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Resumo Descrevemosum caso de teratoma intrapericardico, tumor cardiaco primario raro,

usualmente encontrado em neonatos e lactentes. Oteratoma pode causarinsu“ciéncia respira-
téria, grande acumulo de liquido pericardico e compressaocardiaca, levando & morte no periodo
intrauterino ou neonatal. O presente casoé raro, pois setrata de umajovem de 16 anos, assin-
tomatica, portadora de tumor intrapericardico em achado ecocardiogra“co. Ascaracteristicas a
ressonanciamagnética cardiaca sugeriram cisto pericardico complexo. Elafoi submetida a cirur-

gia para retirada do tumor e o diagnéstico de teratoma foi “rmado pelo estudo histopatolégico.

O acompanhamento clinico mostrou-se de boa evolugio.

© 2017 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos os
direitos reservados.

Late incidental diagnosis of intrapericardial teratoma - A case report

Abstract Wereport a caseof intrapericardial teratoma, which is a rare primary cardiac tumor
usually found in newborns and infants. Cardiac teratomas can cause respiratory failure, large
accumulations of pericardial "uid and cardiac compressionleading to death in the intrauterine

or neonatal period. The case described is rare because it is of a 16-year-old asymptomatic
girl with an intrapericardial tumor as an incidental echocardiographic “nding. Cardiac magne-
tic resonance imaging showed a complex pericardial cyst. Due to the potential for malignant
evolution, she was referred for surgery to remove the tumor and a diagnosis of teratoma was
con“rmed by histopathology. Clinical follow-up had a good outcome.

© 2017 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights
reserved.
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Introducao

Os tumores primarios do coragio S&o raros, com uma
incidéncia variando de 0,001-0,28% em achados de
necropsiast?. Aproximadamente 75%s&o benignos, sendo
mais frequentes os mixomas, com 50%dos casos. Osoutros
25%dos tumores cardiacos s&o malignos, sendo a grande
maioria constituida por sarcomas (angiosarcomas, rabdo-
miosarcomas e “brosarcomas). Menosfrequentemente s&o
relatados casos de teratomas malignos, mesoteliomas e
linfomas™®?.

Oteratoma intrapericardico é um tipo de tumor cardiaco
benigno, tendo sido relatados menos de 100 casosna lite-
ratura desde o ano de 1890°“. Destes relatos, a maioria
foi observada no sexo feminino (1,6:1)° e em fetos, neo-
natos e lactentes. Estestumores sempre foram associadosa
um quadro clinico dramatico (hidropsia fetal, instabilidade
hemodinamica e respiratéria ao nascimento)®*,

Relato de caso

G.D.A, 16 anos, higida e semantecedentes prévios, foi enca-
minhada ao servigo de cardiologia para avaliagdo clinica,
a “m de iniciar atividade fisica. A paciente apresentava-
-se assintoméatica, com ritmo cardiaco regular, auscultagio
sem alteracdes, sem sinais clinicos de congestdo e auséncia
de visceromegalias. Osexames complementares mostraram
eletrocardiograma de repouso normal e, ao ecocardio-
grama transtoracico, evidenciou-se imagem hipoecogénica
junto ao atrio direito, de aproximadamente 6,5x 3,7 cm,
extrinseca, com conteudo parcialmente heterogéneo e sem
repercussdo hemodinamica, podendo corresponder a cisto
pericardico. A fungdo biventricular encontrava-se preser-
vada e ndo havia alteraces adicionais.

Devido ao achado da imagem sugestiva de cisto, foi
solicitada ressonancia magnética cardiaca para melhor
elucidacdo. A pedido clinico, foi realizado estudo sem
contraste, com achado de formac¢do arredondada extracar-
diaca bem delimitada, de aspecto cistico, em contato com a
parede lateral do atrio direito, semcomprometer seuenchi-
mento e sem invasdo de estruturas adjacentes. Asmedidas

Figura 1

encontradas da estrutura em seus maiores eixos foram de
7,9x 8,6 x 4,3cm, com paredes “nas, mudltiplas trabécu-
las em seu interior e de contelido heterogéneo. Devido
ao achado inicial de contetdo heterogéneo, o estudo foi
complementado com sequénciasde Inversion Recovery (IR),
Double IR com saturagio de gordura e in-phase e out-of-
-phase.

Na sequéncia de Double IR pesada em T2, observou-
-se sinal hiperintenso predominante como conteudo cistico,
que sugeriu componente liquido, gorduroso ou hema-
tico/hiperproteico. Apés a realizacdo de Double IR com
saturacgdo de gordura, foi con“rmado hipersinal de compo-
nente liquido (Figura 1). Porém, ainda foram visualizadas
pequenas areas hipointensas, que sugeriam outro tipo de
tecido em seu interior. Nas sequéncias de in-phase e out-
-of-phase, foi observada pequena area hipointensa mais
bem visualizada no out-of-phase, o0 que sugeriu a presen@
de gordura intra- voxel, caracterizando diferentes tipos de
tecido no interior do cisto (Figura 2).

As hipéteses diagnosticas, entdo, foram: 1) cisto peri-
cardico complexo, 2) lesdo de origem timica e 3) cisto
broncogénico.

Pelos achados sugestivosde cisto complexo (constituido
por diferentes tipos de tecido), o que pode compreender
diagnésticos de teratoma e mesotelioma, foi indicada sua
ressec@o pelo risco relacionado a neoplasias. A cirurgia
foi realizada por videotoracoscopia e enviada pe@ cirQr-
gica para a analise. O diagnéstico histolégico “nal foi de
teratoma intrapericardico. Aevolugdo no pds-operatorio foi
satisfatéria e semintercorréncias.

Discussao

Osteratomas cardiacos sdo bastante raros e podem ocorrer
em adultos®*, porém perfazem menos de 1%dos tumores
cardiacos nessa faixa etaria e sdo encontrados pouquissi-
mos casos na literatura relatados até o momento®®. Sua
maioria se encontra no grupo de faixa etaria pediatrica e
recém-nascidos (aproximadamente 15%dos tumores cardia-
cos nesses pacientes)?. Mulheres sdo discretamente mais
afetadas do que os homens, na proporgio de 1,6:1°. O pico

RMde coragio com sequénciasDouble IR (A) e Double IRfat sat (B): imagem com areas de hiperintensidade e hipossinal

sugerindo tanto a possibilidade de componente liquido, lipidico ou hematico/hiperproteico no interior das trabéculas do cisto

pericardico complexo.
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Figura 2

RMde coragdo com sequéncias in-phase (A) e out-of-phase (B): hipossinal evidenciado no out-of-phase, mostrando

componente gorduroso intra- voxel no interior do cisto pericardico complexo.

de incidéncia de apresentagio em adultos € entre a segunda
e terceira décadasde vida®.

A maioria dos teratomas primarios cardiacos emerge
da base do coragdo, localizando-se no mediastino ante-
rior, e sdo intrapericardicos. Muito raramente eles s&o
intramiocardicos °. Usualmente se encontram préximos ao
atrio direito, presos por um pediculo na emergéncia da
artéria pulmonar e aorta. O seu suprimento sanguineo é
proveniente da vasavasorum, podendo, esporadicamente,
apresentar suprimento coronariano.

Os teratomas intrapericirdicos podem assumir gran-
des proporgbes, medindo acima de 15cm de didmetro.
Sao piriformes e usualmente com superficie lisa e lobu-
lada. Abertos mostram numerosos cistos multilobulados,
gue sao interpostos por areas sdlidas. Ao exame micros-
cépico encontram-se, tipicamente, epitélio respiratério e
gastrointestinal, cartilagem, 0sso, tecidos neurogénicos e
outros tecidos originados das varias camadas germinati-
vas. Estes aspectos diferenciam os teratomas dos cistos
broncogénicos intrapericardicos, nos quais sdo encontrados
apenastecidos de origens gastrointestinal e respiratéria. Em
contraste com os teratomas ovarianos, os intrapericardicos
geralmente ndo apresentam cabelos, glandulas sebaceasou
epitélio escamosoqueratinizante. Comotodos osteratomas,
estes tumores apresentam potencial para malignidade (em
torno de 15%]}°. Embora este tipo de evolugio nio seja o
usual, todos devem ser avaliados rigorosamente quanto a
esta possibilidade™*.

O sintoma mais proeminente é uma grave insu“ciéncia
respiratoria, normalmente secundaria a compressaopulmo-
nar, causada pelo pericardio distendido pelo tumor e pelo
derrame que frequentemente o acompanha. Derrame peri-
cardico esta frequentemente associado aos teratomas®. A
rotura de areas cisticas no pericardio devido a sua natu-
reza multicistica, associada com a obstrucdo do sistema
linfatico de retorno venoso ao ducto toracico, leva ao
desenvolvimento de derrames pleural, peritoneal e pericér-
dico.

O comprometimento da funcdo cardiaca também pode
ocorrer pela compressaotumoral do coragio, grandesvasos,
ou veia cavasuperior em variados graus, o que contribui para
a gravidade da insu“ciéncia cardiorrespiratoria. A compres-
séodireta datraqueia e do esdéfagoé incomum, e ossintomas

tendem a ser menos graves nos pacientes mais velhos, nos
quais o tumor pode ser um achado radioldgico incidental.

Odiagnostico diferencial deve incluir tumores do medias-
tino anterior, aumentos timicos, outras causasde derrames
pericardicos e lesbes cardiacas primarias’'. A diferenciacéo
com cistos broncogénicos intrapericardicos so6 é possivel
ao exame microscopico’. Neoplasias cardiacas como rab-
domioma, “broma e mixoma s&o mais comuns, porém
localizam-se em atrios ou ventriculos. Eséo, portanto, facil-
mente distinguidas das massaspericardicas. O diagnéstico
diferencial entre teratoma e outras massasntrapericardicas
(hemangioma, mesotelioma) n&o é possivelintra-Gtero *.

A radiogra“a de térax, em incidéncia anteroposterior,
mostra uma éarea cardiaca aumentada e, em per‘l, pode
mostrar compressaotraqueal pela massamediastinal ante-
rior, um dado que ndo pode ser atribuido ao timo normal.

No ecocardiograma transtoracico, a presen@ de uma
grande imagem cardiotimica ou alargamento do mediastino
com derrame pericardico é caracteristica do teratoma intra-
pericardico e podera levar a um estudo diagnéstico mais
de“nitivo **.

O tratamento cirGrgico é imposto tdo logo o diagnéstico
de teratoma seja estabelecido'®, pois apesar da sua carac-
teristica benigna, existe a probabilidade de se transformar
em tumor maligno. Se néo realizada a excisdo, ha ainda o
risco de compressédode estruturas adjacentes resultando em
arritmias ou em derrame pericardico®, além da chance de
setornar um tumor infectado ¢-°.

A esternotomia mediana é o acessocirlrgico de eleicdo
e é realizada sem auxilio de circulagdo extracorpérea, visto
gue as aderéncias do tumor com o coragio, especialmente
em nivel da aorta ascendente, podem ser desfeitas sem di“-
culdades. Aressec@o deve sercompleta, pois seincompleta
pode levar a formacgdo de derrame pericardico com prejuizo
hemodindmico, com cuidadosa revisdo para a identi“cac,ao
de eventuais outros teratomas®®.

Casoo exame histolégico revele sinais de malignidade,
podem-se associar radioterapia ou quimioterapia ao trata-
mento cirdrgico °.

O caso apresentado tem peculiaridades, pois a maioria
dosteratomas intrapericardicos ocorre em fetos e neonatos
e, quando em adultos, entre a segundae terceira décadas
de vida®. Tratou-se de uma jovem de 16 anos de idade,
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assintomatica, com diagnéstico incidental pelo ecocardio-
gramatranstoracico de cisto pericardico justaposto ao atrio
direito.

Conforme descrito em outro relato da literatura 2, o papel
da bidpsia transtoracica é controverso para o diagndstico. Se
necessaria, deve abranger abordagem multidisciplinar, pois
sériascomplicagbes podem ocorrer durante o procedimento,
soborisco de ndo seobter material su“ciente paraaandlise.

Especi“‘camente em nosso relato, a ressonancia mag-
nética cardiaca foi de suma importancia, pois revelou um
cisto de caracteristicas complexas (septado e com con-
tetdo parcialmente heterogéneo), o que levou a hipotese
de teratoma, com remogdo cirdrgica e diagnostico de“nitivo
posterior. Relatos da literatura descrevem dois casos cuja
abordagem foi feita com a tomogra“a computadorizada®®.
A vantagem da ressonancia magnética se torna evidente
pela sua capacidade em caracterizar diferentes componen-
tes teciduais.

Nas sequénciasde Double IR e Double IR com saturagio
de gordura pesadasem T2, foi visualizado sinal hiperintenso
predominante no interior daslojas cisticas, que “cou carac-
terizado como conteudo liquido/hematico/hiperproteico.
Porém, foi também visualizada pequena area com sinal
hipointenso mal-caracterizado em meio ao hipersinal.

Prosseguiu-sea investigagdo com sequénciasin-phase e
out-of-phase, que demontraram melhor a pequena area de
sinal hipointenso, caracterizando-se tecido adiposo intra-
-voxel.

Sabe-seque a sequéncia de in-phase and out-of-phase é
utilizada rotineiramente em casosem que ha necessidadede
caracterizar tecido adiposo microscopico. Devido aos dife-
rentes tipos de liga¢do entre o hidrogénio na gordura (CH2)e
na agua, o proton gira em diferentes frequéncias. Comesta
sequéncia, usualmente um gradiente eco spoiled, a ima-
gem é adquirida quando a gordura e a 4gua giram em fase
(com TE=4,2ms em campo de 1,5T) e fora de fase (com
TE=2,1msem campode 1,5T). Seo tecido adiposo micros-
cépico estiver presente, seu sinal € anulado nas imagens
out-of-phase %12,

O in-phase and out-of-phase é utilizado principalmente
para caracterizar tumores que contém lipidios intra- voxel
(por exemplo, os tumores hepatocelulares, os adenomas
adrenais e os tumores renais de células claras), e, no ini-
cio da sua aplicacdo na prética clinica, foi muito utilizado
para quanti“‘cacdo da esteatose hepatica®®*.

Em nosso caso, ele foi importante, pois caracterizou
diferentes componentes teciduais no interior do cisto
pericardico, comprovando o componente de gordura,
e consequente encaminhamento da paciente a cirurgia
e diagnéstico patolégico “nal.

Consentimento
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