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RESUMO — Os autores estudaram o caso de uma paciente do sexo feminino, 42 anos, portadora
le protese mecdnica em posigdo adrtica que comegou a apresentar sinais de insuficiéncia cardiaca direita,
‘associados a diarréia, sensacdo de “‘sufoco’ e eritema facial.
O estudo ecocardiografico observou indicios tipicos de comprometimento cardiaco por sindrome do
¢do carcinoide (SCC), caracterizado por sinais de sobrecarga de volume das cimaras direitas e espes-
to da valva tricuspide, que permanecia em posi¢do semi-aberta durante todo o ciclo cardiaco. A
a pulmonar também apresentou aspecto semelhante.

Para melhor avaliagdo funcional, foi realizado estudo com doppler pulsatil, que registrou acen-
insuficiéncia tricaspide e discreta incompeténcia pulmonar.

Devido aos achados ecocardiograficos, foi sugerida dosagem de acido S-hidroxiindolacético na
a de 24 horas, cujos niveis elevados confirmaram o diagndstico daquela sindrome.
Os autores concluem que a ecocardiografia permite avaliar com detalhes o comprometimento car-
ona SCC, apresentando imagens tipicas, quase que patognomdnicas, da afecgio.

O objetivo deste trabalho € o de salientar o papel do
ecocardiograma como método diagnostico e de acompa-

nhamento evolutivo da sindrome do corag¢do carcindide
(SCC).

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 42 anos, encaminhada ao
servigo de ecocardiografia em novembro de 1983 com a se-
guinte historia: aos 16 anos, foi estabelecido diagnéstico
clinico de estenose aortica congénita (sabia-se da existén-
cia de sopro cardiaco desde os trés meses de idade), sem
repercussoes hemodinamicas.

Em 1975 (34 anos), submeteu-se a estudo hemodina-
mico, que revelou gradiente sistdlico ventriculo esquerdo
(VE)-aorta (AO) de 69mmHg e importante eleva¢io da
pressdo diastolica final do VE (33mmHg). As pressoes nas
camaras direitas também encontravam-se elevadas (pres-
sdo media do atrio direito = 17mmHg e pressdo diastoli-
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ca final do ventriculo direito = 17mmHg), sem causa apa-
rente.

Em 1978, comegou a apresentar dores precordiais aos
esforqos, associadas a tonturas, até que, em 1979, subme-
teu-se a novo estudo hemodinamico, que MOSrou agrava-
mento do quadro, com gradiente sistolico VE-AO = 102
mmHg. Persistia aumento da pressao diastolica final do
ventriculo esquerdo (25mmHg) e observou-se importante
hipertrofia da cdmara. As artérias coronarias apresenta-
vam-se normais e o cateterismo cardiaco direito ndo foi
realizado.

Indicada cirurgia de troca valvar, foi implantada pro-
tese de Lillehei-Kaster A-18 e a paciente apresentou oti-
ma evolugdo até julho de 1980, quando se observou edema
generalizado e aumento subito de peso.

Paralelamente ao quadro clinico de estenose aortica,
a paciente apresentou sintomatologia distinta, ndo rela-
cionada aquela disfungdo valvar. Ja em 1973, queixava-se
de nauseas e dores abdominals sem causa identificavel,
que em 1975 se associaram a sensagdo de “'sufoco™. A par-
tir de 1982 evoluiu com hipertensdo arterial (170 x 110
mmHg), edema dos membros inferiores, crises de taqui-
cardia, diarréias freqiientes, sensagdo de calor no rosto,
eritema facial, inapeténcia e emagrecimento. Passou a fa-
ser uso intermitente de diuréticos, digitalicos e antiarrit-
micos.

Em maio de 1983, foi auscultado sopro sistolico em
bordo esternal esquerdo baixo, +++/6, e detectada he-
patomegalia com figado a 2c¢m do rebordo costal direito,
com bordos irregulares e pulsatilidade sistolica.

P

e A

Fig. 1 — Ecocardiograma em mado-M, em que se observa dilatacao significativa do ventri-
culo direito (VD) e movimentacdo paradoxal do septo interventricular (SIV). PP = parede

posterior; PT = parede toracica; VE = ventriculo esquerdo.

DIASTOLE

Fig. 3 — Ecocardiograma bidimensional em car
apical evidenciando espessamento da valva tricusy
de (VT), que se encontra em posicdo de semi-abg

Fig.
terventricular; VE = ventriculo esquerdo.

16

2 — Ecocardiograma bidimensional em corte transversal paraesternal evidenciando
importante dilatacéo do ventriculo direito (VD). MP = musculos papilares; S|V = septo in-

tura, durante a diastole ventricular. AD = atrio
reito: AE = atrio esquerdo; VD = ventriculo direit
VE = ventriculo esquerdo; VM = valva mitral.
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I

Foi entdo submetida a exame ecocardiografico, que
revelou alteragoes da valva tricuspide, tipicas da SCC,
sendo sugerida a pesquisa dos niveis de acido S-hidroxiin-
dolacético na urina de 24 horas, que apresentou valores de
190mg para parametros normais entre 2 e 8mg.

ASPECTOS ECOCARDIOGRAFICOS

0 estudo ecocardiografico, modo-M e bidimensional,
revelou importante dilatagdo das camaras direitas suge-
findo sobrecarga de volume. O ventriculo direito (VD)
apresentou diametro diastolico de 35mm (nl de 8 a 20mm)
£ 0 septo interventricular (SIV), espessura diastolica nor-
mal, com movimentacdo paradoxal (figs. 1 e 2). Foi visibi-
lizada protese valvar mecdnica em posig¢do adrtica sem si-

nais de disfun¢do. O VE mediu 45mm de diametro na
diastole (nl de 40 a 50mm) e o atrio esquerdo (AE) mos-
trou-se levemente aumentado, com diametro de 46mm (nl
de 20 a 40mm).

O aspecto morfodinamico da valva tricaspide (VT)
foi o elemento de destaque durante o exame. Suas cuspi-
des estavam espessadas e com mobilidade bastante redu-
zida, permanecendo em posi¢do de semi-abertura durante
todo o ciclo cardiaco, induzindo a dupla disfun¢do (figs. 3
e 4). A valva pulmonar (VP), embora de dificil visibiliza-
¢ao, apresentava o mesmo aspecto.

Para melhor avaliacdo funcional, foi realizado estudo
com doppler pulsatil, que demonstrou fluxo sistdlico tur-
bulento no interior do atrio direito (AD), pela presenca de
insuficiéncia tricGspide significativa (figs. 5 e 6). Posicio-

SISTOLE

Fig. 5 — Ecocardiograma bidimensional com doppler pulsatil mostrando o posicionamento
da amostra de volume (A) no interior do atrio direito {AD). AE = atrio esquerdo, VD =
ventriculo direito; VE

ventriculo esquerdo.

SISTOLE

Fig. 4 — Ecocardiograma bidimensional em corte
apical mostrando que a valva tricuspide (VT) perma-
nece em posicdo de semi-abertura, mesmo durante
a sistole ventricular. AD = atrio direito; AE = atrio
esquerdo; VD = ventriculo direito; VE = ventriculo
esquerdo; VM = valva mitral.

Fig. 6 — Doppler pulsa-
til no interior do atrio di-
reito mostrando fluxo
diastélico normal (FD) e
fluxo sistdlico regurgi-
tante (FR) para o atrio
direito, caracterizando
importante insuficiéncia
tricuspide.
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nando a amostra de volume atras da VP, também foi en-
contrada pequena quantidade de fluxo regurgitante, suge-
rindo incompeténcia pulmonar discreta.

Tais aspectos ecocardiograficos tipicos levaram a sus-
peita diagnostica de SCC.

EVOLUCAO

Uma vez confirmado o diagnostico de sindrome car-
cindide pela dosagem do acido S-hidroxiindolacético na
urina de 24 horas, foi realizada ultra-sonografia abdomi-
nal, que mostrou hepatomegalia moderada a acentuada,
com alteragdes estruturais do parénquima sugestivas de
infiltracdo secundaria do figado. Estes achados foram
comprovados pela tomografia axial computadorizada, que
identificou varias lesdes nodulares hepaticas de dimen-
soes variadas, acumulando contraste.

Todas as tentativas de localizagdo de tumor primario
pela realizagdo de exames especializados (enema opaco,
tomografia axial de torax e exame contrastado da regido
ileocecal) resultaram infrutiferas.

A paciente vem sendo acompanhada ecocardiografi-
camente, observando-se progressivo aumento das cama-
ras direitas. Sob o ponto de vista clinico, os sinais de insu-
ficiéncia cardiaca direita se exacerbaram e a terapéutica
medicamentosa torna-se cada vez menos eficiente. Por es-
sa razdo, a indica¢do de corregdo cirurgica das lesdes tri-
cuspide e pulmonar tem sido cogitada.

DISCUSSAO

A sindrome carcinbide é uma entidade clinica que se
manifesta por diarréia, sensagdo de “sufoco”, fenomenos
vasomotores, cianose e broncoespasmo, e ocorre em ape-
nas 1 a 2% dos casos de tumor carcindide '*1%. Em 40 a
50% dos casos de sindrome carcinoide observam-se sinais
de comprometimento cardiaco, caracterizando-se assim a
chamada SCC.

No presente caso, uma série de exames foi realizada
na tentativa de se localizar o tumor primario. Ao exame
contrastado da regido ileocecal, ndo foi possivel a visibili-
zacdo do apéndice, onde a maioria dos tumores primarios
esta localizada . Desde que a paciente ndo foi apendi-
cectomizada, este resultado poderia sugerir obstru¢do da
luz apendicular por tecido tumoral. Esta hipotese, entre-
tanto, é pouco provavel, pois tem-se demonstrado que os
tumores carcindides do apéndice cecal ndo costumam me-
tastatizar e evoluem favoravelmente. Por outro lado, tu-
mores localizados no ileo geralmente metastatizam e,
quando o fazem para o figado, quase sempre causam a
SCC U4, Além de ocorrer em pacientes com metastase he-
patica por tumor ileocecal, a SCC pode aparecer também

18 Acta Oncol, Bras, 6 (1) — Jan/Abr 1986

em individuos com tumores carcinoides bronquicos ou
ovarianos que ndo apresentam metastase hepatica “-. A
nio localiza¢do do tumor primario no presente caso nao
contrasta com os dados de literatura, ja que em grande
niimero de casos os tumores ndo sao localizados "\

Acredita-se que a SCC seja causada pelas substan-
cias biologicamente ativas produzidas pelo tumor (bradi-
cinina, histamina e serotonina)''¥. O mecanismo de agres-
sdo endocardica desempenhado por estas substancias ain-
da nio é bem claro. Ha autores que defendem a hipotese
de que um aumento da permeabilidade capilar causado
pela bradicinina e serotonina resulte em edema, prolifera-
¢do celular e fibrotica, com formagdo de placas deste teci-
do constituido por células fusiformes (muito semelhantes
as células musculares lisas), fibras imaturas de colageno,
matriz rica em mucopolissacarides acidos e total auséncia
de fibras elasticas ¢-1%21, Em contraste com tal hipotese es-
ta o fato de que mesmo tecidos ndo vascularizados podem
sofrer comprometimento histologico semelhante, desde
que hé casos de proteses valvares biologicas que apresen-
tam tais alteragdes no pos-operatorio 7.

Tanaka e cols. @V acreditam na existéncia de trés con-
dicdes necessarias para a formagdo das placas: a) hiper-
serotoninemia; b) deficiéncia relativa de niacina e/ou trip-
tofano; ¢) envolvimento metastatico do figado.

O comprometimento cardiaco do caso apresentado
foi exclusivamente de camaras direitas, ndo sendo verifi-
cado nenhum aspecto sugestivo de envolvimento carcindi-
de do lado esquerdo do coragdo. Tal fato coincide com a
literatura, que identifica preponderancia de comprometi-
mento do coragdo direito. Himbert, em série de 53 casos
de autopsia, identificou a seguinte freqiiéncia de localiza-
¢do das placas carcinoides: VP 98%, VT 85%, AD 75%,
artéria pulmonar 44%, veia cava inferior, veia cava supe-
rior, VD e valva mitral 33%, AE 11% e VE 10%. Outros
autores acharam acometimento maior da VT (71524,

Para explicar a preferéncia pelo coragdo direito, foi
proposta teoria que diz que as substancias agressoras s
riam inativadas pela monoamino-oxidase dos pulmdes !
Alguns artigos de literatura descreveram lesdes do lado es
querdo do coragdo na presenca de shunt direito-esquer
do "2 ou devido a presenga de carcindide bronquico *, 0
ainda em casos de metastase pulmonar @". Esta teoria, po:
rém, ainda é muito controvertida, pois também fora
descritos casos de comprometimento das camaras esquer
‘das do coracdo sem shunts direito-esquerdo, ou mesmo 1
auséncia de lesdes pulmonares 1.

A SCC tem evolugio lenta e os portadores podem Vi
ver muitos anos até que aparegam os primeiros sinais
doenga®). A paciente do caso relatado comegou a referir
sensac¢do de “‘sufoco’ e calor no rosto em 1975, na mesn



que foi feito o primeiro estudo hemodinamico,
nos a crer que o aumento das pressdes detectado
as direitas ja representava o inicio do compro-
to cardiaco. O diagnostico so foi feito 8 anos mais
quando a paciente se submeteu ao estudo ecocar-

agnostico definitivo de SCC pode ser dificil. O
diograma e a radiografia de torax sao inespecifi-
o aumento dos niveis de dcido S-hidroxiindola-
tabolito inativo da serotonina excretado pelos
urina de 24 horas ndo reflete a presenga de en-
0 cardiaco 19

ocardiograma vem assumindo papel de destaque
gstico e acompanhamento evolutivo da doenga,
exame fundamental no diagnostico do presen-

ica em modo-M revela, na grande maioria dos
is de sobrecarga de volume das camaras direi-
aumento de VD e AD, e movimentagdo parado-
V. Pode-se observar diminui¢do da excursdo
com espessamento da VT e abertura precoce da
Imonar com sinal de aumento da pressao diasto-
de VD4, Apesar de ndo terem sido verificadas,
e caso, vibragdes diastolicas na VT, tambem
ecer quando da presenca de insuficiéncia pul-
allahan e cols., numa série de 10 casos, observa-
ueno derrame pericardico em tres deles .

do-M ndo é o melhor método para avaliar alte-
ruturais valvares, nem tampouco permite carac-
dindmica valvar como um todo.

ocardiograma bidimensional mostrou valva tri-
pessada, retraida e rigida, que permanece qua-
ixa em posi¢io semi-aberta durante a sistole e
ventricular. Este achado tipico!-* foi bastante
m nosso caso, permitindo observar a nitida falta
cdo dos folhetos da VT durante a sistole ventri-

aver acometimento do aparelho subvalvar tri-
com espessamento e retragdo das cordas tendi-
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neas e musculos papilares. A VP também se apresentou
espessada, com alteragdes semelhantes aquelas observa-
dasna VT.

Em alguns casos de SCC, a valva tricispide pode
apresentar aspecto de cipula durante a diastole fdo-
ming)®), porém este achado ainda gera certa discussdo,
pois para alguns autores este aspecto ¢ caracteristico do
comprometimento valvar de origem reumdtica e de raros
casos de displasia congénita da VT .

O estudo com doppler intracardiaco permitiu melhor
caracterizar o grau de incompeténcia valvar tricuspide e
confirmar a presen¢a de envolvimento de valva pulmonar
mesmo diante das dificuldades técnicas em se visibilizar
esta estrutura pelo estudo ecocardiogratico.

Pode-se inferir que a ecocardiografia permite avaliar
com detalhes o comprometimento do coragdo direito na
SCC, apresentando imagens tipicas, quase que patogno-
monicas, da afeccdo. A utilizagdo do método em casos de
sindrome carcindide podera, precocemente, detectar alte-
racdes significativas do coragdo, sem que outros métodos
nio invasivos de estudo apresentem anormalidade.

SUMMARY

A 42 year-old, female, with a Lillehei-Kaster prosthe-
sis in aortic position, developed signs and symptoms of
right ventricular failure, associated with diarrhea and flu-
shing. The echocardiogram showed typical involvement of
the heart due to carcinoid heart syndrome as signs of right
ventricular volume overload, and thickening of the tricus-
pid valve which was fixed in a semi-open position throu-
ghout the cardiac cicle. Pulmonic valve showed similar
patiermn.

Puised doppler confirmed severe tricuspid and mild
pulmonic valvar regurgitation.

Because of the suspicion aroused by these findings, a
24k urine collection for 5-hvdroxiindolacetic acid was or-
dered. and the result was found abnormally high, confir-
ming the diagnosis of carcinoid heart syndrome.
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1) A fumaca do cigarro afeta o ndo-fumante quase tanto quanto ao fumante.

%) O fato de inalar a fumaca do vizinho apressa as batidas do coracdo, a pressdo arterial e aumenta
no sangue o nivel de éxido carbdnico.

3) A fumaca que sobe de um cigarro e paira no ar contém mais alcatrdo e nicotina do que a que é
inalada.

4°) A quantidade de éxido de carbono existente no sangue do nao-fumante dobra, quando este se
acha numa sala mal ventilada e cheia de fumaca de cigarro. Mesmo depois de deixar a sala, a
nocividade do carvdo inalado, involuntariamente, ainda permanece 3 a 4 horas no seu orga-
nismo.

5) O ndo-fumante é forcado a respirar a fumaga que sobe da extremidade do cigarro aceso, assim
como a que é exalada pelo fumante.

&) Pesquisadores descobriram que as molestias pulmonares sdo duas vezes mais comuns em
criancas cujos pais fumam (sobretudo perto delas), em comparagdo com aquelas cujos pais
ndo fumam de modo algum.

9 7°) Muitos sdo sensiveis a fumaga do tabaco e sofrem de asma, mesmo ndo sendo fumantes. 3
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