 anos e 45 deles tiveram um diagndstico
histopatoldgico. Em 44 de 45 tumores cardiacos (97,8%), a tomografia computadorizada
identificou corretamente como benigno ou maligno, e em 35 de 45 pacientes (77,8%), o

subtipo de tumor foi identificado corretamente.

Estudo realizado por ZHU et al. (2016) em 59 individuos que apresentavam sinais
de risco de tumores cardiacos. Estes foram diagnosticados em 29 pacientes com tumores
benignos e 10 malignos. Vinte e trés casos de tumores cardiacos tinham um diagndstico
histopatolégico disponivel; entre os pacientes com validagdo patoldgica, o diagndstico foi
relatado ser 96% preciso para distinguir entre tumores benignos € malignos. Conforme a
RMC, 19 de 20 (95%) tumores eram benignos e 3 de 3 (100%) eram malignos. Um caso
de mixoma foi erroneamente classificado como maligno. A tabela abaixo aborda os

principais tipos de tumores benignos primarios.

TIPO DE TUMORES DESCRICAO DO TUMOR E
BENIGNOS CARDIACOS | PREVALENCIA
PRIMARIOS

Mixoma Tumor benigno mais comum do

corac¢do, geralmente encontrado no dtrio

esquerdo. Mais comum.

Fibroma Tumor benigno geralmente encontrado
em criangas, localizado no ventriculo esquerdo.

Menos comum.

Lipoma Tumor benigno de tecido adiposo, pode

ocorrer em qualquer cdmara cardiaca. Raro.

Rabdomioma Tumor benigno mais comum em
criangas, frequentemente associado a esclerose

tuberosa. Raro.
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Hemangioma Tumor benigno composto de vasos

sanguineos. Muito raro

Esses tumores variam significativamente em termos de progndstico e tratamento,
com o0s tumores benignos geralmente t€ém um prognéstico melhor e os malignos sendo

mais agressivos, com maior risco de metastase e pior sobrevida.

TIPO DE TUMORES DESCRI(;AO DO TUMOR E
MALIGNOS CARDIACOS | PREVALENCIA
PRIMARIOS
Sarcoma Tipo maligno mais comum, com
subtipos como angiossarcoma,

leiomiossarcoma, e fibrossarcoma. Mais

comumi.

Angiossarcoma Subtipo de sarcoma, frequentemente
encontrado no dtrio direito, com tendéncia a

metdstase. Mais comum.

Leiomiossarcoma Sarcoma maligno originado no miisculo
liso, pode afetar as grandes artérias. Menos

comumi.

Fibrossarcoma Sarcoma que afeta o tecido fibroso,

pode envolver vdlvulas cardiacas. Muito raro.

Linfoma Primadrio Cardiaco Raro,  geralmente  associado  a

imunossupressao. Muito raro.

Os linfomas cardiacos primarios (LCP) sao tumores muito raros e representam
s0 1,3% dos tumores cardiacos primarios e 0,5 % dos linfomas extranodais. O linfoma de
células B € caracterizado como o tipo mais prevalente com alto grau de malignidade e
rapido crescimento (CAMACHOA, 2003). Na maioria dos casos, ndo sdo do tipo
Hodgkin por natureza e, por definicdo, diagndstica-se na auséncia de linfoma

extracardiaco. Este ultimo afeta o coragdo em 16-28% dos pacientes e € o tipo de lesdo
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mais comumente observado em pacientes imunocomprometidos, principalmente aqueles
com AIDS (HUDZIK et al., 2015). Os LCP afetam exclusivamente o coracdo e o
pericdrdio ou uma grande massa tumoral do coracdo e pode localizar-se nas cavidades
direitas com sintomas inespecificos, de acordo com sua localizacio e extensao, tais como
insufici€éncia cardiaca direita, dor precordial, arritmias, transtornos da conducdo e
tamponamento cardiaco. O diagndstico de certeza € obtido pelo estudo histolégico e a
bidpsia por via intravenosa, embora as técnicas de imagens sejam de grande importancia.
A andlise das células presentes no liquido pericardico tem uma taxa de positividade de
até 88%, porém com baixa especificidade, visto que a presenca de células linféides
atipicas podem estar relacionadas a uma reacao linfocitdria ou outras formas de cancer.
Nestas situagdes, exames como imunohistoquimica, citometria de fluxo e estudo
citogenético sdo necessarios para identificar a origem das células linféides e identificar
se sao monoclonais, sendo essenciais para confirmar o diagndstico e iniciar o tratamento

de quimioterapia (CAMACHOA, 2003).

7z

Quando se trata de um linfoma agressivo, a poliquimioterapia € a base do
tratamento. Quanto ao manejo desses tumores, ndo existem provas de que a cirurgia
aumente a sobrevida, sendo a quimioterapia combinada a melhor escolha de tratamento,
apesar de o prognéstico permanecer desfavordvel. A deteccdo precoce aliada a um
tratamento agressivo pode resultar em uma maior expectativa de vida para esses
pacientes. Recentemente, o transplante cardiaco tem sido sugerido como uma opcao
teraputica em casos de tumores cardiacos primdrios com resultados ruins apds

tratamentos convencionais (CERESOLI et al. 1997; PORCAR et al., 2002).

O linfoma nio Hodgkin (LNH) pode ser associado a um aumento na ocorréncia
de outras neoplasias, sejam elas tumores s6lidos ou doencas malignas do sangue. Diversas
pesquisas realizadas por Travis e colaboradores mostraram que pacientes com LNH tém
uma alta probabilidade de desenvolver uma segunda neoplasia, e esse risco aumenta com
o decorrer do tempo. No que diz respeito a incidéncia de carcinomas de células renais
(CCR) em pacientes com LNH, essa relacdo parece estar significativamente elevada,
conforme indicam alguns estudos, com uma taxa observada esperada variando entre 1,47
e 2,07 (DAVIDE et al., 2015). Um estudo conduzido por Anderson e colaboradores
(1998) revelou que 41 pacientes apresentavam neoplasias renais e Linfoma Nao Hodgkin
(LNH) concomitantemente. As informagdes desse estudo e de pesquisas semelhantes

indicam que os pacientes com LNH tém cerca de 1,86 vezes mais probabilidade de
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desenvolver uma neoplasia renal, ao passo que os pacientes com neoplasias renais tém

aproximadamente 2,67 vezes mais risco de desenvolver LNH.

O mesotelioma pericardico resulta das células mesoteliais do pericardio. Esse
tipo de tumor corresponde a quase 50% de todos os tumores pericardicos primdrios e
acomete menos de 1% de todos os mesoteliomas malignos. Entretanto, ndo é o mesmo
que o tumor pleural primario que invade o pericardio secundariamente (HUDZIK et al.,

2015).

Os fatores de risco associados sdo desconhecidos, ocorrendo mais em homens. O
diagnédstico geralmente € tardio, com metdstases em mais de 50% dos pacientes. Nao
possui terapia padrdo e geralmente € apenas paliativa. O progndstico € ruim, com
sobrevida média de seis meses. Como € de se esperar, o mesotelioma pericardico primério
¢ extremamente raro (com uma incidéncia estimada de 0,0022% em um amplo estudo
com cerca de 500.000 autdpsias), porém, é considerado o tipo mais comum de tumor
pericardico. Pode se manifestar como uma massa localizada ou difusa e € classificado em
trés tipos histoldgicos: epitelioide, fusiforme e bifasico (quando ocorrem
simultaneamente os tipos epitelioide e fusiforme). Ao contrdrio dos mesoteliomas
pleurais, ndo foi estabelecida uma relacdo evidente com a exposicdo ao amianto

(SUMAN, 2004).

Poucos relatos de mesotelioma pericdrdico estdo presentes na literatura e o
diagnostico antes da morte € raro (BUTZ et al., 2009). H4 uma aparente predominancia
em homens (3:1) e na faixa etdria entre os cinquenta e setenta anos, embora casos também
tenham sido descritos em idades extremas (Nilsson & Rasmuson, 2009). A manifestacdo
clinica pode variar amplamente, abrangendo desde sintomas leves até estagios avancados
de pericardite constritiva (MARTIN, 2008). O mesotelioma pericardico responde mal a
radioterapia, sendo que a quimioterapia pode reduzir o tamanho do tumor, sendo
a remocgao cirdrgica a tnica forma de cura em casos localizados (NAMBIAR et al. 1992;
KAINUMA et al., 2008) No entanto, ainda € de dificil progndstico, pois os sintomas
geralmente se manifestam tardiamente. A média de sobrevida é de apenas seis meses apds
o inicio dos sintomas, e a pericardiectomia (frequentemente parcial) pode ter carater
paliativo em casos de pericardite constritiva (BUTZ et al., 2009). Suspeita de causas
malignas no pericardio deve ser maior quando os pacientes apresentam evolugdo clinica
adversa refratdria ao tratamento estabelecido. Mesmo utilizando diferentes técnicas de

imagem, atualmente disponiveis, apenas o exame histolégico pode dar o diagndstico final.
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Este tipo de tumor ndo possui terapia padrdo e geralmente € apenas paliativa. O

progndstico € ruim, com sobrevida média de seis meses.

As metastases cardiacas (MC) sdo mais comuns que os tumores primarios (mais
de 100.000 vezes, segundo alguns estudos), mas raramente diagnosticado durante a vida,
pois mais de 90% dos casos sao clinicamente silenciosos (ABRAHAM et al., 1999). Os
tumores secunddrios sdo malignos (Reynen et al., 2004). O cancer de coracdo é por
definicdo maligno. Sarcomas e mesoteliomas tém de ser considerados metastdticos se um
tumor extracardiaco for localizado por exame clinico, procedimentos de diagndstico ou
exames de autépsia. MC é geralmente definida como a disseminacdo de tumores a
distancia para qualquer estrutura que compde o coragdo (pericardio, epicardio, miocérdio,
endocdrdio, grandes vasos e artérias corondrias), também como disseminacao tumoral que
afetam as camaras cardiacas ou produzem trombos neopldsicos intracavitdrios. No
coragdo, os tumores metastaticos (secunddrios) sdo todos malignos, incluindo os
carcinomas, que sao metastaticos. Se um tumor extracardiaco ja tiver sido diagnosticado
por exame clinico, os sarcomas ou mesoteliomas devem ser considerados metastaticos.
Provavelmente, em fun¢do do aumento da expectativa de vida em pacientes oncoldgicos,
houve um crescimento do quadro de metastases cardiacas nos ultimos 30 anos. Isso se
deve aos avangos no diagnostico e tratamento do cancer (Reynen et al., 2004). Metastases
cardiacas sdo mais comuns que tumores cardiacos primdrios, mas raramente
diagnosticado in vivo, devido sua maioria ser clinicamente silenciosa. Ocorrem
preferencialmente em doencas neopldsicas disseminadas. Agora, melhores testes de
diagndstico e tratamentos agressivos podem melhorar as taxas de sobrevivéncia dos
pacientes oncoldgicos e o consequente aumento de diagndsticos de metdstases cardiacas.
Nao ha ddvida de que os tumores de mama e de pulmao tém maior probabilidade de
metastatizar para o coracdo. Sua prevaléncia € alta. A disseminagdo linfatica pode
facilmente causar metdstase linfonodal, hematopoiese pericirdica e miocéardica. (Butz et

al., 2009).

O prognéstico depende essencialmente dos tratamentos disponiveis para o tumor
subjacente e da extensdo do envolvimento cardiaco. A progressdo clinica é
frequentemente desfavoravel em pacientes com MC. A morte ocorre em média um ano
apos o diagndstico. Ocasionalmente, ha casos de 10 pacientes que sobrevivem varios
anos, porém a taxa de sobrevida a 5 anos € de apenas 7% (MANGANI et al., 2008). Em

um periodo de 10 anos, uma andlise retrospectiva registrou 56 pacientes com tumores
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cardiacos. Dentre eles, 37,5% eram metéstases para o coragdo, 10,7% eram tumores
malignos primdrios e 51,8% deles eram tumores benignos. Considerando a idade média,
59 + 13 anos versus 56 + 12 anos foi para tumores benignos e malignos, respectivamente
(P =0,6). A variacdo de idade foi similar nas malignidades primdrias e secunddrias (60 +
12 anos vs 55 + 10 anos, respectivamente, P = 0,3). Com 52,2% vs 8,9%, os tumores

malignos foram os de maior ocorréncia. (Hudzik et al., 2015).

A tomografia computadorizada de térax e abdome € essencial para caracterizar
extensivamente o envolvimento tumoral local em pacientes com sarcoma cardiaco,
superando as capacidades do ecocardiograma transesofdgico. Este envolvimento
frequentemente abrange estruturas como a veia cava superior, aorta, artéria pulmonar e
outras no mediastino superior. Em aproximadamente um terco dos casos, a artéria
corondria direita também ¢é afetada (VAPORCIYAN, A et al., 2010). A PCA
frequentemente se apresenta como realce centripeto heterogéneo, podendo ter realce
rapido e ndo homogéneo. Espera-se observar a extensido, em 71% dos casos, para o
ventriculo direito, veia cava superior e pericardio em alguns pacientes - a descri¢do dos
tumores sao caracterizados como: imdveis, com fixacdo de base ampla ao endocérdio e

intracorpo liso. Ainda assim, mantém a fragdo de ejecdo preservada em 94% dos casos
(CHAMBERGO-MICHILOT D. et al., 2023).
Figura 1: Tomografia computadorizada (TC) de tumor PCA preenchendo o Atrio

direito e Ventriculo Direito gerando Insuficiéncia cardiaca.
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Fonte: VAPORCIYAN, A et al., 2010

VanPorciyan et al., contribui que a tomografia computadorizada (TC) € destacada
como uma ferramenta diagndstica crucial para a caracterizagdo e manejo dos sarcomas
cardiacos primérios, particularmente aqueles localizados no coracdo direito. A TC
permite uma avaliacdo detalhada da extensdo local do tumor, o que é essencial para o
planejamento cirdrgico e para a decisao sobre o tratamento. O estudo destaca trés pontos

sobre a Tomografia computadorizada:

a) Importancia da Tomografia Computadorizada;
b) Complementacao com PET/CT;

¢) Limitacoes e Consideracoes Diagnosticas;

Importancia da Tomografia Computadorizada;

A TC € realizada em todos os pacientes com suspeita de sarcoma cardiaco, pois
oferece uma caracterizac@o mais precisa da extensao local do tumor em comparagdo com
a ecocardiografia transtordcica (TTE). Essa precisdao € especialmente importante para

tumores do coragdo direito, que tendem a se estender para estruturas criticas, como a veia
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cava superior (SVC), a aorta, a artéria pulmonar e outras estruturas do mediastino
superior. A TC é fundamental para identificar essa invasdo local, o que afeta diretamente
as opgOes e estratégias cirdrgicas, como a necessidade de ressec¢Oes extensas e a

preparagdo para complicagdes potencialmente graves.

Além disso, a TC também desempenha um papel vital na triagem de metdstases,
comuns na apresentacdo dos sarcomas do coragdo direito. A presenca de metdstases,
especialmente pulmonares, € frequentemente detectada na TC, permitindo uma avalia¢do
mais completa do estdgio da doenca e ajudando a guiar as decisOes terapéuticas
subsequentes. O artigo menciona que, em muitos casos, a TC revela multiplas lesdes
pulmonares metastaticas ja no momento do diagnoéstico, indicando a agressividade desses

tumores e a necessidade de uma abordagem terapéutica rapida e eficaz.

Complementacao com PET/CT

Estudos de VanPorciyan et al. também apontam que, em conjunto com a TC, o
PET/CT € usado para avaliar o metabolismo do tumor e monitorar a resposta a
quimioterapia neoadjuvante. A captacdo de 18-fluorodeoxiglicose (FDG) pelo tumor,
medida através do valor de captagdo padronizado (SUV), fornece informacdes valiosas
sobre a agressividade do tumor e a eficicia do tratamento pré-cirtirgico. Este
acompanhamento € crucial para decidir o momento ideal para a ressec¢do cirurgica e para
identificar a presenca de metastases distantes.

Limitacoes e Consideracoes Diagnosticas

Embora a TC ofereca uma excelente definicdo anatomica e seja uma ferramenta
indispensavel no manejo dos sarcomas cardiacos, VanPorciyan et al. reconhecem que ela,
sozinha, ndo pode fornecer um diagndstico definitivo. A TC permite uma forte suspeita
de malignidade e ajuda a diferenciar entre massas benignas e malignas, mas a confirmagao
histoldgica através de bidpsia € necessaria para um diagndstico definitivo. Em casos de
massas grandes no atrio direito, por exemplo, a TC pode sugerir malignidade, mas a
diferenciagdo precisa entre sarcomas e outras condi¢des, como linfoma, requer andlise
histopatoldgica.

Os testes diagndsticos proporcionam uma defini¢do inicial, mas ndo sao
suficientes para diagndstico definitivo. Portanto, € crucial obter um diagndstico
histolégico definitivo para diferenciar o sarcoma de outras patologias, como linfoma,

antes de iniciar quimioterapia neoadjuvante. Quando possivel, a bidpsia de doenca
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metastatica pode ser realizada sem necessariamente abordar o cora¢do de maneira direta.
Isso porque tém apresentado baixo sucesso e riscos significativos (DENG H. et al., 2024).
Para pacientes tratados sem ressecc¢ao cirdrgica, a sobrevida geralmente nao excede 10%
apods 12 meses. Estudos demonstraram que a ressec¢do cirirgica completa com margens
negativas prolonga significativamente a sobrevida. Isso corrobora com estudos de
Chambergo-Michilot, reiterando que o procedimento deverd ser acompanhado com
quimioterapia. A tabela abaixo computa as principais ferramentas diagndsticas abordadas

em tumores primarios.

METODOS DETALHAMENTO
DIAGNOSTICOS

Tomografia Detecta a extensdo local do tumor e as
Computadorizada (CT) metdstases, especialmente nos pulmoes. Identifica

envolvimento de estruturas como a VCS, aorta e

artérias pulmonares.
Ressondncia Util na caracterizagdo da anatomia do tumor e
Magnética (RM) sua relagdo com estruturas cardiacas e mediastinais.
PET/CT Avalia o metabolismo tumoral e a extensdo das

metdstases. Util para monitorar a resposta a

quimioterapia neoadjuvante.

Ecocardiograma Meétodo inicial de escolha para detectar
Transtordcico (TTE) grandes massas cardiacas.

Cateterismo Utilizado  para delinear a  anatomia
Cardiaco coronariana, especialmente se houver suspeita de

envolvimento do tumor na artéria corondria

Biopsia Necessdria para diagndstico  histologico
definitivo. Pode ser realizada por janela pericdrdica

subxifoide ou toracotomia anterior direita.
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Uma das principais razdes para a falha na ressec¢do completa, conforme
observado, tem sido a hesitacdo em ressecar a artéria corondria direita quando envolvida
pelo tumor. A ressec¢do incompleta que deixa doenga residual tende a resultar em ripido
crescimento tumoral e deve ser evitada sempre que possivel. Em casos suspeitos de
envolvimento da artéria corondaria direita, mobiliza-se a artéria mamaria interna direita no
inicio da operacao para facilitar uma ressec¢do completa. O diagndstico e o progndstico
dos sarcomas cardiacos primdrios (PCA), especialmente quando metastaticos, sdao
desafiadores devido a natureza agressiva e a alta taxa de recorréncia dessas neoplasias.
VanPorciyan et al. destacam a importancia de ferramentas de imagem, como a tomografia
computadorizada (TC), ressondncia magnética (RM) e PET/CT, para a detec¢do de
metdstases e recidivas locais. Esses métodos sdo fundamentais para monitorar a

progressao da doenca e avaliar a eficicia do tratamento.

O diagnoéstico de PCA geralmente envolve a deteccdo de multiplos nddulos
metastiticos nos pulmoes, que € o local mais comum de metastase para esses tumores. A
TC e a RM s@o cruciais para identificar a extensdo da doenca e planejar o tratamento,
enquanto o PET/CT oferece uma visdo mais detalhada do metabolismo tumoral e da
extensdo das metéstases. Apesar das margens negativas alcancadas em resseccoes
cirirgicas, os pacientes frequentemente enfrentam recorréncia local. Por esse motivo,
alguns estudos investigaram a eficidcia de ressec¢Oes radicais, mas os resultados
mostraram taxas de sobrevivéncia semelhantes as de cirurgias menos agressivas. Isso
sugere que, mesmo com intervengdes cirtirgicas extensas, o risco de recorréncia continua

elevado, o que complica o manejo clinico.

O progndstico para pacientes com PCA é geralmente sombrio, com uma alta taxa
de mortalidade. Contudo, VanPorciyan et al. relatam que hé resultados promissores para
pacientes com doenca localizada que passaram por cirurgia e quimioterapia, alcangando
uma sobrevida média de 51 meses. Por outro lado, pacientes com metdstases a distancia

tém uma sobrevida significativamente menor, variando de 5 a 12 meses.

Diversas modalidades de tratamento foram estudadas, incluindo quimioterapia
neoadjuvante/adjuvante, cirurgia de debulking e radioterapia. Embora os resultados
variem entre os estudos, essas modalidades demonstraram ser superiores ao tratamento
conservador, oferecendo algum beneficio em termos de sobrevivéncia. No entanto, a
toxicidade do tratamento deve ser cuidadosamente considerada, especialmente em

pacientes com doenga metastatica. O progndstico dos pacientes com PCA € influenciado
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por vérios fatores. A idade é um fator progndstico independente, com pacientes acima de
45 anos apresentando piores desfechos. Anomalias citogenéticas, como 1gq+, também
foram associadas a uma piora no prognéstico. Ge et al. e Zhang et al. observaram que
tumores grandes e invasdo regional durante a cirurgia estdo associados a uma sobrevida
pior. Tumores maiores que 5 cm s@o particularmente preocupantes e estdo ligados a um
progndstico mais desfavoravel. Além disso, a presenca de metdstases no diagndstico é
um forte indicador de baixa probabilidade de sobrevivéncia. O tratamento com ressec¢ao
cirdrgica, mesmo sem margens claras, e quimioterapia adjuvante pode melhorar a
sobrevida. Embora alguns estudos tenham relatado que a radioterapia aumenta a
sobrevida especifica da doenca, hd uma necessidade de mais estudos de coorte para
validar essa abordagem. Fatores como o grau histolégico, necrose tumoral e metdstase
em linfonodos também sdo prognodsticos independentes, provavelmente devido a
dissemina¢do hematogénica do tumor e a apresentacio avangada da doenca. Esses fatores
progndsticos podem ser utilizados para uma abordagem mais eficaz e discussdes
multidisciplinares, visando melhorar os resultados, apesar da agressividade do PCA. A
tabela sintetiza a abordagem diagndstica e terapéutica dos sarcomas cardiacos primarios,

evidenciando a importancia de uma estratégia integrada para melhorar os resultados dos

pacientes.
MODALIDADES DETALHAMENTO
DE TRATAMENTO
Cirurgia de Objetivo é a resseccdo completa (RO), mas
Resseccao frequentemente obtém-se resseccdo com margens
microscopicas positivas (R1). Requer planejamento
cuidadoso da circulacdo extracorporea.
Quimioterapia Doxorrubicina e ifosfamida sdo utilizados
Neoadjuvante para reduzir o volume tumoral e esterilizar margens
antes da cirurgia. Monitoramento da resposta com
PET/CT apés cada 2 ciclos.
Radioterapia Pode aumentar a sobrevida especifica da
doenga, mas requer mais evidéncias. Indicada em
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casos especificos como adjuvante.

Quimioterapia

Adjuvante

Indicada apos cirurgia, especialmente em

casos de ressecgcdo incompleta ou margens positivas.

Tratamento Paliativo

Indicado para pacientes com metdstases
amplas ou que ndo respondem bem a quimioterapia.
Cirurgia paliativa pode ser considerada para aliviar

sintomas graves.

Em suma, o diagndstico precoce e preciso, aliado a uma compreensao dos fatores

z

progndsticos, € essencial para otimizar o tratamento e melhorar a sobrevivéncia dos

pacientes com PCA. A natureza agressiva desses tumores exige uma abordagem integrada

e personalizada para maximizar os beneficios do tratamento disponivel. A imagem

retratada pela figura 2 indica o procedimento de resseccao cirirgico.

Figura 2: (A) PCA no étrio direito; (B) Ressec¢do; (C) troca valvar; (D)

Reconstru¢do com enxerto.
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Fonte: VAPORCIYAN, A et al., 2010

O método padrao para diagnéstico € a andlise histopatoldgica, porém métodos de
imagem ndo invasivos como a ressondncia magnética (RMC) desempenham um papel
crucial na avaliacdo inicial. A RMC oferece vantagens significativas, incluindo auséncia
de radiagdo, alto contraste entre tecidos e habilidade para distinguir caracteristicas
teciduais. Isso auxilia na diferenciacdo entre tumores cardiacos benignos e malignos sem

os riscos associados aos procedimentos invasivos (NOBREGA S, er al, 2023).

A ecocardiografica ¢ uma ferramenta diagndstica essencial para sarcomas
cardiacos, frequentemente localizados no atrio esquerdo e tipicamente apresentando uma
forma pedunculada (OKTAVIONO, et al, 2024). Em relagdo ao tratamento, a
quimioterapia € os tratamentos oncolégicos direcionados podem induzir
cardiotoxicidade, aumentando o risco de mortalidade cardiovascular em pacientes com

cancer (DENG, HAI-WEI, et al. 2024).

Tumores localizados no Atrio direito, sdo mais comuns e variam entre 5,8 a 7,2
cm de diametro. Marcadores imunohistoquimicos comuns para PCA incluem CD34+,
CD31+, FLI-14, CD117+, Ki-67+, WT-1+ e p53+ (CHAMBERGO-MICHILOT D. et
al., 2023). Além desses marcadores foi possivel identificar superexpressao e amplificacao
de MDM2. Ao lado da amplificacdo da regido 12ql12-15, que inclui MDM2, CDKA4,
HMGA?2, DDIT3 e GLI, a andlise de aCGH revelou amplificacdo de KIT e PDGFRA,
além de ganho de EGFR na maioria dos casos, € perda de CDKN2A (NEUVILLE A et
al.,2014). Acerca disso, o estudo aborda ainda a diferenca de precisao entre a necessidade
urgente de tratamento para aumentar a sobrevida que, nesse caso, sdo de 17,2 meses.
Inclui-se que apesar da ressec¢do cirdrgica completa ser dificil de ser alcangada, porém
continua sendo a op¢do mais benéfica para pacientes ndo metastaticos, visando prolongar
a sobrevida. Além disso, a quimioterapia e a radioterapia demonstram potencial na
melhoria da sobrevida livre de progressdo, especialmente em casos de resseccdo
incompleta. Ja quando se refere a abordagens farmacoldgicas através de quimioterapia ou
radioterapia sugerem que linhagens celulares de sarcoma intimal hd atuacao de inibidores
da tirosina quinase tendo um impacto significativo, enquanto antagonistas de moléculas
pequenas MDM?2 mostram potencial para restaurar a via pS3 e inibir a proliferacao celular
tumoral. Nesse contexto, as descobertas destacam a importancia de ensaios clinicos
avancgados centrados em terapias direcionadas ao MDM?2 podem representar uma nova

fronteira no tratamento dessas condicoes clinicamente desafiadoras.
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Dessa maneira, os sarcomas cardiacos primdrios representam um desafio
significativo na pratica clinica, com uma sobrevida mediana global limitada. A
classificacdo pela localizagdo anatdmica € crucial na abordagem terapéutica desses
tumores, especialmente os do coragao direito, que frequentemente afetam uma populagao
jovem. A resseccdo cirurgica completa continua sendo o pilar do tratamento,
complementada por estratégias como quimioterapia, radioterapia e terapias direcionadas
emergentes, como inibidores de tirosina quinase e antagonistas de MDM?2. As
caracteristicas genOmicas dos sarcomas cardiacos oferecem insights para futuras

pesquisas clinicas, visando melhorar os resultados para os pacientes afetados.

CONSIDERACOES FINAIS

A realizacdo de métodos de imagem ndo invasivos como a ressonancia magnética
computadorizada (RMC) e a andlise histopatoldgica desempenham um papel crucial para
a avaliacdo e o diagndstico de neoplasias cardiacas. Isso porque a localiza¢do anatomica
€ um dos principais determinantes da apresentacio clinica e da abordagem cirtrgica.
Porém, ainda existe pouco estudo sobre sarcomas cardiacos, o que se faz necessario novas
pesquisas focadas na origem, andlise e tratamento otimizado quando se diz a respeito de
tal neoplasia, além da capacitacdo profissional de reconhecer a patologia, porque a
natureza inespecifica dos sintomas, associada a falta de deteccio precoce desses tumores
tem graves consequéncias, uma vez que no momento da detec¢do a maioria dos pacientes

jé estdo em fase metastética.

A bidpsia é uma andlise histopatoldgica necessdria para confirmar o diagndstico
e identificar o tipo de tumor. A deteccdo precoce e o diagndstico preciso sdo vitais para
evitar complicagdes e melhorar as taxas de sobrevivéncia, tornando os avangos nos
métodos de diagndstico um foco importante na pesquisa em oncologia cardiaca. Sugere-
se que seja realizada uma meta-andlise para avaliagdo dos principais subtipos de tumores

e as faixas etarias de acometimento
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