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RESUMO

Apresenta-se um caso clinico de mixoma auricular, numa mulher de 69 anos, que teve como
manifestagdo inaugural sindroma cerebeloso, causado por enfartes isquémicos da circulag@io pos-
terior. O Ecocardiograma transtoracico bidimensional permitiu formular o diagnéstico de mixoma
da auricula esquerda. Ao 7° més pos remogdo cirurgica do tumor cardiaco houve agravamento do
sindroma cerebeloso e instalagdo de quadro de hipertens3o intracraneana. A TAC-CE revelou
multiplos hematomas dos hemisférios cerebelosos e do vérmix e hidrocefalia triventricular activa.
Estas complicagdes neurologicas tardias permitiram suspeitar € discutir hipoteses diagnosticas. Os
mixomas cardiacos sdo raros e a sua apresentagio como manifestagdo neurologica ocorre em 20-
25% dos casos. As complicagdes neurolégicas tardias do mixoma s3o ainda mais raras, encontran-
do-se alguns casos descritos a nivel mundial.

SUMMARY PR
Cerebellar Hematomas in a Patient with Atrial Myxoma

We describe a case report of a 69 year old woman with atrial myxoma, presented as a cere-
bellar syndrome caused by ischemic infarctions of the posterior circulatiom. The transthoracic 2D
echocardiogram provided the diagnosis of a left atrial myxoma. Seven months after surgical remo-
val of the cardiac tumor, the cerebellar syndrome worse with the acute development of intracrani-
al hypertension. A CT scan detected multiple hematomas of both lobes and vermix of the cerebel-
lum and hydrocephalus. These late neurologic complications permited us to suspect and discuss
some diagnostic hypotheses. Cardiac myxomas are rare and their presentation as early neurologic
manifestations occur in 20-25% of the cases. The late neurologic complications of myxoma are
even more rare, only a few cases being reported in world literature.

INTRODUCAO

Os tumores cardiacos primarios sdo muitos raros, com
uma incidéncia nas autopsias oscilando entre 0,0017 e
0,33%!. Destes, os mixomas sdo 0s mais comuns, corres-
pondendo a 30-50% na grande maioria das séries de exa-
mes andtomo-patolégicos.? Desde hd mais de duzentos
anos que foram reconhecidos como entidade morfoldgica
distinta3 e, o seu diagnéstico era quase exclusivamente
p6és mortem, o que levou Prichard, em 1951, a afirmar
que o diagndstico dos tumores cardiacos € ou impossivel
ou obra do acaso.*>
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A histéria natural modificou-se, de forma significativa,
nos tltimos vinte anos, com o aparecimento de técnicas
ndo invasivas. Destas, a ecocardiografia tem tido um
papel predominante e preferencial no diagnéstico desta
patologia. As suas varias modalidades, das quais se sali-
enta, ultimamente, o advento da Ecocardiografia trans-
esofagica, permitem definir o tamanho e forma do tumor,
o seu local de insergdo e o padrdo de movimento, contri-
buindo para um correcto diagnostico pré-operatério.

Os mixomas cardiacos localizam-se na auricula
esquerda em 75% dos casos, estando a maioria ligados
por um pediculo ao septo interauricular na regido da fos-
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sa ovalis®?. Tém sido descritos em todas as idades, com
um predominio na faixa etaria dos 30 aos 60 anos!-’. Por
razdes inexplicaveis, as mulheres s3o mais frequentemen-
te afectadas que os homens, numa proporgdo de 3:1.27-8

Para se equacionar o diagndstico de mixoma ¢ necessario
um alto indice de suspeita e conhecimento dos seus varios
modos de apresentagdo clinica, isolados ou em conjunto, e
que se podem classificar como manifesta¢des sistémicas,
cardiacas e/ou embdlicas.Dado os excelentes resultados
cirurgicos que se t€ém obtido ¢ imperativo que os mixomas
sejam identificados e rapidamente removidos.?

CASO CLINICO

M.O.P., sexo feminino, 69 anos, raga branca, aparente-
mente saudavel até Fevereiro 94, altura em que foi inter-
nada por sindrome cerebeloso de instalagdo subita.

Do exame objectivo salientava-se uma doente consci-
ente, com bom estado geral e de nutrigdo, apirética, com
TA-130/70 mmHg e pulso radial 70 pulsagdes/min RRA:
pele e mucosas sem alteragdes; sem adenomegalias.

Pulsos carotideos simétricos € sem sopros e ausculta-
¢do cardiaca com tons cardiacos normais sem sopros.

O exame neurologico evidenciava disartria, nistagmo
horizonto-rotatério bilateral, dismetria bilateral e ataxia
da marcha.

Dos exames complementares de diagnostico constataram-
se avaliagdo analitica, teleradiografias do térax e electrocar-
diogramas normais. O Eco-Doppler Carotideo mostrou
infiltragdo ateromatosa difusa, sem estenose. A TAC-CE
revelou lesdes isquémicas cerebelosas multiplas e bilaterais
(Fig.1). O Ecocardiograma transtoracico M mode e Bidi-
mensional identificou imagem ecogénica a nivel da auricula
esquerda movel, pediculada com aparente insergdo no 1/3
médio do septo interauricular e com prolapso intermitente
para o ventriculo esquerdo, sugestiva de mixoma (Fig.2).

Fig. 1 — TAC-CE. Lesdes multiplas hipodensas hemisféricas
cerebelosas bilaterais — lesGes isquémicas

A doente foi submetida a cirurgia cardiaca sob CEC e
excisada massa gelatinosa da auricula esquerda com con-
firmag8o histologica de mixoma (Fig.3). O pds operaté-
rio decorreu sem complicagdes, tendo tido alta anticoa-
gulada com Varfarina durante 1 més.
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Fig. 2 a) - ECOCARDIOGRAMA; A - Bidimensional LE
PEE. Imagem ecogénica na AcE. movel e pediculada.

Fig. 2 ) —ECOCARDIOGRAMA; B — M Mode, Em diastole
a massa prolapsa para o orificio da valvula mitral.
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Fig. 2 ¢) - ECOCARDIOGRAMA; C — Apical 4 cimaras. Ima-
gem ecogénica com aparente inser¢do a nivel do 1/3 médio do SIA.

No follow up dos primeiros seis meses, observou-se
recuperagdo parcial das manifestagdes neuroldgicas. O
controle imageoldgico ecocardiografico ndo revelou reci-
diva de tumor € a TAC-CE foi sobreponivel a realizada
anteriormente no pré-operatorio.
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Ao 7° més de pos operatério houve agravamento da
disartria e da ataxia com incapacidade total para a marcha.

Fig. 3 — Exame Anatomo-Patologico do tumor cardiaco. -
Mixoma - .

Fig. 4 — TAC-CE (7° més pos cirurgia cardiaca). Multiplas
lesdes nodulares cerebelosas com componente hemorragico; A
- Sem contraste.

Fig. 4 — TAC-CE (7° més p6s cirurgia cardiaca). Multiplas
lesdes nodulares cerebelosas com componente hemorragico; B
- Com contraste
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A TAC-CE efectuada, mostrou miltiplas lesdes nodu-
lares heterogéneas cerebelosas, que levaram as hipoteses
diagnosticas de metastases versus lesdes hemorragicas
(Fig.4). A angioressonancia, afirmou o caracter hemorra-
gico das lesdes.

Devido ao agravamento clinico, com instalagdo de
cefaleias e vomitos, foi realizada uma outra TAC-CE que
revelou aumento das lesdes hemorragicas anteriormente
descritas e aparecimento de hidrocefalia triventricular
activa (Fig.5). Perante o quadro de hipertensdo intracra-
neana, a doente foi submetida a intervengdo neurocirirgi-
ca — craniectomia da fossa posterior, derivagdo ventricu-
lar externa e extracgdo subtotal de lesdo hemorragica ndo
recente com alguns sinais de organizago. A histologia
da pega operatoria foi de hematoma.

No p6s operatério imediato houve desaparecimento do
quadro de hipertensdo infgacraneana e melhoria ligeira da
disartria e ataxia . Continua a ser seguida, regularmente,
em Consulta Externa, com franca melhoria clinica e radi-
olégica, apresentando muito discreta ataxia, fazendo
marcha sem apoio, e o tltimo TAC-CE revelou apenas
aspectos sequelares das lesdes antigas (Fig.6).

Fig. 5 a) - TAC-CE. A - Miiltiplas lesdes hemorragicas cerebe-
losas.

Fig. 5 b) - TAC-CE . B - Hidrocefalia triventricular activa
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Fig. 6 - TAC-CE. Atrofia cerebelosa residual.

DISCUSSAO

No caso clinico apresentado, a idade da doente, a
auséncia de antecedentes de patologia cardiaca, a persis-
téncia de ritmo sinusal nos E.C.G.(s), a ateromatose difu-
sa carotidea e o envolvimento da circulagdo cerebral do
territorio vertebro-basilar, levaram-nos a considerar, ini-
cialmente, a hipétese dum A.V.C. tromboético de prova-
vel etiologia aterosclerdtica.

No entanto, a presenga de enfartes isquémicos multi-
plos e bilaterais dos hemisférios cerebelosos, revelados
na TAC-CE, obrigou-nos a investigar uma fonte cardiaca
pontencialmente emboligena.

A Ecocardiografia transtoracica bidimensional permi-
tiu diagnosticar uma massa ecogénica na auricula esquer-
da que, pela sua localizagdo, mobilidade, e relagdo com
as outras estruturas cardiacas, era muito sugestiva de
mixoma.

Antes do aparecimento da Ecocardiografia, a detecgéo
de massas intracardiacas estava limitada a angiografia ou
a inspeccdo directa intraoperatdria ou durante uma autop-
sia. A Ecocardiografia bidimensional melhorou a sensibi-
lidade e especificidade desta técnica no diagnéstico dos
mixomas. !0

Alguns estudos efectuados em laboratérios com eleva-
da experiéncia, apresentam uma sensibilidade rondando
os 100% no diagndstico de mixomas auriculares pela
abordagem bidimensionall-!!. Existem, no entanto, casos
de falsos negativos, sobretudo com tumores de muito
pequenas dimensGes e com ma4 janela actistica ecografica
L2 Sempre que se justifique clinicamente, a ETE (Eco-
cardiografia transesofagica) é uma opg¢do que tem ganho
grande aceitagdo, pela excelente resolugdo que oferece
das estruturas basais cardiacas e pela mbito baixa inci-
déncia de complicagdes!®12!13, Para além das capacida-
des diagnoésticas ja referidas, a Ecocardiografia permite,
igualmente, identificar potenciais complica¢des dos
tumores € comprovar a resposta a terapéutica cirirgica.

Classicamente, o mixoma cardiaco pode manifestar-se
sob o ponto de vista clinico com um ou mais sintomas de
uma triade resultante de fendmenos constitucionais, obs-
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trutivos ou embdlicos,”!?. E importante salientar, que
estes ultimos podem preceder os sintomas cardiacos ou
constitucionais!’. O risco de embolizagdo parece ser
inversamente proporcional ao tamanho do tumor mas
directamente relacionavel com a consisténcia do mesmo,
sendo maior nos tumores moéveis ¢ deformaveis'?. A
incidéncia de embolizagdo a partir de mixoma da A.E.
pode ser tdo alta como 45%, com envolvimento cerebral
em metade dos casos.!*??

O mixoma cardiaco é uma etiologia rara de AVC
isquémico®!3. Estudos sugerem que o mixoma auricular
existe em 0,5% dos doentes com AVC agudo, sobretudo
atingindo as mulheres com mais de 50 anos, € compro-
metendo os territorios da circulagdo anterior e posterior.
O conceito de que a isquémia da circulagdo posterior era
quase exclusivamente trombdtica comparativamente com
a etiologia embdlica, tem-se vindo a modificar, aceitan-
do-se presentemente que 15 a 20% dos émbolos proveni-
entes do coragfio atingem a circulagfo posterior.1%

As manifesta¢Ges neuroldgicas de mixoma resultam de
émbolos de tecido mixomatoso e/ou de trombos aderen-
tes & superficie do tumor!>!7. A embolizagdo a nivel dos
vasos cerebrais pode traduzir-se por: 1 - Enfartes que
podem ser multiplos, recorrentes, manifestando-se antes
ou apés a ressecgdo cirurgica®!”!8; 2 - Crescimento de
émbolos de mixoma que se podem comportar como
metastases»'4; 3 - Aneurismas ou pseudoaneurismas,
resultantes da aderéncia do tecido mixomatoso ao endo-
télio do vaso, invasio e deformagio deste!»'%20, que pode
romper € formar hematomas?!. Os aneurismas, assim
como as metastases sdo manifestagdes raras, podem ser
multiplos concomitantes com o mixoma cardiaco, ou
manifestarem-se tardiamente apds ressecgdo do tumor. A
primeira descri¢do na literatura, com confirmagio histo-
légica, de hematomas resultantes de embolizag¢do de
mixoma cardiaco, foi em 1974 por Frank et al*2,

O caso clinico descrito, colocou varias dividas quanto
a etiologia dos hematomas cerebelosos aparecidos ao 7°
més de po6s operatério de cirurgia cardiaca. Saliente-se
que estes hematomas se formaram no mesmo territorio
vascular dos enfartes registando-se um aumento de tama-
nho dos mesmos e formagdo de novos, num curto perio-
do de tempo, conforme identificados pelas TAC-CE, ndo
se encontrando a doente, nessa altura sob terapéutica
antiagregante plaquetaria ou anticoagulante oral.

A evolugéo clinica, conjuntamente com a informagédo
obtida na literatura consultada, levou-nos a especular sobre
a etiologia destes hematomas. Colocamos a hipétese de
uma eventual invasdo das paredes arteriais por material
embodlico mixomatoso que levasse & formag8o de pequenos
aneurismas cuja posterior ruptura conduzisse a formagio
de hematomas. Ndo foi“pedida arteriografia cerebral para
comprovar esta hipotese dada a gravidade do quadro clini-
co de hipertens@o intracraneana que justificou intervengio
neurocirirgica urgente. Também o exame anatomo-patolo-
gico da pega operatoria ndo pode contribuir para esclarecer
a hipétese por nds equacionada, em virtude de correspon-
der somente a excisdo subtotal de um grande hematoma
com alguns sinais de organizagdo, e por essa razdo ndo foi
evidenciado a eventual presenga de tecido mixomatoso.



HEMATOMAS CEREBELOSOS EM DOENTE COM MIXOMA AURICULAR

Por outro lado, o aspecto tomodensitométrico tdo atipi-
co em relagdo ao habitualmente observado nos hemato-
mas, a sua multiplicidade e a sugestdo de provaveis
hemorragias sucessivas na mesma lesdo apoiam a nossa
hipétese diagndstica.

Nio excluimos o facto de a doente, nas 4 primeiras
semanas de pos operatorio cardiaco ter estado anticoagu-
lada com varfarina. No entanto, houve controle laborato-
rial regular com valores de INR entre 2-2.5, assim como
o controle de TAC-CE nio evidenciou qualquer imagem
sugestiva de hematoma. Julgamos que, por si s0, a anti-
coagulagdo oral, abandonada havia seis meses, € sem
historia prévia de traumatismo craneano, ndo justificaria
a origem dos hematomas posteriormente formados.

Os mixomas sdo verdadeiras neoplasias, classificadas
como benignas sob o ponto de vista histoldgico, mas
com um potencial comportamento maligno, pelo que a
ressecgdo cirirgica imediata radical é o tratamento de
escolhal7%22,
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