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Nota descritiva

Sob orientacdo do Dr. Estévao Braga, venho, por meio deste trabalho, relatar dois
casos de mixoma atrial esquerdo de mée e filho, ressaltando o0 manejo anestésico
da resseccdo do tumor cardiaco, técnica empregada, monitorizagdo e suas
implicacdes perioperatorias. Por ser, o filho, portador de complexo de Carney, relato
ainda esta sindrome e a importancia da investigacao dessa associagao e tratamento
cirdrgico precoce.
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Resumo

Fundamentos: tumores cardiacos primarios sao raros, sendo a maioria deles em
atrio esquerdo, benignos e podem apresentar heranca autossémica dominante. A
sintomatologia depende de tamanho, mobilidade e localizagdo. A triade classica dos
mixomas cardiacos se compde por manifestacbes constitucionais, embdlicas e
obstrutivas. O tratamento de escolha é a intervencao cirargica. O mixoma cardiaco
pode estar presente no complexo de Carney, uma sindrome autossémica dominante
rara, cursando com tumores endocrinos multiplos e lesbes mucocutaneas
pigmentadas.

Relato de Caso: CSAS, 14 anos, evoluiu com dor precordial, dispnéia aos pequenos
esforgos e hipertenséo de dificil controle. O ecocardiograma transtoracico evidenciou
mixoma de atrio esquerdo. Realizada ressec¢do cirlrgica. Foi diagnosticado com
sindrome de Carney, sendo submetido a adrenalectomia bilateral em segundo
tempo. Sua mée, SSA, 40 anos, assintomatica, realizou rastreamento, evidenciando
também mixoma de atrio esquerdo, também submetida a remocéo cirirgica. Ambos
foram submetidos a remocdo de mixoma atrial esquerdo, com inducdo anestésica
com fentanil, etomidato, cisatracurio e lidocaina; intubacdo orotraqueal seguida de
manutencdo com sevoflurano.Controle rigoroso de niveis pressoricos e
complicacbes embdlicas; procedimento cirdrgico e circulacdo extracorpérea sem
intercorréncias. Em segundo tempo, realizada adrenalectomia do filho, com sucesso.

Conclusdo: O sucesso do manejo do mixoma atrial requer consideracdes
multimodais, envolvendo todo o processo de diagnostico e acompanhamento clinico
dos pacientes, planejamento anestésico, ato cirdrgico curativo e investigacdo das
complicacBes e de possiveis sindromes associadas.

Palavras-chave: mixoma atrial, complexo de Carney, anestesia para cirurgia
cardiaca, tumores cardiacos.
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1.

Introducéo

Os mixomas cardiacos, embora benignos e raros, apresentam
complicacbes severas, podendo ser letais. Uma vez diagnosticados,
devem ser ressecados cirurgicamente. Podem estar associados ao
complexo de Carney, aumentando ainda mais o grau de manifestacdes
clinicas associadas [1,2,3].

Este complexo possui manifestacdes enddcrinas mdltiplas, surgimento de
tumores e lesdes de pele. Pacientes com mixoma atrial podem apresentar
diversas complicacdes embdlicas e hemodindmicas no ato cirdrgico; com
repercussdes cardiovasculares e pulmonares potencialmente fatais [1,2,3].

Cada vez mais, a cirurgia cardiaca vem se desenvolvendo ao longo dos
anos, mais casos séo diagnosticados e curados cirurgicamente. O avango
nos meios diagndsticos, monitorizacdo e tratamento tém aumentado néo
SO essa estatistica como a expectativa de vidas destes pacientes [4,5,6].

E no cenario da anestesia para cirurgia cardiaca, possibilidade de
complicacBes graves, mixomas cardiacos associados ao complexo de
Carney e suas repercussdes enddécrinas, que o anestesiologista se
encontra [5,6].

Este, peca fundamental nessa cadeia, deve estar familiarizado com a
anestesia cardiaca e seus tempos e técnicas, planejar a anestesia mais
adequada para cada caso, lancar mao da ecocardiografia transesofagica
intraoperatdria, bem como demais monitorizacbes necessarias [4,5,6].

Este trabalho tem o objetivo de descrever dois casos de mixoma atrial em
mae e filho, realizados sob um manejo anestésico que buscou estar a
frente de todas as complicacbes possiveis envolvidas na patologia em
questao.

E imprescindivel saber o que esperar em anestesias cardiacas como essa
e atentar para a associacdo com o complexo de Carney que integra ainda
mais manifestacdes e riscos. O risco de embolia e morte subita faz com
gque a cirurgia ndo deva ser postergada, tendo o0 anestesiologista a
responsabilidade de anestesiar um paciente sem tempo de melhora clinica

[4].

Portanto, esse trabalho vem elucidar todos estes aspectos, do mixoma
atrial, passando pelo complexo de Carney, ressaltando as manifestacdes e
riscos de ambos e 0 manejo anestésico adequado em situagcdes como
essa.



2. Fundamentacdo tedrica
2.1Complexo de Carney

O complexo de Carney foi proposto, inicialmente, em 1985, por Carney et
al. Primeiramente, foi chamado de NAME (nevi, atrial myxoma, ephelides)
e LAMB (lentigines, atrial myxoma, blue nevi) syndrome [7,8,9].

E uma condic&o rara, geneticamente heterogénea, associada a lesdes de
pele pigmentadas, como lentigos; tumores como mixomas cardiacos e
cutaneos, schwanomas e demais neoplasias; bem como superatividade
endocrina, por exemplo: PPNAD (doenca adrenocortical nodular
pigmentada priméria). Apresenta similaridades com neoplasias enddcrinas
multiplas como certos tipos de hamartomas, especialmente Peutz-Jeghers,
em termos de lentigos de mucosa [6,7,8,9,10].

As manifestacdes clinicas sdo extremamente varidveis e podem se
desenvolver ao longo dos anos. O complexo, geralmente, é diagnosticado
em torno dos 20 anos de idade e, raramente, ao nascimento [7].

Dentre as manifestacdes clinicas, estdo as lesdes cutaneas. Inicialmente,
sdo lesdes irregulares, maculas café-com-leite que podem evoluir como
mixomas cutaneos e melanomas. Podem estar localizados na face, nos
labios, genitalia, palpebra e mucosas, principalmente [7,9,11].

A lesdo ndo cutanea mais comum, aparecendo em 20 a 40% dos casos, é
0 mixoma cardiaco. Pode estar presente em qualquer local no coragéo,
sendo o atrio esquerdo o mais comum deles. Tendo em vista as
complicagbes potencialmente letais, deve este ser ressecado
cirurgicamente no menor tempo possivel [7,8,10,12].

Quanto as manifestacdes enddcrinas, destaca-se a elevagdo hormonal
assintomatica de GH, prolactina e IGF-1; bem como a resisténcia a
insulina. Dentre todas, a mais comum € a sindrome de Cushing ACTH
(hormbémio adrenocorticotrépico) independente, causado por PPNAD,
levando ao hipercortisolismo e a sindrome de Cusinhg. Este ndédulo,
geralmente, € menor que 1cm e circundado por cortex atrofico. Pode haver
resposta paradoxal a administracdo de dexametasona. O céancer
adrenocortical estd descrito e relacionado a aumentos importantes de

cortisol e androgénio [7,9,10].

Nodulos tireoidianos também estéo relatados, adenoma folicular, em sua
maioria; sendo a neoplasia maligna de tirdide um evento menos frequente.
Os schwanomas, quando presentes, sdo multicéntricos, e apresentam
calcificacdo e pigmentacdo aumentadas. Os locais mais comuns sao trato
gastrointestinal e parede toracica. Os tumores testiculares, representados
pelo tumor de células de Sertolli, estdo presentes em 75% dos homens
com complexo de Carney. Podem ser bilaterais, multifocais e malignos,
bem como reduzir a fertilidade. Mixomas e adenomas ductais has mamas
podem estar presentes no portador da sindrome, independente do género.



Cistoadenoma epitelial de ovéario pode estar presente em meninas depois
da puberdade, podendo progredir para carcinoma ovariano.
Osteocondromixomas podem acometer 0ssos longos, principalmente em
membros inferiores, bem como seios nasais. Adenoma hepatocelular,
tumores pancreéticos e demais tumores estdo relatados, embora menos
frequentes [7,9,10].

A analise genética revelou dois locos distintos para complexo de Carney,
um no cromossomo 17922-24 (complexo de Carneyl) e outro no
cromossomo 2pl6 (complexo de Carney tipo 2). O gene foi identificado
como unidade reguladora da proteina kinase a (PRKAR1a) heterozigoto,
agindo como supressor tumoral, através de mutacGes inativadoras e
grandes delecfes. Mais de 100 mutacOes desse gene foram reportadas em
aproximadamente metade dos casos de complexo de Carney. O fato de
alguns pacientes, portadores da sindrome, ndo apresentarem tais
mutacdes, aponta para novas pesquisas e descobertas a fim de explicar
demais causas associadas a este complexo que néo este gene [6,7,10].

Foram propostos critérios diagnosticos. S8o 11 sinais clinicos e 2 critérios
suplementares. Para afirmar diagnéstico de complexo de Carney, é
necessario ter pelo menos dois critérios maiores confirmados por imagem,
histologia ou bioquimica ou um maior e um suplementar. Critérios maiores:
sardas intensas sem distribuicao tipica; blue nevus mdultiplos; maculas café
com leite; aumento hormonal (GH, IGF-1) acromegalia e tolerancia a
glicose; cardiomiopatia; sindrome de cushing; seio pilonidal; pdlipos
colénicos (associados a acromegalia); lesdes de pele multiplas e lipomas;
hiperprolactinemia; nédulo tireoidiano e histérico familiar de carcinoma
enddcrino. Critérios suplementares: parente de primeiro grau afetado;
mutacdo inativadora do gene PRKAR1a [7,10].

O prognostico dos pacientes com diagnéstico de complexo de Carney
depende, principalmente, das complicacdes associadas, como embolismo,
arritmias e evolugdo de algum cancer. Deve ser realizado um
acompanhamento clinico rigoroso, a fim de investigar continuamente
lesGes de pele, cardiacas e enddcrinas, através de exame clinico, ultrasom
e ecocardiogra fiatranstoracia, para otimizar expectativa e qualidade de
vida [7,8,9,10].

2.2Mixomas: epidemiologia e histogenética

Os tumores que acometem o tecido cardiaco sdo extremamente raros,
geralmente benignos em 75% dos achados, primérios e apresentam
prevaléncia inferior a 0,2% das doencas do coracdo. Sado exemplos de
tumores benignos: mixomas, hamartoma, fiboroma, hemangioma,lipoma e
tumor derméide; e de tumores malignos: sarcoma, linfoma, paraganglioma
e mesotelioma [1,2,3,12,13,14,15].



Na maioria dos casos, sdo mixomas cardiacos. Essa massa de tecido
mixomatoso é duas a trés vezes mais incidente em mulheres do que
homens e a faixa etaria de maior acometimento é de 30 a 60 anos [19].
Podem ser sintomaticos ou assintomaticos e hereditarios, destacando-se a
importancia do rastreamento [1,2,11,15,16]

Esses tumores podem estar localizados em diversos sitios no coracao,
sendo o atrio esquerdo o principal local acometido, correspondendo de 75
a 90% dos casos; em sua maioria em fossa oval e septo interatrial.
Localizam-se em atrio direito em aproximadamente 10 a 20% das vezes,
localizagdo biatrial 1,3% e 5% em ventriculos [1,2,12,19,]. Geralmente
solitarios, em torno de 90%; raramente ha transformacéo para malignidade;
em 3% dos casos héa recorréncia, aumentando para 20%, quando
associado ao complexo de Carney. Este, por sua vez, apresenta-se
associado ao mixoma em 4 a 10% dos casos, caracterizando aspecto
familial do quadro [2,12,17,18,19].

Muito h& de ser estudado quanto a real origem genética do tumor, a fim de
se estabelecer modalidades terapéuticas clinicas de cura e controle. Sabe-
se que o comportamento clinico e biolégico dos mixomas se deve ao
desenvolvimento molecular de oncogenes e supressores tumorais,
favorecendo atividade proliferativa de células primitivas mesenquimais
multipotentes [2,19,15,18].

Em 1951, Prichard descreveu uma estrutura microscépica no miocardio,
sugerindo uma relacdo com mixoma cardiaco [2]. Ao longo dos anos,
novas investigagbes foram feitas e alguns avancgos identificaram
anormalidades e mutagOes capazes de explicar a formacdo do tumor.
Embora, na maioria dos casos, 0 mixoma seja solitario e esporadico,
guestionou-se a origem genética do surgimento e crescimento do tumor,
uma vez que ha associacdo com complexo de Carney [5,12,17,18,19].

O complexo de Carney € uma desordem autossémica dominante,
explicitada mais a frente em detalhes, que cursa com mixoma atrial e
algumas outras manifestacdes clinicas [1,6,17,19,].

Entretanto, esta sindrome estd associada a rearranjos teloméricos
heterogénicos e altera¢des primarias cromossomiais que corroboram com
a hipotese histogenética da origem e desenvolvimento dos mixomas atriais.
Foi demonstrada mutagédo no gene supressor tumoral PRKAR1a (protein
kinasetypel alpha regultory subunit), no cromossomo 17 (loco 24.1 a 24.3
do braco longo) e MYH9 [3,11,12,14,15]. A disfungéo da regulagcéo desses
genes de supressao tumoral, associada a processo inflamatorio, reitera a
teoria de sinalizagcdo celular, hiperatividade e proliferacdo celular,
culminando com a formacdo da massa de células mesenquimais
remanescentes desde o periodo embrionario. Estas células sé&o primitivas
e multipotentes, podendo apresentar variedades celulares como: epiteliais,
hematopoiéticas, fibroelasticas, neurogénicas, glandulares e musculares
[2,12,13,17].



Vale destacar que este processo inflamatério crénico é fortemente ligado a
superproducdo de interleucina-6 pelo mixoma, responsavel, em dultima
andlise, pelo crescimento do tumor, por sintomas constitucionais e
anormalidades imunologicas associadas a maior agressividade e possivel
recorréncia desses tumores [5,12,16].

Nota-se que sua angiogénese é inversamente proporcional ao crescimento
tumoral, tendo as maiores massa cardiacas menor densidade
microvascular periférica do que as menores. Isso € explicado pela
correlacdo inversa entre PCNA (nucleo antigénico de proliferacdo celular)
responsavel pelo tamanho do tumor e o VEGF (fator endotelial de
crescimento vascular) expresso pela utilizagdo de uma transcriptase
reversa capaz de induzir maior proliferacdo vascular periférica tumoral

[3,12,13,14].

Embora o0s mixomas sejam usualmente benignos, existem casos
notificados que sugerem malignidade, relacionados a recorréncia tumoral,
extensdo da lesdo além do coracdo, mixomas invasivos, metastases locais
e a distancia [11,17,20]. A recorréncia do tumor pode ser secundaria a
resseccao incompleta do mixoma, implantagdo do tumor em outro sitio,
origem multicéntrica ndo reconhecida ou novo crescimento de células pré-
tumorais. A recorréncia pode manifestar-se com crescimento mais rapido e
mais agressivo/invasivo [1,2,5,12,15].

O avanco da investigacdo e a manipulacdo de proteina kinase e do
processo inflamatdrio sugerem opc¢bes de tratamento para regeneracao
dos cardiomiocitos e/ou modalidades terapéuticas para malignidade [2].

Figura 1:
Visdo cirargica de mixoma atrial
esquerdo [18].

Figura 2:
Mixoma atrial esquerdo sendo
removido cirurgicamente [18].




Figura 3:

Imagem macroscopica de
mixoma atrial. A: papilar;
B: sdlido. [13]

Figura 4:

Imagem cirdrgica de lesdo em valva
mitral apos ressec¢do de mixoma atrial
esquerdo [13].

Figura 5:
Embolo tumoral removido de artéria braquial
[16].

2.3Caracteristicas, manifestacfes e complicacdes

Os mixomas cardiacos sao biologicamente benignos e funcionalmente
malignos, uma vez que fragmentos do tumor podem gerar embolia e
metéastase [2,13,15,20]. Diversos sintomas estéo relacionados a origem do
tumor, ao tamanho da massa, a localizagdo, a mobilidade, ao formato e a
producao de interleucina-6 e sintomas constitucionais associados [12].

Mixomas cardiacos sdo tumores de células mesenquimais e um estroma
mixomatoso. Seu tamanho varia entre 1 e 15cm, sendo considerado
gigante a partir de 10cm [2,18]. Sdo produtores de metaloproteinases e
demais enzimas capazes de degradar a matrix extracelular do tumor
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gerando um desbalanco entre sintese e fragmentacao tecidual. Podem ser
pedunculados ou sésseis, sélidos ou papilares. Quando sdlidos, 2/3 dos
casos, apresentam uma superficie lisa recoberta de colageno, ao passo
gue os papilares sao brilhantes e irregulares. Isso explica porque mixomas
sOlidos estdo mais associados a faléncia cardiaca obstrutiva e os
papilares, a eventos embdlicos [2,15,20]. Seu estroma é rico em colageno,
elastina e proteoglicanas. A superficie tumoral é recoberta com tecido
epitelial e células lipidicas, de caracteristica friavel, macia, gelatinosa,
branco acinzentado, com areas de hemorragia e trombose. Tipicamente,
de textura heterogénea, com areas de calcificacao [2,5,20]].

Embora possa cursar de forma assintomatica em ate 15% dos casos, a
maioria dos pacientes apresenta pelo menos um dos sinais da triade
classica (triade de Goodwin): obstrucdo cardiaca, embdlica e
manifestacfes estrutural-sistémicas. Sinais e sintomas clinicos mais
comuns sdo: dispnéia, dor no peito, palpitacdo, sincope, febre, tosse,
perda de peso e cefaléia. Vale ressaltar que sdo imuno mediados e, em
sua maioria, reversiveis com a ressecc¢ao do tumor [2,5,13,15,16,17,20].

A presenca de embolizacdo sistémica em portadores de mixoma de atrio
esquerdo € bem conhecida, embora a embolia coronéaria diagnosticada em
vida seja extremamente rara. A complicacdo embdlica esta relacionada a
fragmentacao do tumor ou migracéo, em virtude dos trombos e vegetacdes
na superficie da massa [1,3,13,14,20]. Podem ser complica¢cdes embdlicas
renais, mesentéricas, de retina, sendo o sistema nervoso central o mais
acometido em mixoma de atrio esquerdo (50% dos casos). Os pacientes
com mais risco sdo 0s que apresentam imagem papilar, multiiobada e com
prolapso intermitente [1,2,12,15,20].

Podem manifestar-se com sintomatologia de obstrugcéao ao fluxo de sangue,
necessitando diagnostico diferencial com infarto, tromboses de veias
supra-hepaticas, trombose de veias cavas superior, sindrome de
compressdo de veia cava superior, tumores do mediastino, estenose
pulmonar, dentre outros [1,2,15,16].

Algumas formas de manifestacdo, a depender das caracteristicas do
tumor, sdo as arritmias e os disturbios de conducéo do sistema elétrico do
coracdo. Fibrilagdo atrial, flutter atrial, extrasistoles ventriculares isoladas
ou frequentes, bloqueio de ramo direito (e de suas divisbes) séao
fendbmenos frequentemente observados nestes pacientes [15]. Sinais e
sintomas de insuficiéncia cardiaca congestiva sdo relatados e relacionados
a tumores cardiacos que acometem as cavidades cardiacas direitas,
preferencialmente [2,15,20].

Sendo assim, as caracteristicas micro e macroscopicas estdo fortemente
relacionadas a sintomatologia e as complicacdes inerentes ao mixomas
cardiacos [2,15].
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2.4Diagnostico e tratamento

O primeiro diagnoéstico pré mortem de mixoma atrial foi realizado em 1952
por Goldberg, antes feito somente por necropsia. Contudo, com o advento,
nas ultimas décadas, de novos métodos complementares de diagnéstico
estd havendo aumento do niamero de pacientes que manifestam sintomas
de neoplasias cardiacas e que podem ser tratados cirurgicamente [13,15].

Métodos né&o invasivos e invasivos tém sido utilizados com baixa
morbidade e alta eficacia no diagnostico desta doenca, propiciando o
tratamento clinico (quimioterapia) ou cirdrgico (resseccdo completa) dos
tumores miocardicos. Tais métodos diagndsticos (invasivos ou n&o)
adquirem extrema importancia no diagnostico dos tumores do coracéo
[1,2,13,15,18].

O ecocardiograma transtoracico é, atualmente, o método de escolha, tendo
em vista suas altas especificidade e sensibilidade. E capaz de identificar
massas pequenas de 1 a 3mm e avalia as demais estruturas cardiacas,
como valvas acometidas e funcdo cardiaca. Ele promove informacdes
necessarias para diagnéstico do mixoma e para fins cirdargicos,
identificando detalhes importantes para planejamento da resseccao
[11,13,18].

Figura 6:
Imagem de ecocardiografia transtoracica evidenciando mixoma de atrio
esquerdo. [18]

Adult Echo TIS0.1 MI0.4

" Figura 7:

l Ecocardiografia transesofégica 2D,
evidenciando mixoma de atrio

direito [4]
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Figura 8:
Ecocardiografia transesofagica, evidenciando mixoma de atrio esquerdo.
[13]

Figura 9:
Imagem de mixoma atrial direito a
ressonancia magnética [4]

Figura 10:

Tomografia computadorizada de
torax, evidenciando mixoma de
atrio esquerdo [6]
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Radiografia de térax e eletrocardiograma sao inespecificos, colaborando
mais com as complicacdes do que com o diagnhostico em si. Tomografia
computadorizada ultra-fast, PET scan (pdésitron emission tomography) e
ressonancia magnética promovem informacao complementar [1,15,16].

Ap6s o diagndstico, € instituido tratamento cirdrgico de urgéncia, por conta
do risco de embolismo e morte subita. A primeira excisdo cirdrgica com uso
de CEC (circulacéo extracorporea) foi realizada em 1954, se mantendo ate
hoje como padrao-ouro [1,5,8].

Existem trés técnicas cirurgicas: biatrial, atriotomia esquerda e transseptal.
Usualmente, ¢é realizada esternotomia mediana com bypass
cardiopulmonar. A técnica biatrial foi intoduzida em 1973 por Cooley e é a
mais usada, nos dias atuais. S0 objetivos das técnicas: realizar minima
manipulagdo do tumor (a fim de reduzir complicacbes embodlicas);
promover adequada exposicdo da massa; permitir inspecdo das camaras;
reduzir recorréncia tumoral e ser eficiente e segura [3,5,13,14].

Por fim, apds remocdo cirirgica, a histopatologia é avaliada e confirmado o
diagnostico [15].
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3. Manejo anestésico-cirurgico

O manejo anestésico de uma cirurgia abrange um checklist repleto de itens
a serem analisados pelo anestesiologista, estando este sempre a frente
das complicagbes. Um bom planejamento anestésico visa estabelecer os
riscos a serem enfrentados, prever possiveis decisbes e ter a mao 0s
farmacos e materiais necessarios em todas estas situacOes
[2,4,8,19,21,22,23].

Ao planejar uma anestesia, devem ser respondidas algumas indagacdées:
guem € o paciente? Qual serd a cirurgia? Quais complicacbes estdo
associadas a esse binbmio? Qual a melhor anestesia para esse caso?
Quais cuidados tomar no pré, intra e pos-operatorio? Haverd um segundo
tempo cirargico? [2,4,8,19,21,23]

Quanto ao paciente, deve-se atentar para idade, comorbidades
associadas, classificacdo NYHA e manifestacOes diversas, como arritmias,
febre, anemia, trombocitopenia, artralgia, emagrecimento, dispneia,
cefaleia. Avaliar se ha algum exame complementar, ainda ndo solicitado, a
ser pedido para investigar algum sistema. No caso especifico do mixoma
atrial, a atencdo é redobrada para pacientes pediatricos e/ou com
comprometimento cardiovascular, pulmonar e enddcrino, como no caso de

pacientes com complexo de Carney [19,21,23].

Em alguns casos, esses pacientes serdo submetidos a um segundo tempo
cirargico e devem ser monitorados e investigados corretamente para todos
os procedimentos [2,4,19,21].

No quesito cirurgia, pode ser necessaria a ressec¢gdo do mixoma atrial,
descrito neste trabalho ou casos especificos e singulares. Sdo exemplos
0S pacientes que apresentam mixoma atrial, sintomatico ou ndo, que se
encontram em situac6es de emergéncia cirdrgica, como abdome agudo,
atropelamento, acidente vascular encefalico, ou mesmo uma gestante. A
equipe cirurgica deve avaliar a prioridade do caso e realizar a cirurgia mais
importante naguele momento. Ha relato de gestantes que aguardaram o
terceiro trimestre e/ou o parto, para realizarem a resseccao do tumor
cardiaco. Bem como casos mais graves e arriscados, nos quais 0 risco
beneficio apontou para a imediata ressec¢cao do mixoma antes de qualquer
outra correcao cirargica [2,4,19,23].

Em se tratando do mixoma atrial, o anestesiologista deve estar bem
familiarizado com as complicagbes do quadro, a fim de realizar uma
anestesia estavel com controle total das intervencdes que venham a surgir.
E imperativo que o anestesiologista faca um planejamento multimodal,
levando em consideracdo caracteristicas do tumor, o planejamento
cirdrgico, a otimizagdo do paciente, a fim de formular a anestesia mais
adequada [2,4,5,8,19,21].

Toda a monitorizacdo invasiva deve ser realizada seguindo técnicas
assépticas. Antibioticoprofilaxia deve ser instituida 30 minutos antes da
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incisdo cirlrgica. Serd utilizada circulagcdo extracorpérea, seguindo
protocolos de canulacdo, cardioplegia e manutencdo hemodinamica.
Parametros como glicemia, temperatura, sinais vitais, gasometrias seriadas
serdo avaliados durante todo o precedimento [2,5,6,8].

A monitorizacao intraoperatoria é fundamental, sendo ela mais ou menos
invasiva. Deve ser puncionado acesso venoso periférico de grosso calibre
— 14G — em membro superior direito e linha arterial em artéria radial
esquerda para avaliagdo da pressao arterial média e gasometrias.
Puncionar acesso venoso profundo em veia jugular interna direita, guiada
por ultrasom na puncdo e por ecocardiografia transesofagica em modo
bicaval no posicionamento. Isso se deve ao risco deste cateter ultrapassar
a veia cava superior, invadir atrio direito, a fim de evitar arritmias e
embolizacdo. A cateterizacdo da artéria pulmonar esta contraindicada
[4,8,19,21,23].

A ecocardiografia transesofagica intraoperatoria contribui,
consideravelmente, para auxilio no posicionamento do acesso venoso
profundo; avaliagdo das valvas, septos, camaras e demais estruturas
cardiacas; funcdo e enchimento ventriculares e identificacdo de shunts
intracardiacos, regurgitacdo e obstrucdes [4,6,21].

Anestesia regional, intratecal ou peridural apresentam vantagens quanto a
resposta ao estresse e hemodinamica, perfusdo coronariana, redistribuicéo
de fluxo miocardico, chances de extubac&o precoce.Contudo, ndo estao
indicadas nesta anestesia, haja vista a possibilidade de hemorragia e
consequéncias neurologicas, devido a anticoagulagéo [4,21].

Seguindo protocolos atuais, a anestesia geral balanceada € a escolha mais
adequada. Estdo indicados farmacos ansioliticos, como o midazolam;
opidides; relaxantes musculares; hipndticos venosos, preferencialmente
etomidato na inducéo; e utilizacdo de halogenados para manutencéo.
Drogas emergenciais devem fazer parte deste acervo, como atropina,
efedrina, noradrenalina, nitroprussiato de sédio, dobutamina e outros; bem
como heparina e protamina [2,4,8,15,19,21].

A inducdo da anestesia geral deve evitar depressdo miocéardica e manter
resisténcia vascular sistémica, perfusdo coronariana, enchimento
ventricular, niveis pressoricos, frequéncia cardiaca e ritmo sinusal
[2,4,21,23].

Ao instituir a ventilagdo, a estratégia é evitar hipertensdo pulmonar,
faléncia de ventriculo direito, acidose respiratoria e hipdxia. Variacdes na
ventilacgdo mecanica podem cursar com pressao intratorcica alterada e
aumento da resisténcia vascular pulmonar, sendo nocivo para o ventriculo
direito, reduzindo pré-carga e perfusdo. Portanto, a ventilagdo mecéanica
deve ser instituida cuidadosamente a fim de evitar colapso cardiopulmonar
[4,19,21,23].

Heparinizacdo plena deve anteceder a canulacdo bicaval, também sob
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visualizagcdo auxiliar da ecocardiografia transesofagica [2,4,15].

Durante a administracdo de fluidos, ha possibilidade de aumentar a
pressdo do atrio direito, resultando em complicacbes como arritmias,
desposicionamento da massa tumoral, obstrucdo atrioventricular e
embolizacao [4].

As consequéncias hemodinamicas refletem os sinais de faléncia
cardiovascular e pulmonar, a depender da localizacdo do tumor e a
possibilidade de obstrucédo cardiaca e de sindrome de baixo débito. Pode
haver comprometimento da drenagem venosa nestes dois sistemas, uma
vez que a obstrucdo pode ocorrer em nivel atrio-ventricular, simulando
estenose valvar — mitral ou tricispide. Por outro lado, pode haver dano
valvar, cursando, por exemplo, com regurgitacéo [4,15,19,23].

Hipotensdo aguda deve ser manobrada com vasopressores, ao invés de
volume. Suporte com inotrépicos podem ser utilizados em pacientes com
disfuncéo sistolica, em detrimento de cronotropismo, melhorando assim, a
dindmica e o enchimento ventricular [4,21].

A presenca de aumento na pressao do ventriculo direito gera um desvio do
septo interventricular para a esquerda, requerendo aumento da pds carga,
a fim de garantir perfusdo coronariana adequada deste ventriculo [4].

Arritmias atriais sdo potencialmente letais e devem ser evitadas. Isso pode
ser alcancado, mantendo plano anestésico mais profundo durante
laringoscopia, incisdo e esternotomia. Evitando, assim, aumentos na
pressado arterial e na frequéncia cardiaca. O desfibrilador deve ser mantido
proximo e testado, e deve ser utilizado, se necesséario [4,6,8,19,21].

Estdo indicados acompanhamento e monitorizacdo invasiva em unidade
fechada no pés-operatdrio, com extubacéo realizada apés 6 horas do fim
da cirurgia, de pacientes estaveis hemodinamicamente [4,15,21].

A patologia é confirmada apos resultado do estudo histopatologico [15].
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4. Conclusao

Quadros de mixoma atrial e complexo de Carney exigem uma visao plural,
envolvendo seu diagndstico, a cirurgia e o planejamento anestésico. O
anestesiologista deve conhecer as técnicas de anestesia em cirurgia
cardiaca e as complicagcbes inerentes ao tumor cardiaco e/ou as
manifestacbes associadas ao complexo de Carney; deve antever
complicacBes embdlicas e hemodindmicas cardiovasculares e pulmonares
envolvidas e manobrar a ecocardiografia intraoperatoria. Dessa forma, &
possivel aplicar uma anestesia adequada e segura que promova 0 Sucesso
do procedimento. Vale ressaltar a importancia da investigagcado em parentes
de primeiro grau e acompanhamento continuo dos pacientes, mesmo
assintomaticos.
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6. Apéndices

6.1Relato de Caso

Paciente do sexo masculino, 14 anos, apresentou quadro de dispneia aos
médios e grandes esforcos, dor precordial, enxaqueca e alteracdo de
comportamento. Foi internado no Hospital Geral de Bonsucesso, passando
por avaliacdo da pediatria, da neurologia e, por fim, da cardiologia. A
investigacdo resultou no diagnodstico de complexo de Carney.
Constataram-se lesdes mucocutaneas pigmentadas, lesdes testiculares
tipicas, hipercortisolismo ACTH-independente e tumor em &trio esquerdo.
Realizado ecocardiograma transtoracico que demonstrou tumor aderido a
valva mitral, estenose mitral importante e insuficiéncia mitral leve.

Foi realizada resseccao do tumor cardiaco em procedimento anestésico-
cirdrgico, iniciado com venéclise em membro superior direito com jelco 14G
e puncdo de linha arterial em artéria radial esquerda, para monitorizacao
de PAM e gasometrias seriadas. A inducdo da anestesia foi planejada
considerando-se o baixo débito cardiaco de origem obstrutiva, o tamanho e
localizacdo da massa e o acometimento de valva mitral, bem como
atencado a possiveis sinais de embolizacdo. Foram empregados: etomidato
0,3 mg/Kg, midazolam 5 mg, lidocainal,5 mg/Kg, fentanil 3mcg/Kge
cisatracurio0,15 mg/Kg. A intubacdo orotraqueal foi realizada sob
laringoscopia direta, sendo o paciente acoplado a VM, modo VCV.
Puncionada acesso profundo em veia subclavia direita, com técnica de
seldinger. Manutencdo da anestesia: sevoflurano 1-2%, midazolam6 mg,
fentanil 500 mcg e cisatracurio 6 mg — titulados.

Buscou-se, portanto, evitar hipovolemia, bem como aumento de pos carga;
a frequéncia cardiaca foi mantida entre 60 e 70 bpm, tentando-se evitar
desencadeamento de arritmias e hipertensdo pulmonar. A cirurgia foi
realizada através de miniesternotomia mediana, com utilizagcdo de
circulagao extracorporea (CEC) e abertura do AE, com duracédo de 210,
CEC de 60’ e 45 de clampeamento. O intraoperatdrio transcorreu sem
intercorréncias. O paciente foi encaminhado ao CTI, intubado, sendo
extubadoapos 10 horas; manteve estabilidade hemodinamica e adequado
funcionamento da valva mitral ao ECO. N&o houve complicactes
anestésicas como choque cardiogénico, dificuldade de desmame da CEC
ou necessidade de suporte com farmacos inotropicos ou vasoativos.

A analise histopatologica, posteriormente, confirmou a natureza
mixomatosa do tumor. Houve alta hospitalar apés sete dias, com retorno
programado para segundo tempo cirdrgico — adrenalectomia.

Familiares foram submetidos a rastreio, identificando também um mixoma
em atrial esquerdo em sua méae, embora assintomatica. Esta foi, de igual
forma, submetida a resseccdo do tumor cardiaco, com acessos venosos,
monitorizagdo e manejo anestésico semelhante ao de seu filho.

O menor evoluiu com hipertenséo arterial de dificil controle e sindrome de
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cushing. Realizada nova internagao e programada adrenalectomia bilateral.
Realizado planejamento anestésico, considerando o quadro de
obesidade,sobrecarga volémica, hipercortisolismo e hipertenséo refrataria
apresentados.

A cirurgia videolaparoscopica foi realizada sob anestesia geral e na
inducdo em sequéncia rapida foram usados: propofol2 mg/Kg, lidocaina 1,5
mg/Kg, fentanil 3 mcg/Kg e rocurdnio 1,2 mg/Kg. Intubacéo orotraqueal sob
laringoscopia direta; acoplado a VM. A manutengdo da anestesia foi feita
com sevoflurano 1-2%e remifentanil em bomba infusora. A pressao arterial
invasiva e 0 acesso venoso central para mensuragcado intermitente dos
parametros de perfusao tissular foram empregados, além da monitorizacédo
convencional.

Realizada administracéo de hidrocortisona 100mg. A hidratacéo foi guiada
por objetivos, com uso de cristaldides.Vasodilatadores e betabloqueadores
de rapido inicio de acao (nitroprussiato de sédio e esmolol) estavam
disponiveis. A glicemia foi verificada a cada 30 minutos. N&ao
houveintercorréncia anestésica.

O paciente foi extubado ao término da cirurgia, hemodinamicamente
estavel. Encaminhado a enfermaria, para acompanhamento
endocrinopediatrico.

No momento, mée e filho seguem assintomaticos e sem alteracdes nos
exames.

Figuras 11:

Imagem cirdrgica do mixoma atrial
esquerdo do paciente em questao
(primeira cirurgia realizada. Filho)
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Figura 12:

Paciente antes de ser submetido a
resseccado do mixoma atrial.

S&o0 evidenciados alguns sinais do
hipercortisolismo.
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