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A Historia Natural dos Tumores Cardiacos Primarios em Criancas foi

Modificada Recentemente?

Has the Natural History of Primary Heart Tumors in Children Been Modified Recently?
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Nesta edigao dos Arquivos Brasileiros de Cardiologia,
Camargo et al.," apresentam sua experiéncia de 30 anos no
diagndstico de tumores cardiacos primarios durante a vida fetal.!

Os autores focaram no grupo dos rabdomiomas, tumor
cardiaco mais prevalente em fetos relatado na literatura® e
em sua casufstica.

Conforme afirmam Camargo etal.," os rabdomiomas cardiacos
podem sofrer regressao espontanea e somente quando causarem
obstrugao da via de saida ou arritmias que resistam ao tratamento
médico a resseccao cirdrgica pode ser necessaria. No entanto, uma
abordagem terapéutica nao invasiva foi recentemente adotada,
com terapia materna com inibidores de mTOR e, se necessério
devido ao crescimento persistente do tumor, tratamento pés-natal
do paciente.> Além disso, a maioria dos pacientes diagnosticados
em vida fetal com rabdomiomas mudiltiplos também apresentam o
complexo de esclerose tuberosa, e as manifestagdes sistémicas -
inclusive as neurolégicas - devem ser convenientemente tratadas.

mTOR é uma quinase que integra varios sinais para controlar
o crescimento e a tradugao celular. O complexo da esclerose
tuberosa deriva da presenca de variantes de genes que codificam
proteinas que, em condi¢des normais, inibem a ativagao da via
mTOR. Mutagoes nestas proteinas podem resultar na ativagao
permanente do mTOR e na proliferagao celular descontrolada.*

Sirolimus e everolimus sao os medicamentos utilizados para
inibir o crescimento de rabdomiomas, mas foram inicialmente
utilizados como imunossupressores em transplantes de 6rgaos
e também no tratamento de linfangioleiomiomatose em adultos
(LAM). Foi relatada regressao completa dos rabdomiomas
cardfacos apds o uso desses inibidores de mTOR.>*

No Brasil, o Sirolimus estd hoje disponivel para pacientes
do Sistema Unico de Satde (SUS) apéds indicagdo clinica. O
periodo de estudo de Camargo et al.," entretanto, foi de 30
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anos e, para a maioria de seus pacientes, os medicamentos
inibidores de mTOR nao estavam disponiveis.

Considerando a ampla utilizagio dessas drogas em todo o
mundo, pode-se considerar que uma histéria natural modificada
dos rabdomiomas fetais ainda nao foi descrita.

Outro procedimento considerado modificador de neoplasias
cardiacas inoperaveis é o transplante cardfaco.” As vezes utilizado
como opgao para neoplasias recorrentes malignas ou ndo malignas,
o transplante pode ser o procedimento de escolha para tumores
localizados em topografias criticas. Também tem sido realizada
em lactentes e criangas para tumores que ocupem grande parte
das paredes ventriculares, como ocorre frequentemente com
fibromas. Alguns relatos de criangas pequenas com fibromas
cardiacos submetidas a transplante ja foram publicados.®

Neonatos com hamartomas cardiacos mais raros se
beneficiariam da mesma terapia, por exemplo, casos de
hamartomas de cardiomiécitos maduros, que, embora nao
sejam infiltrativos, podem ocupar grandes areas das paredes
ventriculares.

Morfologia das lesoes nodulares do coracao fetal e
neonatal

As lesoes nodulares mais frequentes do coragao fetal e neonatal
sao os rabdomiomas e os fibromas, considerados hamartomas.

Nas células do rabdomioma, a falta de marcadores imuno-
histoquimicos proliferativos indica que essas lesdes sao mais
provavelmente hamartomas do que verdadeiras neoplasias.’

Embora os rabdomiomas sejam frequentemente lesdes
mdltiplas e bem demarcadas, os fibromas sao geralmente
Gnicos e tém limites infiltrativos (Figura 1).

Histologicamente, rabdomiomas e fibromas também
sdo bastante distintos. Os primeiros sdo compostos por
células vacuoladas grandes e poligonais com limites claros
e ocasionalmente finos filamentos de citoplasma que unem
o nicleo a membrana celular, dando-lhes a aparéncia de
“células em aranha” (Figura 2).

Por outro lado, os fibromas apresentam células fusiformes
bem orientadas (fibroblastos) imersas em um estroma
colagénico denso, que aprisiona células miocardicas normais
na periferia da lesao (Figura 2).

Em resumo, os avangos nos métodos diagndsticos e
terapéuticos ja alteraram o prognéstico de criangas nascidas
com tumores cardfacos primarios. A esperanga é que haja
mais avangos para que o tratamento da maioria dos tumores
possa ser iniciado ainda durante a vida fetal.
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Figura 1 - Aspectos macroscépicos dos tumores cardiacos primarios mais frequentes em neonatos. O painel a) mostra um coragdo neonatal com multiplos
rabdomiomas no interior das cdmaras cardiacas esquerdas, de diferentes tamanhos (setas). No painel b) observamos o coragao de um neonato com uma enorme
massa intramural (septal) esbranquicada, substituindo parcialmente o miocardio e também projetando-se para dentro da cavidade ventricular (asteriscos). AE:
atrio esquerdo.

Figura 2 - Caracteristicas histologicas de rabdomioma e fiboroma. Em a) um rabdomioma ventricular tipico apresenta grandes células vacuolizadas, algumas com
aparéncia de “células em aranha” (setas pretas). O painel b) mostra a periferia de um fibroma cardiaco, com células miocardicas aprisionadas (setas brancas)
entre o denso estroma de colageno (azul). Coloragdo hematoxilina-eosina e tricrémico de Masson, respectivamente.
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