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CASO CLINICO
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PALAVRAS-CHAVE Resumo As doencas do pericardio apresentam-se como uma patologia particular do foro car-
Pericardite diovascular. Os seus componentes etioldgicos e a gestao diagnostica e terapéutica nao estao tao
constritiva; bem compreendidos e estudados, comparativamente com outras areas, como a doenca coro-
Mesotelioma naria ou valvulopatias. Maioritariamente, a etiologia & benigna, mas a sua proporcao diminui a

medida que a apresentacao e evolucao clinicas sao mais exuberantes.

Os autores descrevem um caso de um homem de 35 anos de idade, sem antecedentes clinico-
patoldgicos de relevo conhecidos, que se apresenta num Servico de Urgéncia com o que aparenta
ser um episodio de pericardite aguda de etiologia idiopatica. Contudo, ao longo de cinco meses,
evolui desfavoravelmente, com necessidade de orientacao para pericardiectomia por pericar-
dite constritiva. Apenas no bloco operatorio foi feito o diagnostico etioldgico final. Tratava-se
de um caso muito raro de neoplasia primaria do pericardio, um mesotelioma.
© 2012 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos os
direitos reservados.
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Abstract Among cardiovascular diseases, pericardial disease has specific characteristics. Its
etiology, diagnosis and medical management are not as well understood as in coronary and
valvular heart disease. In most cases, its cause is benign, although the proportion decreases
with more severe clinical presentation.

The authors present the case of a 35-year-old man with no relevant past medical history,
who went to the emergency department with what appeared to be an idiopathic case of acute
pericarditis. However, over the following five months, there was an unfavorable evolution to
constrictive pericarditis, requiring pericardiectomy. The final diagnosis was only made following
surgery - a rare case of a primary pericardial tumor, a mesothelioma.
© 2012 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights
reserved.
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Introducao

As doencas pericardicas geram frequentemente dudvidas
quanto a etiologia e terapéutica, nao envolvendo o con-
senso de outras areas do foro cardiovascular. Contudo, o
prognostico é geralmente favoravel, nao sendo necessarias
intervencdes invasivas ou investigacdo extensa'.

As neoplasias primarias cardiacas malignas sao raras,
especialmente com origem no pericardio, mais vezes
afetado por metastases?. Assim, a «tipificacdo» da
apresentacao clinica, bem como da orientagao diagnostica
e terapéutica, sdo dificultadas pelos poucos casos descritos
na literatura?.

Caso clinico

Paciente do sexo masculino com 35 anos de idade, cauca-
siano, trabalhador na construcao civil, sem antecedentes
clinico-patolégicos de relevo conhecidos e sem medicacao
regular no domicilio.

Em novembro de 2008, recorreu ao Servico de Urgén-
cia por dor toracica opressiva, persistente, com irradiacao
para os ombros, agravada pela inspiracdo profunda e decu-
bito dorsal, sem outros sintomas acompanhantes e sem
alteracdes ao exame fisico. O eletrocardiograma revelou
ritmo sinusal com supradesnivelamento concavo do seg-
mento ST difuso e infradesnivelamento do segmento PR
nas derivacdes inferiores. O controlo analitico e a radiogra-
fia do térax estavam dentro dos parametros normais. Com
o diagnostico de pericardite aguda de provavel etiologia idi-
opatica, o paciente foi medicado com acido acetilsalicilico
por via endovenosa, apresentando melhoria sintomatica.
Recebeu alta para o domicilio com prescricao de acido ace-
tilsalicilico e orientacédo para a consulta de cardiologia. Foi
observado um més depois, apresentando-se assintomatico, e
realizou ecocardiograma, que evidenciou derrame pericar-
dico de médio volume, sem mais alteracdes significativas.
Ficou medicado no ambulatoério com colquicina e ibupro-
feno.

Quatro meses depois, em fevereiro de 2009, voltou
ao servico de urgéncia por dor interescapular pleuritica
e dispneia de novo para médios esforcos com 15d de
evolucao. O exame fisico revelou auscultacdo cardiaca nor-
mal, auscultacao pulmonar com diminuicdo do murmurio
vesicular e da transmissao das vibracdes vocais na base
direita, e turgescéncia venosa jugular aumentada a 45°,
sem sinal de Kussmaul ou pulso paradoxal. Realizou controlo
ecocardiografico (Figura 1), que revelou funcdo sistolica
biventricular conservada, sem dilatacao de cavidades, com
espessamento do pericardio e derrame circunferencial de
pequeno volume, com aspeto organizado associado, sem
variacao significativa dos fluxos transvalvulares com os ciclos
respiratorios. O eletrocardiograma mostrou evolugao para
inversao difusa da onda T, sem alteracdes dos segmentos ST
ou PR. O estudo analitico foi sobreponivel e a radiografia do
torax evidenciou derrame pleural basal direito de pequeno
volume. Foi internado para estudo de derrame pericardico
organizado em aparente evolucdo para pericardite efusivo-
constritiva de etiologia desconhecida.

O estudo etiologico alargado, que incluiu toraco-
centese, marcadores de autoimunidade, rastreio séptico
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Figura1 Ecocardiograma realizado ap6s segunda recorréncia
ao Servico de Urgéncia. Evidéncia de espessamento pericar-
dico com derrame de pequeno volume associado com aspeto
organizado.

(serologias infecciosas, hemoculturas e analise micro-
biolégica de liquido pleural), prova tuberculinica e
funcédo tirdidea, foi negativo. Também realizou tomogra-
fia computorizada do torax/abdomen/pelve, que mostrou
espessamento difuso do pericardio sem derrame signifi-
cativo, adenopatias paratraqueais com 28 mm de maior
dimensao, de aparente natureza inflamatéria, e derrame
pleural bilateral, mais evidente a direita. Foi orientado
para a realizacdo de cateterismo cardiaco, no qual se
observou elevacao e igualizacao das pressoes auriculares e
ventriculares diastolicas (32 mmHg), com curvas de pres-
sao intraventricular em forma de «raiz quadrada» e com
variabilidade respiratdria sugestiva de interdependéncia
interventricular, sem doenca coronaria angiografica ou val-
vulopatias associadas. Nao foi realizada pericardiocentese,
uma vez que o derrame pericardico nao era significativo e,
como tal, a «janela» de seguranca para a sua realizacao
era pequena. Clinicamente melhorado, teve alta para o
domicilio com o diagndstico de pericardite constritiva, a
aguardar chamada breve para pericardiectomia eletiva.
Nesse periodo, o paciente apresentou novo agravamento cli-
nico com insuficiéncia cardiaca descompensada e episodios
de dor retroesternal intensa associada a hipotensao, sendo
reinternado uma semana apds a alta.

Neste novo internamento, realizou duas toracocenteses
terapéuticas por derrame pleural marcado (mais acentuado
a direita) e colonoscopia por dor abdominal com retorragias
de novo, que revelou mucosa sigmoideia friavel, congestio-
nada e sangrante, histologicamente compativel com colite
isquémica.

Foi transferido para o centro cirlrgico de referéncia,
cinco meses apos o inicio do quadro clinico, para tentativa
de pericardiectomia. Intraoperatoriamente, verificou-se a
existéncia de um processo neoplasico fibroso e infiltrativo
do coragdo, mais acentuado ao nivel da auricula direita e
grandes vasos, o que impossibilitou a sua resseccao. Por
instabilidade hemodinamica com necessidade de suporte
vasopressor e ventilatorio invasivo, o paciente foi admitido
na unidade de cuidados intensivos polivalentes. O eco-
cardiograma de controlo demonstrou depressao moderada
da funcao sistolica biventricular com movimento anémalo
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Figura 2

Exame histoldgico de peca pericardica ressecionada
durante a cirurgia. Presenca de neoplasia mesotelioide com
areas de predominio epitelioide e outras fusiformes.

do septo interventricular, derrame pericardico de médio
volume e fluxo transmitral com significativa variabilidade
respiratoria. O paciente acabou por falecer 3 dias depois.

O exame anatomopatoldgico revelou neoplasia maligna
epitelioide de padrao em toalha e com areas trabecula-
res, mas também areas fusiformes (Figura 2). A analise
imuno-histoquimica apresentou imunorreatividade das célu-
las neoplasicas para citoqueratina 7 e AE1/AE3 e multifocal
para calretinina e citoqueratina 5, o que, juntamente com
a auséncia de evidéncia de atingimento da pleura, levou ao
diagnostico final de mesotelioma bifasico pericardico prima-
rio.

Discussao

As doencas do pericardio nao sao raras e, habitualmente, o
diagndstico nao necessita de meios invasivos. No entanto,
a identificacao etioldgica precisa costuma ser um desafio.
As manifestagcdes clinicas mais ligeiras como pericardite
aguda ou derrame pericardico de volume néo significativo
(muitas vezes, um achado acidental) tém, na sua maio-
ria, uma origem idiopatica (presumivelmente viral na sua
maior proporcao) e prognostico favoravel. A medida que a
apresentacao clinica agrava, como pericardite recorrente,
derrames pericardicos crénicos de médio-grande volume,
tamponamento pericardico ou pericardite constritiva, a eti-
ologia idopatica mantém-se ainda como a mais frequente,
mas em menor proporcao'. Assim, devem ser pondera-
das estratégias invasivas como a pericardiocentese, pelo
seu risco de complicagdes. Este procedimento diagnos-
tico (e também, por vezes, terapéutico) fica reservado
aos pacientes com tamponamento pericardico, derrame
pericardico de médio-grande volume croénico ou suspeita
de etiologia grave (pericardite purulenta ou neoplasia, na
presenca de «janela» suficiente para a realizacao segura da
técnica)’.

Os tumores cardiacos primarios sao relativamente raros,
sendo os tumores secundarios muito mais frequentes
(20-40 vezes), ocorrendo em cerca de 15% das neoplasias

malignas. Dos tumores primarios, apenas 25% sdo malignos
e o diagnastico é, habitualmente, dificil. A ecocardiografia
€ a técnica de imagem principal para o diagndstico. Toda-
via, outras técnicas, como a tomografia computorizada,
ressonancia magnética e a ecocardiografia-3D, oferecem
maior acuidade?. As cintigrafias com radioisotopos também
apresentam um papel diagnodstico e de estratificacao, a
semelhanca de outras neoplasias®. O diagnéstico definitivo
é sempre dado pela analise histologica’. A apresentacédo
clinica pode ser bizarra ou, por outro lado, mimetizar
etiologias benignas’.

Os mesoteliomas sao tumores raros e bastante agressi-
VOSs, com origem em serosas, entre as quais o pericardio, e
associados a exposicao aos asbestos por mecanismos ainda
nao totalmente compreendidos. Apresentam fraca resposta
as diversas modalidades de tratamento atualmente dispo-
niveis, incluindo as combinadas. Contrariamente a outros
tumores, nao se conhece um estadio inicial ndo metasta-
tico. Como tal, a pesquisa de biomarcadores surge com
importancia reforcada para auxilio no diagndstico precoce
e orientacdo terapéutica. No entanto, a baixa incidéncia
destes tumores dificulta a investigacao dos defeitos molecu-
lares associados. Apesar de terem sido identificados varios
marcadores com potencial diagnostico, prognostico e para
orientacdo terapéutica, tais como a osteopontina, meso-
telina, metaloproteinases, fatores de crescimento ou de
angiogénese, os achados na literatura nao sao concordan-
tes e a sua utilizacdo na pratica clinica ainda esta em
evolucao®.

Como seria de esperar, o mesotelioma pericardico prima-
rio é extremamente raro (incidéncia estimada de 0,0022%
num grande estudo com cerca de 500 000 autdpsias), mas,
ainda assim, o tumor pericardico primario mais comum?®.
Pode apresentar-se como uma massa localizada ou difusa,
estando descritos trés tipos histologicos: epitelioide, fusi-
forme e bifasico (quando ocorrem os tipos epitelioide e
fusiforme simultaneamente)®. Ao contrario dos mesote-
liomas pleurais, ndo tem sido encontrada uma relacao
sustentada com a exposicao aos asbestos, como no caso
particular deste caso clinico®.

Poucos casos tém sido descritos na literatura e é infre-
quente o diagndstico antemortem?®. Parece ocorrer um
predominio de incidéncia no sexo masculino (3:1) e entre
a quinta e sétima décadas de vida, apesar de ja existirem
casos descritos em idades extremas’. A apresentacao cli-
nica pode atravessar todo o espectro de manifestacoes das
doencas do pericardio, desde as mais ligeiras até ao estadio
final de pericardite constritiva®. O mesotelioma pericardico
apresenta fraca resposta a radioterapia. A quimioterapia
pode reduzir a massa tumoral, mas apenas a resseccao cirdr-
gica pode ser curativa nas formas localizadas®'°. Todavia,
0 prognostico é péssimo, ja que a apresentacédo clinica é
geralmente tardia. A sobrevida mediana é de apenas seis
meses apos o inicio de sintomas, podendo a pericardiecto-
mia (frequentemente parcial) ser paliativa na presenca de
pericardite constritiva®.

No caso deste paciente, a resseccao foi incompleta, pelo
que nao foi possivel resolver a instabilidade hemodinamica.
Também interpretamos a ocorréncia de colite isquémica em
provavel contexto de ma perfusdao, embora consideremos
nao ser possivel excluir evento embdlico no contexto de
malignidade.
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Conclusao

Ao contrario da maioria dos casos de doenca pericardica,
este demonstra a evolucdo clinica desfavoravel de um
paciente jovem apds um episddio de pericardite aguda.
O diagnostico final foi apenas realizado por analise his-
tologica apds resseccao cirlrgica parcial e o paciente ter
falecido.

A suspeicao de causas malignas nas doencas do peri-
cardio deve ser maior quando os pacientes apresentam
evolucao clinica desfavoravel e refrataria a terapéutica
instituida. Mesmo utilizando as diversas técnicas de ima-
gem atualmente disponiveis, s6 o exame histoldgico pode
dar o diagnostico definitivo e, nesse sentido, a analise
do liquido pericardico apds pericardiocentese pode ser
elusiva.
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