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CASO CLINICO
Coracao carcinéide - a propoésito de um caso clinico
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PALAVRAS-CHAVE Resumo Os autores apresentam o caso de uma doente de 76 anos, com o diagndstico de tumor
Doenca carcinoide neuroendocrino do cego desde 2004 com metastizacdo hepatica, e com sindrome carcindide
cardiaca; desde septembro de 2010. A doente realizou ciclos de quimioterapia de forma intermitente,
Ecocardiografia pelo que manteve sintomas e agravamento das lesdes secundarias. Desde junho de 2011 apre-
transtoracica; senta sinais e sintomas compativeis com insuficiéncia cardiaca direita, ficando internada em
Ecocardiografia setembro de 2011. Nesta sequéncia realizou ecocardiograma transtoracico bi e tridimensional
tridimensional que revelou cavidades direitas dilatadas e folhetos das valvulas tricUspide e pulmonar espes-

sados, fixos, condicionando insuficiéncia tricispide grave e estenose e insuficiéncia pulmonar
ligeiras, sugestivas de doenca carcindide cardiaca. Os autores discutem a relevancia clinica
da ecocardiografia transtoracica, e, atualmente, da ecocardiografia tridimensional, como o
método de investigacao de escolha nestes casos, ao permitir avaliar de forma Unica as valvulas
e o aparelho subvalvular.

© 2011 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos os
direitos reservados.
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Carcinoid heart

disease; Abstract We describe the case of a 76-year-old woman, diagnosed with a neuroendocrine
Transthoracic tumor of the cecum in 2004, with liver metastases and carcinoid syndrome since September
echocardiography; 2010. The patient had been treated intermittently with chemotherapy cycles, and remained
Three-dimensional symptomatic, with worsening secondary lesions. In June 2011 she began to present signs and
echocardiography symptoms of right heart failure and was hospitalized in September 2011. Transthoracic two-

and three-dimensional echocardiography revealed enlarged right atrium and ventricle and
thickened and fixed tricuspid and pulmonary valve leaflets, causing severe tricuspid regur-
gitation and mild pulmonary regurgitation and stenosis, suggestive of carcinoid heart disease.
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The authors discuss the clinical importance of transthoracic echocardiography, and the more
recent three-dimensional echocardiography, as the diagnostic exam of choice in these cases,
as it is especially suitable for assessing the valves and subvalvular apparatus.
© 2011 Sociedade Portuguesa de Cardiologia Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reser-
ved.

Introducéo Caso clinico

Os tumores carcindides, cuja incidéncia na populacao geral
é de 1 em cada 100 000 individuos, sdo neoplasias malignas
raras que se originam das células enterocromafins localiza-
das no trato gastrointestinal ou pulmdes’-2.

Aquando do diagnostico, 20 a 30% dos doentes tém
doenca disseminada e apresentam-se com sindrome carci-
noide, caracterizada por flushing, diarreia e broncospasmo.
Esta sindrome é causada pela producao tumoral de seroto-
nina e de outras substancias vasoativas’.

Aproximadamente 50 a 60% dos doentes com sindrome
carcindide apresentam doenca carcinéide cardiaca. O seu
desenvolvimento esta relacionado com a producao de
substancias vasoativas secretadas pelas células tumorais
metastaticas no figado, que atingem o coracao direito, e
que causam a deposicao de tecido fibroso no endocardio.
Os estudos mais recentes sugerem que a prevaléncia de
doenca carcindide cardiaca tem diminuido, em virtude
da introducdo de analogos da somatostatina e de outras
terapias antitumorais que levam a reducao do tumor e, con-
sequentemente, dos seus produtos secretdrios®>.

Inicialmente a doenca carcindide cardiaca é bem tole-
rada, podendo os doentes manter-se em classe funcional |
da New York Heart Association (NYHA) mesmo apresentando
lesdes valvulares graves no coracao direito. Contudo, com o
progredir da doenca carcindide cardiaca, surgirdo os sinais
e sintomas tipicos de insuficiéncia cardiaca direita.

As caracteristicas ecocardiograficas encontram-se bem
definidas, e classicamente os folhetos e o aparelho sub-
valvular das valvulas tricUspide e pulmonar apresentam-se
espessados, com excursao dos folhetos reduzida, fazendo
com que estes se encontrem fixos e nao coaptem. Desta
forma, pode ocorrer uma combinagdo de insuficiéncia e
estenose valvulares. Na maioria dos doentes com doenca
carcindide cardiaca ocorre envolvimento da valvula tricls-
pide com ou sem envolvimento da valvula pulmonar. As
lesdes valvulares no coracao esquerdo estao presentes em
aproximadamente 15% dos doentes com doenca carcinéide
cardiaca. Estas também se caracterizam por espessamento
difuso dos folhetos valvulares, contudo de modo menos
agressivo do que no coracao direito. Ligeiro derrame peri-
cardico ocorre em cerca de 10% dos doentes, enquanto a
presenca de metastases cardiacas é muito rara®.

No presente artigo apresentamos o caso de uma
doente com sindrome carcindide em que a ecocardiogra-
fia transtoracica bidimensional, e, subsequentemente, a
ecocardiografia transtoracica tridimensional visualizaram
adequadamente as estruturas, sendo possivel estabelecer
o diagnostico de doenca carcindide cardiaca, sem o recurso
a ecocardiografia transesofagica.

Descrevemos o caso de uma doente de 76 anos, sem ante-
cedentes pessoais relevantes, com o diagnostico de tumor
neuroendécrino do cego com padrao insular desde janeiro
de 2004, apo6s hemicolectomia direita, seguida desde entao
em Consulta de Oncologia Médica.

A tomografia computorizada abdominal e a cinti-
grafia com 111In-Pentatredtido (octreoscan) revelaram
metastizacdao hepatica, pelo que iniciou tratamento palia-
tivo com interferao-alfa 5 milhées de unidades (MU) 3 vezes
por semana. Em abril de 2004 foi submetida a exérese de
cinco metastases hepaticas, a ooforectomia bilateral e a
exérese de nodulo peritoneal. O diagndstico histologico de
todos os fragmentos revelou tumor carcinédide, pelo que foi
mantida a terapéutica com interferao-alfa.

Em marco de 2005, em octreoscan de reavaliacao foi
documentado o desaparecimento das lesdes hepaticas,
mantendo-se a doente em vigilancia. Em janeiro de 2007,
apesar de clinicamente assintomatica, apresentou captacao
hepatica no octreoscan realizado e elevacao de acido 5-
hidroxi-indolacético, tendo indicacao para terapéutica com
interferao ou quimioterapia, contudo a doente recusou qual-
quer terapéutica.

Em setembro de 2010 apresenta episodios esporadicos
de flushing, de diarreia e broncospasmo, tendo, nesta oca-
sido, por sindrome carcindide, iniciado terapéutica com
octreotido, que apesar da ligeira melhoria clinica da sinto-
matologia, suspendeu em dezembro de 2010 por intolerancia
(nauseas, vomitos e dor abdominal).

Desde janeiro de 2011 a doente apresenta queixas de
cansaco para esforcos progressivamente menores e progres-
sao da doenca, com agravamento das lesdes hepaticas, pelo
que inicia quimioterapia oral com capecitabina, que suspen-
deu apos quatro ciclos por intolerancia (nauseas, vomitos e
diarreia). A doente manteve sintomas de sindrome carci-
noide e agravamento das lesdes secundarias, mas recusou
sempre tratamento dirigido.

Desde junho de 2011 a doente refere o aparecimento de
edema dos membros inferiores, aumento do volume abdomi-
nal e cansaco de agravamento progressivo, razao pela qual
foi internada em setembro de 2011 com a hipotese diagnos-
tica de insuficiéncia cardiaca descompensada.

A observacao apresentava pele e mucosas desidratadas e
descoradas, figado palpavel 4 cm abaixo do rebordo costal
direito, sinal de onda liquida positivo e edema dos membros
inferiores até a raiz da coxa.

Dos exames complementares de diagndstico realizados
sao de destacar o eletrocardiograma na admissao (Fig. 1) que
revelava ritmo sinusal, com frequéncia cardiaca de 70/min,
com baixa voltagem do QRS em todas as derivacdes.
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Figura 1

A radiografia do torax realizada na admissao apresen-
tava apagamento dos seios costofrénicos esquerdo e direito,
sendo compativel com derrame pleural bilateral.

Foi submetida a exame de ecocardiograma transtoracico,
em que se realizaram imagens com recurso a ecocardiografia
tridimensional (Figs. 2 e 3).

0 ecocardiograma transtoracico revelou dimensées nor-
mais do ventriculo esquerdo e espessura das paredes
normais, sem alteracoes segmentares da contratilidade,
com funcao sistélica global conservada. As cavidades direi-
tas estavam dilatadas (Fig. 2-A), com boa funcéo sistdlica
global do ventriculo direito (tricuspid annular plane systolic
excursion de 22 mm), nao se detetando gradiente significa-
tivo entre o ventriculo direito e a auricula direita (Fig. 2-D).
Era possivel observar o espessamento dos folhetos da val-
vula tricUspide, que nao coaptam em sistole, condicionando
insuficiéncia tricispide grave (Fig. 2-B), pormenor este mais
evidente nas imagens de ecocardiografia transtoracica tridi-
mensional (Figuras 2-C1 e 2-C2).

A valvula pulmonar apresentava cuspides espessadas,
condicionando estenose pulmonar ligeira (Fig. 3-C) e insufi-
ciéncia pulmonar também ligeira (Fig. 3-B).

A doente foi medicada com furosemida (40 mg/dia),
ramipril (10 mg/dia) e espironolactona (50 mg/dia), man-
tendo a recusa por quaisquer outras terapéuticas. Tem alta
a 28 de outubro de 2011, clinicamente melhorada.

Discussao e conclusoes

Os efeitos cardiovasculares da doenca carcindide cardiaca
incluem para além de lesdes estruturais (espessamento, com
deposicao de tecido fibroso no endocardio, classicamente,
envolvendo o coracao-direito), alteracées hemodinamicas
importantes®’.

Sem intervencao ou terapéutica dirigida, a doenca car-
cinbide cardiaca podera desenvolver-se progressivamente,
causando insuficiéncia cardiaca direita sintomatica, como
no caso clinico descrito pelos autores®.

Os autores descrevem um caso clinico em que a doente
apresenta no eletrocardiograma realizado na admissao baixa
voltagem do QRS. Esta alteracao eletrocardiografica é muito
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Eletrocardiograma de 12 derivacdes efetuado na admissao, mostrando baixa voltagem do QRS em todas as derivacoes.

prevalente nos doentes com doenca carcindide cardiaca,
podendo ser uma das «chaves» iniciais para o diagndstico,
apesar da sua baixa sensibilidade.

No caso clinico que descrevemos, documentamos as
alteracoes valvulares mais frequentes da doenca carcindide:
a insuficiéncia tricUspide (a valvula triclspide encontra-se
envolvida em praticamente todos os casos de doenca carci-
noide cardiaca) e a estenose pulmonar.

Em muitos doentes, tal como no caso que apresentamos,
os folhetos e o aparelho subvalvular encontram-se espes-
sados, levando a retracdo dos folhetos, a sua fixacdo e a
nao coaptacao, permanecendo a valvula, deste modo, em
posicao semiaberta. Funcionalmente podera ocorrer uma
combinacdo de insuficiéncia com estenose valvular, sendo
a combinacao destas lesoes que condiciona o maior compro-
misso hemodinamico. Assim, a estenose pulmonar podera
agravar a insuficiéncia tricuspide, podendo a gravidade da
estenose pulmonar ser subestimada devido ao baixo débito
cardiaco e ao elevado volume regurgitante trictspide.

A auricula direita e o ventriculo direito estao tipica-
mente dilatados, ocorrendo movimento paradoxal do septo
interventricular, devido a sobrecarga de volume ventricular
direita. Contudo, a funcado do ventriculo direito permanece
conservada até uma fase tardia no curso da doenca carci-
noide cardiaca®.

Apesar de o diagndstico ser frequentemente realizado
por ecocardiografia transtoracica, a tomografia computori-
zada e a ressonancia magnética cardiacas podem adicionar
informacdes anatomicas e funcionais relevantes, particular-
mente na avaliacao valvular, da funcao ventricular direita e
do volume das cavidades direitas*®.

Desde a Ultima década, a cromogranina A (CgA) é um
marcador bem estabelecido para o diagnéstico de tumo-
res neuroendocrinos, enquanto o N-terminal do pro-péptido
natriurético cerebral (NT-proBNP) é um biomarcador impor-
tante de disfuncao ventricular. A este respeito Korse et al.
avaliaram o valor diagnostico e progndstico da CgA e do NT-
proBNP em doentes com doenca carcindide cardiaca com
insuficiéncia tricispide, concluindo que ambos os marca-
dores eram importantes no diagnostico e que o seu valor
conjunto se associava a um pior progndstico’.
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Figura 2  Envolvimento carcindide da valvula tricispide. A - Apical 4 camaras, em sistole, que revela dilatacao das cavidades
direitas, com folhetos da valvula tricispide espessados, que ndo coaptam, em posicao semiaberta. B - Doppler-cor demons-
trando insuficiéncia tricUspide grave. C - Pormenor em ecocardiografia tridimensional, com comparacao das valvulas tricUspide
e mitral, observado da face ventricular. C1 - Pormenor de ecocardiografia tridimensional, em diastole, mostrando folhetos da val-
vula tricUspide fixos, imdveis, espessados quando comparados com os folhetos da valvula mitral. C2 - Pormenor de ecocardiografia
tridimensional, em sistole, revelando o encerramento da valvula mitral e o ndo encerramento da valvula tricispide. D - Doppler
continuo que revela a insuficiéncia tricspide. VT - Valvula tricuspide; VM - Valvula mitral.

Figura 3  Envolvimento carcindide da valvula pulmonar. A - Trato de saida do ventriculo direito. Folhetos da valvula pulmonar
espessados. B — Doppler-cor que mostra fluxo diastdlico ligeiramente turbulento de insuficiéncia pulmonar ligeira. C - Doppler
continuo que revela estenose pulmonar ligeira. RVOT - trato de saida do ventriculo direito; VP - Valvula pulmonar.
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Com este caso, os autores também pretenderam salientar

a importancia da ecocardiografia transtoracica bidimensio-
nal e, cada vez mais da ecocardiografia tridimensional, no
diagndstico da doenca cardiaca carcindide e na adequada
caracterizacao das lesoes valvulares.
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