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RESUMO

Linfomas primarios cardiacos, cujo tipo histologico mais comum ¢ o difuso de grandes células B, sao tumores raros, mas de elevada
mortalidade, em parte devido ao seu diagnéstico tardio e a agressividade de seu tratamento. Apresentam manifesta¢oes clinicas cons-
titucionais e relacionadas ao efeito direto de massa sobre o miocardio. Varios métodos de diagndstico por imagem apresentam elevada
sensibilidade e especificidade, apesar da dificuldade do estudo de estruturas em movimento. O prognéstico desses tumores depende
diretamente do seu diagndstico precoce e do seu tratamento como uma doenga sistémica.
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ABSTRACT

Primary cardiac hymphomas, whose most common histological type is the diffuse of large B cells, are rare tumors, but with high mortality, in part due to their
late diagnosis and aggressive treatment. They present constitutional clinical manifestations and are related o the direct mass effect on the myocardinm. Several
diagnostic imaging methods have high sensitivity and specificity, despite the difficulty of studying structures in motion. The prognosis of these tumors directly
depends on their early diagnosis and their treatment as a systemic disease.
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INTRODUGAO

Tumores cardiacos estao relacionados a elevada morbi-
mortalidade, independentemente de sua etiologia, maligna
ou benigna, esta correspondente a maioria dos casos. Entre
os tumores malignos, a maioria corresponde a metastases de
neoplasias de pulmaio, esdéfago, mama, linfomas, leucemia e
melanoma (1). Os sarcomas e linfomas representam as neo-
plasias malignas primarias do coragdo mais comuns (2).

O linfoma primario do cora¢io (LPC) é raro, represen-
tando cerca de 1% de todos os tumores primarios cardia-
cos (3). Acomete geralmente as camaras direitas e relacio-
na-se a incidéncia aumentada de outras neoplasias malignas
(2). Pode se apresentar como lesoes isoladas ou multiplas,
transmurais ou epicardicas, com o pericardio envolvido
em cerca de um terco dos casos (1). Normalmente, nio
apresenta caracteristicas morfoldgicas que o diferencie das
formas secundarias, estas bem mais comuns e correspon-
dentes a 30% dos linfomas nao Hodgkin extranodais (4).

Os LPC sdo comumente classificados como linfomas
difusos de grandes células B. Outros subtipos incluem lin-
foma de Burkitt e linfoma folicular (5,6). Essas neoplasias
acometem tipicamente o atrio direito, originando massas
nodulares homogéneas, de consisténcia firme e com apa-
réncia descrita como “carne de peixe”. E comum o aco-
metimento do pericardio, poupando as valvulas cardiacas,
embora todas as camaras possam ser afetadas. O compro-
metimento de mais de uma camara ¢ reportado em mais de
trés quartos dos pacientes (7).

O linfoma cardiaco, a0 contririo de outros tumotres ma-
lignos como o sarcoma, frequentemente nao apresenta areas
de necrose tecidual ou hemorragia, achado que contribui
para nortear o raciocinio diagnéstico do radiologista (8).

A idade média de surgimento do LPC ¢ de aproximada-
mente 60 anos, exibindo ampla varia¢ao (9 a 90 anos) e pre-
dominancia masculina (7,9). Os pacientes podem apresentar
sinais e sintomas diretamente relacionados ao sitio e ao grau
de acometimento cardiaco. Entretanto, em uma série de ca-
sos reportados, apenas 32% dos pacientes exibiram manifes-
tacoes cardiacas antes do diagnodstico definitivo (4,10).

O quadro clinico pode incluir insuficiéncia cardiaca
intratavel e rapidamente progressiva, arritmias ventricula-
res, distarbios de conducio, dor toracica, sincope, embolia
pulmonar, infarto agudo do miocardio, sindrome da veia
cava superior, tamponamento cardfaco e derrame pleural e
morte subita. Além dos efeitos diretos da massa tumoral,
o linfoma cardfaco pode cursar de maneira associada ou
isolada com derrames pericardicos frequentemente volu-
mosos e sintomas constitucionais, como febre, sudorese e
perda de peso (7,11,12).

E proposto que o LPC seja considerado uma doenca
sistémica e que o tratamento deva sempre incluir quimiote-
rapia (5). A maioria dos casos é tratada com quimioterapia
combinada a cirurgia e radioterapia, com resultados varia-
dos dependendo do esquema proposto (1). Cirurgia radical
nao é recomendada na maioria dos casos (1).

RELATO DE CASO

Paciente feminino, 60 anos, inicialmente em acompanha-
mento por esplenomegalia e fibrilagdo atrial, e posteriormente
submetida a investigacdo de uma possivel sindrome de veia
cava superior. A radiografia de térax demonstrava sinais de
congestdo vascular pulmonar, com aparente aumento da area
cardfaca e cefalizacio do fluxo vascular pulmonar (Figura 1).
Ao ecodopplercardiograma  transtoracico, observou-se com-
prometimento importante da funcao sistélica do ventriculo
esquerdo, acinesias médio-apical da parede antero-septal, api-
cal inferior e apice do ventriculo esquerdo, e insuficiéncias mi-
tral e adrtica, ambas sem repercussio hemodinamica.

A tomografia computadorizada evidenciou lesio de aspec-
to infiltrativo envolvendo os 4atrios cardiacos, de dificil delimi-
tacdo, com realce heterogéneo pelo contraste. Lesao esta com
intimo contato com a origem da aorta, sem nitidos planos de
clivagem com a mesma, além de envolver as veias pulmonares
a direita, associada a presenga de circulagdo colateral no me-
diastino, regido cervical e toracica posterior, além de pequeno
derrame pericardico e esplenomegalia (Figura 2).

Na ressonancia magnética, verificou-se volumosa mas-
sa infiltrativa em 4trio direito, estendendo-se para o septo
interatrial, determinando acentuada reducio do calibre da
veia cava superior ao nivel do 6stio (Figuras 3, 4 e 5).

Ap6s resseccao do tumor intracardfaco e da corregao
cirtrgica da obstrucio da veia cava superiot, foi realizada
biépsia da massa tumoral, que constatou linfoma nao Hod-
gkin difuso de grandes células.

Figura 1 - Radiografia de Térax — Sinais de congestdo vascular
pulmonar, com aparente aumento da area cardiaca (a despeito da
hipoexpansao pulmonar), e cefalizacdo do fluxo vascular pulmonar.

Além disso, notam-se alteragbes relacionadas a procedimento
cirurgico prévio.
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Figura 2 - Tomografia Computadorizada — Plano Axial — Les&o de
aspecto infiltrativo envolvendo os atrios cardiacos (seta branca).

Figura 3 - Ressonancia Magnética em T2 — Plano Axial — Linfoma
cardiaco nos atrios, predominando no direito (seta branca), além de
derrame pericardico e pleural.

DISCUSSAO

Embora o diagnéstico inicial de um tumor cardfaco seja
obtido em muitos casos com a ecocardiografia, as imagens
seccionais tornam-se primordiais na caracterizacio adi-
cional do tumor e na avaliacio da sua extensio. Tanto a
tomografia computadorizada (TC) quanto a ressonincia
magnética (RM) avaliam com alta resoluc¢ao espacial o lin-
foma cardiaco, assim como sua relagio com as estruturas
adjacentes (4).

Radiografia simples de térax

A radiografia de torax ¢ limitada para a detecgdo de tu-
mores cardiacos, revelando sinais inespecificos de derrame
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Figura 4 - Ressonancia Magnética em T2 — Plano Coronal — Linfoma
cardiaco nos atrios, predominando no direito (seta branca).

Figura 5 - Ressonancia Magnética em T2 — Plano Sagital — Linfoma
cardiaco nos atrios, predominando no direito (seta branca). Notar a
importante reducéo do 6stio da veia cava superior junto ao atrio direito
(cabeca de seta branca).

pleural ou cardiomegalia. Tais achados indicam a necessi-
ade de se prosseguir a investigacdo. Sinais de congestio
dade d r ir a investig Sinais d t
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vascular pulmonar também podem ser encontrados a de-
pender do grau de invasio tumoral e consequente reper-
cussao hemodinamica (5,11).

Ecocardiograma

O ecocardiograma transtoricico permite uma rapida
avaliagdo ndo invasiva e é frequentemente o primeiro méto-
do de imagem realizado. Ele fornece imagens satisfatérias
do atrio direito, ainda que alguns estudos mostrem uma
sensibilidade e especificidade relativamente baixas (11).

Nesse método de imagem, observa-se uma massa hipoe-
coica nodular circunscrita ou infiltrada no miocardio, associa-
da a derrame pericardico (13). Além disso, permite imagens
em tempo real, sendo valioso na avaliagiao dos efeitos fisiol6-
gicos e hemodiniamicos do tumor, também sendo ttil na mo-
nitorizacao em série da resposta ao tratamento (14).

Uma revisao dos casos de linfoma cardfaco revelou
que a ecocardiografia transtoracica permite a identificacao
de massas intracardfacas em 55% dos casos, enquanto o
ecocardiograma transesofagico possibilita identificacdo de
massas em 100% dos casos (15).

Tomografia Computadorizada (TC)

A TC fornece excelente avaliacio anatébmica do envol-
vimento do linfoma cardiaco, principalmente devido a sua
alta resolucdo. Ela se beneficia de um tempo de aquisicao
rapido e é uma alternativa em pacientes com contraindica-
¢Oes conhecidas para a RM. Além de delinear a extensdo
da doenga cardiaca, a TC fornece um campo de visdo que
engloba todo o térax e, portanto, otimiza a avaliacdo da
doenca extracardfaca (5).

Geralmente, é demonstrada uma massa infiltrativa mal
definida no epicardio e miocardio, isodensa ou discreta-
mente hipoatenuante na comparagdo com o miocardio li-
vre de doenca (4,16).

O realce do contraste pode ser homogéneo ou hetero-
géneo. Os protocolos de injecdo de contraste utilizam 60
a 100 ml de solu¢ao nio ionica, priorizando a opacificagao
adequada das estruturas cardiacas a direita, particularmente
para avaliar a invasdo miocardica (5).

Ressonancia Magnética (RM)

A RM avalia melhor a extensao da infiltragdo miocar-
dica e pericardica devido a sua superior resolu¢io espacial
comparativamente a TC (4,8).

O linfoma pode se apresentar como lesdes hipointen-
sas nas imagens ponderadas em T1 e hiperintensas nas
imagens ponderadas em T2. Contudo, a aparéncia pode
ser variavel, e a presenca de sinal isointenso em relacdo
ao musculo cardfaco nio ¢é incomum. O uso do contraste
pode revelar lesGes homo ou heterogéneas. O realce tardio
também ajuda a identificar a extensdo tumoral (4,16,17).

A RM pode ser utilizada para prever se uma lesdao tu-

moral cardfaca é benigna ou maligna. Em um estudo re-
trospectivo, utilizou-se protocolo multiparamétrico para
avaliar propriedades de sinal, caracteristicas morfolégicas
(localizagao, tamanho, infiltracdo, presenca de lesdo pleu-
ral/pericardica e derrame pleural) e comportamento do
contraste paramagnético em 55 pacientes com tumores
cardiacos. A RM obteve uma precisio de 92% em determi-
nar se a natureza era maligna (8,18).

Uma grande limitagdo do emprego da RM e TC para
avaliacdo cardiaca ¢ a necessidade de se adquirir as imagens
de forma sincronizada com o ritmo elétrico do coracgio
(gateada). Como a presenga de arritmias ndo ¢é infrequente
nesses pacientes, as imagens podem apresentar artefatos
que comprometem a avaliagao adequada do tumor (8).

Outra limitacilo da RM ¢é particularmente observada
nos pacientes muito debilitados, pois requer apneia para
aquisi¢ao de algumas imagens, fato que podera ser minimi-
zado pelo desenvolvimento de hardware e sequéncias mais
rapidas de aquisi¢ao (8).

CONCLUSAO

O linfoma cardiaco primario deve sempre ser incluido
como possivel diagnéstico entre os pacientes com massas
cardiacas. O diagnéstico precoce e o tratamento correto
podem trazer resultados favoraveis e melhorar o prognos-
tico destes pacientes (19).
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