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Resumo As neoplasias cardíacas primárias constituem um grupo raro e 
heterogêneo de lesões que se originam diretamente nos tecidos do coração, 
apresentando uma incidência histórica que varia entre 0,0017% e 0,028%. A 
compreensão clínica dessas massas passou por uma transformação radical a partir 
da década de 1950, quando o diagnóstico, anteriormente restrito aos achados de 
autópsia, tornou-se viável em pacientes vivos devido ao desenvolvimento da 
ecocardiografia e das técnicas de circulação extracorpórea. O avanço tecnológico 
das últimas décadas, focado na integração de métodos de imagem multimodal 
como a tomografia computadorizada por múltiplos detectores e a ressonância 
magnética cardíaca, permitiu uma caracterização tecidual sem precedentes, 
essencial para a distinção entre tumores benignos, que representam a maioria dos 
casos, e sarcomas ou linfomas malignos, que possuem prognóstico reservado. Os 
mecanismos biológicos subjacentes variam desde proliferações hamartomatosas, 
como nos rabdomiomas e fibromas, até complexas mutações genéticas, 
exemplificadas pela inativação do gene PRKAR1A no contexto do complexo de 
Carney. Clinicamente, os tumores podem se manifestar por obstrução do fluxo 
sanguíneo, fenômenos embólicos sistêmicos, distúrbios do sistema de condução 
ou sintomas constitucionais inespecíficos, exigindo um alto índice de suspeição 
diagnóstica. Embora a ressecção cirúrgica completa permaneça como o 
tratamento padrão para a maioria das massas benignas e sarcomas operáveis, o 
manejo das formas malignas demanda uma coordenação multidisciplinar 
envolvendo cardiologistas, oncologistas e cirurgiões cardiovasculares para a 
aplicação de quimioterapia adjuvante e novas terapias alvo. O futuro do manejo 
dessas condições reside na identificação de biomarcadores moleculares e no 
aprimoramento das técnicas de imagem funcional, visando estratégias 
terapêuticas cada vez mais individualizadas que possam alterar a história natural 
das formas mais agressivas de neoplasia cardíaca, garantindo maior sobrevida e 
qualidade de vida aos pacientes afetados por essa complexa patologia. 
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1. CONTEXTUALIZAÇÃO HISTÓRICA E A EVOLUÇÃO DOS CRITÉRIOS 
DIAGNÓSTICOS 

A trajetória do conhecimento médico sobre as massas intracardíacas é marcada 
por um ponto de inflexão tecnológica que alterou o destino clínico dos pacientes. 
Até meados da década de 1950, a presença de um tumor no coração era uma 
descoberta quase exclusivamente post-mortem, documentada em relatórios de 
patologia sem que houvesse qualquer possibilidade de intervenção terapêutica em 
vida. A invenção e o subsequente refinamento da ecocardiografia permitiram que a 
visualização de estruturas móveis e massas, como o mixoma, deixasse de ser um 
achado retrospectivo e passasse a ser um diagnóstico clínico concreto. 

Essa transição para o diagnóstico ante mortem foi acompanhada por avanços na 
cirurgia cardiovascular, especificamente no desenvolvimento da circulação 
extracorpórea, que transformou a ressecção tumoral em um procedimento seguro 
e com potencial curativo. Atualmente, o diagnóstico não se limita apenas à 
detecção da massa, mas envolve uma análise detalhada da morfologia, 
vascularização e relação anatômica com as estruturas adjacentes, utilizando a 
tomografia computadorizada e a ressonância magnética para planejar a estratégia 
cirúrgica com precisão milimétrica. 

 

2. EPIDEMIOLOGIA E A NATUREZA DAS NEOPLASIAS CARDÍACAS 

As neoplasias que se originam no tecido cardíaco são fenômenos de extrema 
raridade na prática médica geral, com uma prevalência populacional reportada em 
níveis ínfimos. No entanto, a importância do seu estudo reside na gravidade 
potencial das suas manifestações. Aproximadamente 75% dessas massas 
primárias possuem natureza histológica benigna, enquanto o restante é composto 
por formas malignas, predominantemente representadas por diversas linhagens de 
sarcomas e linfomas. 

É fundamental distinguir as lesões primárias do envolvimento metastático, que é 
consideravelmente mais frequente no ambiente hospitalar de alta complexidade. 
Estima-se que cerca de 10% de todas as neoplasias não cardíacas possam 
metastatizar para o coração ao longo da evolução da doença oncológica, embora 
apenas uma fração desses casos desenvolva sintomas clínicos evidentes de 
disfunção miocárdica. Conforme detalhado na Tabela 1, as características 
epidemiológicas diferem significativamente entre tumores primários e 
secundários, impactando diretamente o prognóstico e a abordagem diagnóstica. 
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Tabela 1 – Comparativo epidemiológico e clínico entre neoplasias cardíacas 
primárias e metastáticas 

Característica Neoplasias Primárias Neoplasias Metastáticas 

Prevalência 
Relatada 

0,0017% a 0,028% 
10% dos pacientes com câncer 

sistêmico 

Natureza 
Histológica 

75% Benignos / 25% 
Malignos 

100% Malignas por definição 

Origens Comuns 
Tecido cardíaco, 

pericárdio 
Pulmão, mama, linfoma, 

melanoma 

Sintomatologia 
Clínica 

Sintomáticos em 1% a 
10% 

Frequentemente assintomáticos 
até estágios avançados 

Via de 
Disseminação 

Crescimento local ou 
invasão direta 

Hematogênica, linfática ou invasão 
direta 

Manifestação 
Principal 

Massa intracavitária ou 
intramural 

Derrame pericárdico (90% dos 
casos) 

 

3. Dinâmica Fisiopatológica e Manifestações Clínicas 

A apresentação clínica de um tumor cardíaco não é determinada primariamente 
por sua linhagem celular ou característica histológica, mas sim pela interação 
física da massa com a mecânica cardiovascular. Uma lesão benigna de grandes 
dimensões pode ser fatal se causar uma obstrução súbita da via de saída do 
ventrículo esquerdo, enquanto uma lesão maligna pequena, mas localizada no 
sistema de condução, pode provocar arritmias fatais antes mesmo de ser 
detectada por métodos convencionais. Os mecanismos de produção de sintomas 
podem ser classificados em quatro eixos principais: 

1. Obstrução mecânica – a massa atua como um corpo estranho que impede 
o fluxo laminar, podendo mimetizar estenose valvar ou causar insuficiência 
cardíaca congestiva. 

2. Fenômenos embólicos – especialmente em tumores friáveis ou com 
superfície irregular, fragmentos tumorais ou trombos aderidos podem se 
desprender, resultando em acidentes vasculares cerebrais ou isquemia de 
órgãos periféricos. 
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3. Irritabilidade elétrica – a infiltração do miocárdio ou a compressão do nó 
sinusal e atrioventricular gera um substrato para taquiarritmias ou bloqueios 
de condução. 

4. Sintomatologia sistêmica – alguns tumores, notadamente os mixomas, 
possuem atividade endócrina e inflamatória, liberando citocinas como a 
interleucina-6, que provocam febre, perda de peso e mal-estar generalizado. 

 

4. NEOPLASIAS BENIGNAS DE ORIGEM MESENQUIMAL: O PROTAGONISMO DO 
MIXOMA 

Os mixomas cardíacos representam a forma mais comum de neoplasia primária do 
coração em adultos, sendo caracterizados por uma arquitetura histológica 
composta por células estreladas, ovoides ou fusiformes dispersas em um estroma 
mixoide ricamente vascularizado. Embora sua natureza seja biologicamente 
benigna, a localização intracavitária e a friabilidade do tecido conferem a essas 
massas um potencial de morbidade elevado, principalmente em decorrência de 
eventos embólicos e obstruções valvares dinâmicas. 

A incidência dessas lesões ocorre predominantemente em indivíduos na faixa 
etária entre 40 e 60 anos, apresentando uma discreta prevalência no sexo feminino, 
especialmente em pacientes com mais de 65 anos, onde a proporção chega a 1,5:1. 
Na grande maioria dos casos, o mixoma apresenta-se como uma entidade isolada; 
contudo, uma fração significativa, entre 3% e 10%, manifesta-se como parte de 
uma síndrome multissistêmica hereditária. 

4.1. O complexo de Carney e a genética molecular 

O complexo de Carney é uma desordem autossômica dominante de alta 
complexidade, que integra mixomas cardíacos a uma constelação de anomalias 
endócrinas — como a síndrome de Cushing e a acromegalia — e hiperpigmentação 
cutânea característica. A base molecular dessa síndrome reside em mutações 
inativadoras no gene que codifica a subunidade reguladora da proteína quinase tipo 
1α dependente de cAMP (PRKAR1A). 

A identificação dessa mutação é crucial, pois os mixomas associados a essa 
síndrome tendem a ocorrer em pacientes mais jovens, apresentam localizações 
atípicas em múltiplas câmaras e possuem um risco substancialmente superior de 
recorrência pós-cirúrgica. Em contextos onde o mapeamento genético é 
inacessível devido ao custo, a imuno-histoquímica para a proteína PRKAR1A surge 
como uma ferramenta diagnóstica de triagem eficaz para identificar pacientes sob 
risco sindrômico. 

4.2. Apresentação clínica e dinâmica embólica 

A sintomatologia do mixoma é notavelmente heterogênea, podendo variar desde 
um achado incidental em exames de rotina até quadros de falência cardíaca aguda 
ou morte súbita. A produção de citocinas inflamatórias, com destaque para a 
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interleucina-6 (IL-6), é responsável pelas manifestações constitucionais que 
mimetizam doenças sistêmicas ou infecciosas, como perda de peso inexplicada e 
febre. 

A morfologia tumoral exerce influência direta sobre o risco de complicações. 
Tumores com superfície viliforme ou papilar, caracterizados por múltiplas 
projeções digitiformes, possuem uma tendência significativamente maior à 
fragmentação e embolização sistêmica quando comparados aos mixomas de 
superfície lisa e consistência firme. Ao exame físico, o tumor plop — um som 
diastólico precoce resultante do impacto da massa contra as estruturas valvares 
ou as paredes ventriculares — permanece como um sinal clássico, embora nem 
sempre presente. 

4.3. Avaliação por imagem multimodal e histopatologia 

A ecocardiografia, tanto transtorácica quanto transesofágica, é o método de 
eleição para a avaliação inicial, permitindo a análise da mobilidade da massa, do 
local de fixação — usualmente a fossa oval no septo atrial esquerdo — e das 
repercussões hemodinâmicas imediatas. O uso de contraste ecocardiográfico 
auxilia na diferenciação de trombos, uma vez que os mixomas apresentam realce 
devido à sua vascularização intrínseca. 

A ressonância magnética cardíaca (RMC) oferece uma caracterização tecidual 
superior, evidenciando isointensidade em imagens ponderadas em T1 e 
hiperintensidade em T2, reflexo do elevado conteúdo de água no estroma mixoide. 
O padrão de realce tardio pelo gadolínio costuma ser heterogêneo, podendo 
identificar áreas de hemorragia, calcificação ou trombose superficial aderida. 
Microscopicamente, a presença de elementos heterotópicos, como tecidos 
glandulares ou ósseos, pode ocorrer, exigindo cautela para não confundir esses 
achados com processos metastáticos. 

4.4. Manejo cirúrgico e protocolos de vigilância 

A remoção cirúrgica imediata é o tratamento utilizado logo que o diagnóstico é 
estabelecido, visando prevenir eventos catastróficos de embolização. A técnica 
deve focar na ressecção completa da base de implantação do tumor para minimizar 
as chances de recidiva. Após a intervenção, recomenda-se um acompanhamento 
ecocardiográfico rigoroso um ano após o procedimento e, subsequentemente, a 
cada cinco anos para casos esporádicos. Pacientes com Complexo de Carney 
exigem monitoramento anual vitalício devido à alta taxa de recidiva. 

 

5. RABDOMIOMA: A INTERFACE ENTRE O DESENVOLVIMENTO FETAL E A 
GENÉTICA SISTÊMICA 

O rabdomioma cardíaco é uma proliferação hamartomatosa de cardiomiócitos, 
sendo o tumor cardíaco mais frequentemente detectado em fetos e na população 
pediátrica, correspondendo a mais de 90% dos casos nessa faixa etária. 



 

 1207 

Cardiologia 360o 

Editora Epitaya | Rio de Janeiro-RJ | ISBN 978-65-5132-041-5 | 2026 

Histologicamente, essas massas são compostas por células vacuolizadas 
contendo grandes depósitos de glicogênio, conhecidas como "células em aranha" 
devido às invaginações citoplasmáticas radiais. 

5.1. Associação com a esclerose tuberosa 

A conexão entre o rabdomioma e a esclerose tuberosa é robusta, ocorrendo em 
aproximadamente 80% dos casos. Esta condição autossômica dominante decorre 
de mutações nos genes TSC1 ou TSC2, que regulam a via do alvo da rapamicina em 
mamíferos (mTOR), essencial para o controle do crescimento e proliferação celular. 
A presença de massas cardíacas múltiplas é um forte preditor de esclerose 
tuberosa, exigindo uma investigação neurológica e dermatológica completa para 
identificar a tríade clássica de convulsões, retardo mental e angiofibromas faciais. 

5.2. Diagnóstico por imagem e evolução natural 

Ecocardiograficamente, os rabdomiomas apresentam-se como massas sólidas, 
homogêneas e hiperecogênicas, localizadas predominantemente nos ventrículos, 
podendo estar imersas no miocárdio ou projetar-se para as cavidades. Na RMC, 
exibem isointensidade em T1 e hiperintensidade em T2, com mínimo ou nenhum 
realce tardio após administração de gadolínio, o que auxilia na diferenciação de 
outros tumores pediátricos como os fibromas. 

Uma das características mais notáveis do rabdomioma é sua propensão à 
regressão espontânea durante a primeira infância, o que permite uma conduta 
conservadora na maioria dos casos assintomáticos. No entanto, se houver 
obstrução significativa do fluxo sanguíneo ou arritmias intratáveis, a intervenção 
torna-se necessária. Recentemente, o uso de inibidores da via mTOR, como o 
everolimus, demonstrou eficácia notável na redução acelerada dessas massas, 
oferecendo uma alternativa farmacológica à cirurgia de alto risco em neonatos. 
Para consolidar a análise comparativa entre as principais entidades benignas 
discutidas, a Tabela 2 apresenta uma síntese das características clínicas e 
patológicas. 

Tabela 2 – Caracterização diferencial dos principais tumores cardíacos benignos 

Tipo de 
Tumor 

População 
Predominante 

Localização 
Típica 

Associação 
Genética 

Conduta 
Terapêutica 

Mixoma 
Adultos (40-60 

anos) 

Átrio 
Esquerdo 

(Septo) 

Complexo de 
Carney 

(PRKAR1A) 

Ressecção 
Cirúrgica 
Imediata 

Rabdomioma 
Fetos e 

Crianças 
Ventrículos 
(Múltiplos) 

Esclerose 
Tuberosa 

(TSC1/TSC2) 

Observação ou 
Inibidores de 

mTOR 
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Tipo de 
Tumor 

População 
Predominante 

Localização 
Típica 

Associação 
Genética 

Conduta 
Terapêutica 

Fibroma Crianças 
Ventrículo 
Esquerdo 

(Septo) 

Síndrome de 
Gorlin (PTCH1) 

Ressecção ou 
Transplante 

Lipoma Idosos 
Epicárdio e 

Átrios 

Esporádico 
(Raramente 

TSC) 

Observação (se 
assintomático) 

 

6. Fibroma cardíaco: proliferação fibroblástica e implicações na infância 

Os fibromas cardíacos são neoplasias benignas, de provável natureza 
hamartomatosa, constituídas por fibroblastos sem atipias imersos em um estroma 
com graus variados de colagenização. Assim como os rabdomiomas, estas lesões 
manifestam-se predominantemente em crianças e, em diversos cenários, 
possuem uma origem congênita. 

6.1. Síndrome de Gorlin e manifestações extracardíacas 

Existe uma associação bem documentada entre os fibromas cardíacos e a 
Síndrome de Gorlin, também denominada síndrome do carcinoma basocelular 
nevoide. Esta patologia autossômica dominante, decorrente de mutações no gene 
PTCH1, caracteriza-se por uma predisposição elevada ao câncer de pele, 
neoplasias cerebrais raras, macrocefalia e anomalias esqueléticas, como as 
costelas bífidas. A detecção de um fibroma em idade precoce deve, portanto, 
motivar a triagem para estes componentes sindrômicos. 

6.2. Comportamento clínico e localização ventricular 

Diferentemente dos rabdomiomas, os fibromas cardíacos geralmente surgem 
como massas solitárias que não apresentam tendência à regressão espontânea. 
Localizam-se majoritariamente nos ventrículos, com predileção pelo ventrículo 
esquerdo e pelo septo interventricular, afetando fetos, crianças e, em casos raros, 
adultos. O crescimento progressivo da massa pode resultar em arritmias 
complexas, obstrução mecânica do fluxo vascular e insuficiência cardíaca. 

6.3. Diagnóstico por imagem e caracterização por ressonância 

Na ecocardiografia, os fibromas apresentam-se como massas homogêneas e mais 
brilhantes que o miocárdio adjacente, podendo exibir pontos hiperintensos que 
sugerem a presença de calcificações. Devido ao seu volume, podem ser 
confundidos com cardiomiopatia hipertrófica. A tomografia computadorizada (TC) 
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revela massas intramurais bem demarcadas ou infiltrativas com atenuação de 
tecidos moles. 

A Ressonância Magnética Cardíaca (RMC) é fundamental para a diferenciação 
tecidual: estas lesões são isointensas ao miocárdio em T1 e hipointensas em T2. 
Devido à reduzida vascularização, não se observa realce na fase de perfusão. 
Porém, o hiper-realce tardio após o gadolínio é tipicamente intenso e homogêneo. 
Este fenômeno é atribuído à natureza colágena da lesão, que permite uma 
concentração prolongada do contraste no espaço intersticial expandido. 

 

7. Lipoma cardíaco e hipertrofia lipomatosa: acúmulos de adipócitos maduros 

Os lipomas cardíacos são neoplasias benignas raras formadas por adipócitos 
maduros, assemelhando-se aos seus equivalentes encontrados em tecidos moles 
extracardíacos. Embora a maioria dos casos seja esporádica, há registros de 
associação com a esclerose tuberosa. 

7.1. Epidemiologia e localização anatômica 

Estas lesões são frequentemente identificadas em pacientes de idade avançada, 
com maior índice de massa corporal e predomínio no sexo feminino. 
Aproximadamente metade dos lipomas localiza-se no espaço subendocárdico, 
mas podem distribuir-se pelo miocárdio ou epicárdio atrial. Na maioria das vezes, 
são assintomáticos e descobertos incidentalmente, embora possam estar 
relacionados a arritmias ou, raramente, à compressão de estruturas adjacentes. 

7.2. Especificidade da tomografia e ressonância 

A TC possui excelente especificidade para identificar o tecido gorduroso, auxiliando 
na distinção entre lipomas e mixomas no septo atrial. Na RMC, os lipomas exibem 
alta intensidade de sinal em T1 e T2, similar à gordura da parede torácica, com 
queda completa do sinal após a aplicação de pulsos de saturação de gordura. Por 
serem avasculares, não apresentam realce nas imagens pós-contraste. 

8. HAMARTOMA DE MIÓCITOS CARDÍACOS MADUROS (HMCM) 

O HMCM é um crescimento benigno e desorganizado de cardiomiócitos 
plenamente diferenciados, ocorrendo duas vezes mais em homens, com idade 
média de 25 anos. Esta entidade está fortemente associada a arritmias 
ventriculares e morte súbita, sendo muitas vezes diagnosticada apenas em exames 
de autópsia. 

8.1. Desafios diagnósticos e macroscopia 

Na ecocardiografia, o hamartoma pode assemelhar-se à hipertrofia miocárdica 
assimétrica, apresentando densidade similar ao tecido circundante. 
Macroscopicamente, as lesões são mal circunscritas, com coloração pálida que 
mimetiza cicatrizes miocárdicas. Histologicamente, consistem em nódulos de 
miócitos aumentados e desorganizados, podendo conter vasos sanguíneos 
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espessados e pequenas quantidades de gordura e colágeno. A Tabela 3 sintetiza 
características de tumores menos comuns e depósitos teciduais para orientar o 
diagnóstico diferencial. 

Tabela 3 – Comparativo de massas benignas e pseudoneoplasias cardíacas 

Entidade 
Faixa 
Etária 

Achado de 
Imagem Principal 

Histologia 
Dominante 

Relação com 
Sintomas 

Fibroma Pediátrica 
Realce tardio 

intenso na RMC 
Fibroblastos e 

Colágeno 
Arritmias e 
Obstrução 

Lipoma Idosos 
Sinal de gordura 

(Fat-Sat) 
Adipócitos 
maduros 

Geralmente 
assintomático 

HMCM Jovens 
Similar ao 
miocárdio 

(mimetiza HVE) 

Miócitos 
desorganizados 

Alto risco de 
morte súbita 

Trombo Variável 
Ausência de realce 

pós-contraste 
Fibrina e 

Plaquetas 
Eventos 

embólicos 

 

9. NEOPLASIAS CARDÍACAS PRIMÁRIAS MALIGNAS: DESAFIOS TERAPÊUTICOS 
E PROGNÓSTICO 

Os tumores cardíacos malignos primários são entidades extremamente agressivas 
e de diagnóstico complexo, muitas vezes manifestando-se clinicamente apenas 
quando já existem metástases sistêmicas ou infiltração tecidual profunda. Os 
sintomas são inespecíficos e incluem dispneia aos esforços (79%), dor torácica 
(38%), tosse e síncope. 

9.1. Sarcoma pleomórfico indiferenciado: a malignidade mais frequente 

Representando cerca de 10% de todos os tumores cardíacos primários, os 
sarcomas pleomórficos indiferenciados (anteriormente denominados 
histiocitomas fibrosos malignos) carecem de uma linhagem de diferenciação 
específica. Ocorrem em média aos 45 anos e localizam-se predominantemente no 
átrio esquerdo, projetando-se para a cavidade e invadindo estruturas adjacentes. 

Na TC, apresentam-se como massas grandes e irregulares de baixa atenuação. Na 
RMC, exibem isointensidade em T1 e hiperintensidade em T2, com realce tardio 
heterogêneo decorrente da sua composição ultraestrutural complexa. 
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9.2. Perspectivas de tratamento e sobrevivência 

Devido à raridade, não existe uma terapia de referência definida. A ressecção 
cirúrgica completa é o pilar do tratamento quando viável, associada a uma 
sobrevida mediana de 15 meses, comparada a apenas 5 meses em pacientes não 
operados. O papel da quimioterapia e radioterapia adjuvantes permanece incerto, 
embora regimes baseados em antraciclinas sejam frequentemente empregados. 
Novas fronteiras terapêuticas incluem agentes como a trabectedina, o pazopanibe 
e o olaratumabe, direcionados a alvos moleculares específicos identificados em 
sarcomas não cardíacos. 

 

10. ANGIOSSARCOMA CARDÍACO: A MALIGNIDADE ENDOTELIAL 
PREDOMINANTE 

Os angiossarcomas cardíacos são definidos como neoplasias malignas originadas 
diretamente das células endoteliais, sendo classificados como as neoplasias 
diferenciadas primárias mais frequentes do coração. Embora possam ocorrer em 
qualquer faixa etária, observa-se uma maior incidência em indivíduos entre a 
quarta e a quinta décadas de vida. A etiologia exata permanece sob investigação 
científica, embora estudos citogenéticos tenham identificado alterações 
complexas que sugerem uma instabilidade genômica profunda na linhagem 
endotelial. 

10.1. Localização eletiva e invasividade local 

Diferente de outros sarcomas, o angiossarcoma possui uma predileção marcante 
pelo átrio direito, ocorrendo frequentemente na região do sulco atrioventricular. 
Esta neoplasia caracteriza-se por um comportamento biológico extremamente 
infiltrativo, estendendo-se rapidamente para o miocárdio adjacente, para as 
cavidades cardíacas e, de maneira precoce, para o espaço pericárdico. O 
envolvimento do pericárdio é uma característica distintiva, resultando em 
hemopericárdio e tamponamento cardíaco, situações de emergência que 
frequentemente levam ao diagnóstico inicial. 

10.2. Quadro clínico e desafios diagnósticos 

A apresentação clínica é dominada por sintomas como dispneia, dor torácica de 
caráter pleurítico ou atípico, síncope e fadiga persistente. Tais manifestações 
decorrem tanto da obstrução mecânica do fluxo no lado direito do coração quanto 
do comprometimento pericárdico. É importante notar que a citologia do líquido 
pericárdico, obtida por pericardiocentese, frequentemente apresenta resultados 
negativos, o que torna o diagnóstico dependente de biópsia tecidual ou exames de 
imagem avançados. 

10.3. Caracterização por imagem multimodal 

Na ecocardiografia, o angiossarcoma manifesta-se como uma massa densa, 
irregular e de base ampla, geralmente imóvel e com clara extensão para o 



 

 1212 

Cardiologia 360o 

Editora Epitaya | Rio de Janeiro-RJ | ISBN 978-65-5132-041-5 | 2026 

miocárdio. A tomografia computadorizada (TC) revela massas intracavitárias de 
baixa atenuação que envolvem a parede livre do átrio direito, frequentemente 
associadas a espessamento pericárdico e derrame. Devido à natureza vascular e 
desorganizada da neoplasia, observa-se um padrão heterogêneo de realce após a 
administração de contraste. 

A ressonância magnética cardíaca (RMC) evidencia uma intensidade de sinal 
heterogênea em sequências ponderadas em T1 e T2, reflexo de áreas de hemorragia 
intratumoral e necrose. Dada a vascularização exuberante do tumor, a imagem de 
perfusão com gadolínio na fase arterial mostra um realce imediato e intenso. Na 
fase tardia, o padrão permanece heterogêneo, com áreas de hiperintensidade 
periférica devido à fibrose e zonas centrais hipointensas relacionadas à necrose 
tecidual. 

 

11. LINFOMA CARDÍACO PRIMÁRIO: ASPECTOS ETIOLÓGICOS E 
IMUNOLÓGICOS 

Os linfomas cardíacos primários são definidos como linfomas extranodais que 
envolvem exclusivamente ou predominantemente o coração e o pericárdio, sem 
evidência de disseminação extracardíaca significativa no momento do diagnóstico. 
Acredita-se que estas neoplasias surjam da rede linfática localizada no epicárdio. 
Existe uma forte correlação entre o desenvolvimento desta patologia e estados de 
imunocomprometimento, além da associação com infecções virais pelo 
herpesvírus humano 8 (HHV-8) e pelo vírus Epstein-Barr (EBV). 

11.1. Perfil epidemiológico e subtipos histológicos 

Esta condição afeta predominantemente homens, com uma proporção de dois 
para um em relação às mulheres, sendo a maioria dos pacientes diagnosticada 
após os 60 anos de idade. O subtipo histológico mais comum é o linfoma difuso de 
grandes células B (LDGCB), embora formas mais raras, como o linfoma de Burkitt e 
linfomas de células T, tenham sido descritas na literatura especializada. 

11.2. Manifestações sistêmicas e diagnóstico 

Pacientes com linfoma cardíaco costumam apresentar sintomas constitucionais 
clássicos, como febre, sudorese noturna e perda ponderal. O envolvimento do átrio 
e ventrículo direitos é frequente, muitas vezes acompanhado de derrame 
pericárdico massivo. Diferentemente dos angiossarcomas, a citologia do derrame 
pericárdico pode ser suficiente para confirmar o diagnóstico em casos de linfoma. 
Na RMC, os linfomas apresentam-se como massas isointensas em T1 e T2, com 
captação mínima de gadolínio, mas exibem alto metabolismo em exames de PET 
scan. 
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12. FIBROELASTOMA PAPILAR: A PRINCIPAL MASSA VALVAR 

O fibroelastoma papilar é um crescimento endocárdico benigno e representa o 
tumor mais comum a ser excisado do coração na prática cirúrgica moderna. Esta 
lesão é a massa valvar mais frequente, afetando igualmente ambos os sexos, com 
um pico de incidência a partir dos 70 anos de idade. Sua natureza exata ainda é 
debatida, com teorias que sugerem tratar-se de processos hamartomatosos ou 
crescimentos reativos em superfícies endocárdicas previamente danificadas, 
como válvulas reumáticas ou locais de manipulação por eletrodos. 

12.1. Risco neurológico e embolização 

Apesar de sua histologia benigna, o fibroelastoma papilar possui uma alta 
propensão para causar eventos neurológicos graves. Cerca de 30% dos pacientes 
apresentam ataque isquêmico transitório ou acidente vascular cerebral como 
sintoma inicial. Além disso, infarto do miocárdio e embolização sistêmica periférica 
são complicações documentadas. 

12.2. Avaliação por ecocardiografia de alta resolução 

A ecocardiografia é referência para o diagnóstico, permitindo a visualização da 
característica pedunculada da massa (presente em 94% dos casos) e de sua 
mobilidade independente. Um achado patognomônico é o padrão pontilhado 
homogêneo nas bordas da lesão, visível em exames de alta resolução. 
Histologicamente, estas massas consistem em frondes revestidas por endocárdio 
com um núcleo colágeno avascular, contendo elastina e mucopolissacarídeos. A 
Tabela 4 detalha as principais diferenças entre as malignidades discutidas e a 
principal massa valvar, integrando dados de tratamento e prognóstico. 

Tabela 4 – Comparativo de neoplasias malignas e massas valvares benignas 

Entidade 
Localização 
Preferencial 

Marcador de 
Imagem 

Tratamento 
de Escolha 

Prognóstico 
(Sobrevida 

Média) 

Angiossarcoma Átrio Direito 
Realce arterial 
intenso (RMC) 

Ressecção e 
Citorredução 

5 meses 

Linfoma 
Primário 

Átrio Direito / 
Epicárdio 

Hipermetabolismo 
(PET) 

Rituximabe + 
Quimioterapia 

Reservado, 
mas variável 

Fibroelastoma 
Válvulas 

Cardíacas 
Massa móvel e 
pedunculada 

Excisão 
Cirúrgica 

Excelente 
após 

ressecção 
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Entidade 
Localização 
Preferencial 

Marcador de 
Imagem 

Tratamento 
de Escolha 

Prognóstico 
(Sobrevida 

Média) 

Sarcoma 
Pleomórfico 

Átrio 
Esquerdo 

Massa infiltrativa 
irregular 

Ressecção 
completa + 
Adjuvância 

15 meses 

 

13. HIPERTROFIA LIPOMATOSA DO SEPTO ATRIAL: UMA VARIABILIDADE 
ANATÔMICA DE RELEVÂNCIA CLÍNICA 

A hipertrofia lipomatosa do septo atrial (HLSA) caracteriza-se como um acúmulo 
não encapsulado de tecido adiposo, composto por uma mistura de gordura 
madura, gordura marrom imatura e cardiomiócitos atriais aprisionados no interior 
da massa. Do ponto de vista diagnóstico, considera-se que depósitos de gordura no 
septo atrial que excedam o limite de 1,5 cm na dimensão transversal pertencem ao 
espectro desta condição. Embora sua etiologia exata ainda não tenha sido 
plenamente elucidada, a hipótese fisiopatológica mais aceita sugere que a lesão 
decorra do aprisionamento de gordura mesenquimal durante o processo 
embriológico de septação atrial. 

13.1. Perfil do paciente e apresentação clínica 

A ocorrência da HLSA apresenta uma correlação estatística significativa com o 
avanço da idade, o aumento do índice de massa corporal e o sexo feminino. 
Frequentemente, a condição é identificada como um achado incidental durante 
exames de ecocardiografia realizados por outras indicações clínicas. Na maioria 
dos casos, os pacientes permanecem assintomáticos. Porém, o crescimento 
excessivo do tecido adiposo no septo pode atuar como um substrato para o 
desenvolvimento de arritmias atriais ou, em situações mais raras, provocar 
sintomas de compressão mecânica. Em casos extremos, a massa pode atingir 
dimensões tais que obstruem o retorno venoso pela veia cava superior. 

13.2. Diferenciação por imagem e histologia 

Na avaliação ecocardiográfica, a HLSA exibe um padrão morfológico característico 
em "haltere", resultante do espessamento do limbo da fossa oval com a 
preservação da integridade da própria fossa oval, que permanece delgada. A 
tomografia computadorizada é uma ferramenta de alta especificidade para a 
confirmação diagnóstica, evidenciando o espessamento septal com densidade de 
gordura, frequentemente em formato de cunha. Na ressonância magnética, o 
comportamento do sinal é idêntico ao dos lipomas, com alta intensidade em 
sequências ponderadas em T1 e T2 e queda completa do sinal com o uso de 
técnicas de supressão de gordura. 
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Histologicamente, é fundamental que o patologista diferencie a gordura marrom 
presente na HLSA de possíveis lipoblastos, que indicariam um lipossarcoma. 
Devido à natureza benigna e geralmente estável da lesão, a conduta clínica 
predominante é a observação. A intervenção cirúrgica com ressecção e 
reconstrução septal é reservada estritamente para pacientes que manifestam 
sintomas obstrutivos ou arritmias refratárias ao tratamento clínico. 

 

14. TROMBOS INTRACARDÍACOS E O TUMOR AMORFO CALCIFICADO 

Os trombos representam uma das causas mais prevalentes de massas 
intracardíacas na rotina clínica, sendo constituídos por proporções variáveis de 
fibrina, plaquetas e eritrócitos. A origem do trombo fundamenta-se nos elementos 
da tríade de Virchow: estase sanguínea, hipercoagulabilidade sistêmica e lesão do 
endotélio ou endocárdio. Estas formações são comumente identificadas em 
pacientes com doenças estruturais graves, como aneurismas ventriculares, ou 
naqueles que possuem dispositivos intracavitários, como eletrodos de marca-
passo ou próteses valvares. 

14.1. Tumor amorfo calcificado (CAT) 

Com o passar do tempo, os trombos podem sofrer processos de organização 
tecidual e calcificação progressiva. Quando a degeneração por cálcio se torna o 
componente predominante da massa, a lesão é denominada tumor amorfo 
calcificado (CAT). O CAT caracteriza-se microscopicamente por uma abundância 
de material basofílico amorfo e calcificado, resultante da degradação crônica do 
coágulo original. Clinicamente, tanto os trombos agudos quanto os tumores 
amorfos calcificados representam um risco elevado de eventos embólicos 
neurológicos ou periféricos, sendo a fibrilação atrial um fator complicador 
frequentemente associado. 

14.2. Diagnóstico diferencial por imagem 

Nos exames de imagem, os trombos aparecem como massas circunscritas que não 
apresentam realce após a administração de contraste, devido à ausência de 
vascularização própria. Na ressonância magnética, a intensidade do sinal em T1 e 
T2 varia conforme a idade do coágulo. Lesões agudas tendem a apresentar sinal 
intermediário, enquanto trombos crônicos exibem baixa intensidade de sinal. A 
anticoagulação sistêmica permanece como a estratégia terapêutica de primeira 
linha para a maioria dos trombos, embora sua eficácia seja notavelmente reduzida 
em massas altamente organizadas e calcificadas como o CAT, que podem exigir 
remoção cirúrgica para prevenir novos eventos embólicos. 

 

15. MASSAS POR CORPOS ESTRANHOS E PSEUDONEOPLASIAS 

A presença de corpos estranhos no interior das câmaras cardíacas pode mimetizar 
a aparência de neoplasias verdadeiras nos exames de imagem. Tais objetos 
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originam-se predominantemente de intervenções iatrogênicas — incluindo 
fragmentos de fios-guia, filtros de veia cava deslocados, eletrodos de marca-passo 
ou gazes cirúrgicas (gossipibomas) — ou de traumas penetrantes, como projéteis 
de arma de fogo. 

A apresentação clínica é extremamente variável, podendo o paciente permanecer 
assintomático por anos ou desenvolver complicações graves, como perfuração 
miocárdica, obstrução vascular ou formação de abscessos. Um desafio 
diagnóstico significativo reside na reação inflamatória do hospedeiro. O 
desenvolvimento de tecido cicatricial, granulomas ou trombos ao redor do objeto 
pode obscurecer sua estrutura original, dificultando a identificação apenas por 
métodos radiológicos e exigindo, por vezes, a análise histopatológica para a 
confirmação da natureza da massa. O tratamento é individualizado e baseia-se no 
risco de complicações a longo prazo, sendo a remoção cirúrgica frequentemente 
indicada. Para auxiliar na diferenciação diagnóstica final, a Tabela 5 organiza as 
massas não neoplásicas e pseudotumores. 

Tabela 5 – Diagnóstico diferencial de massas não neoplásicas e pseudotumores 
cardíacos 

Condição 
Origem 

Principal 

Achado 
Radiológico 

Distintivo 

Risco 
Associado 

Tratamento 
Primário 

HLSA 
Adipócitos 

(Embriológico) 

Formato de 
haltere no septo 

(TC/RM) 

Obstrução de 
Veia Cava / 

Arritmia 

Observação 
Clínica 

Trombo 
Agudo 

Estase / Lesão 
Endocárdica 

Ausência de 
realce pós-
contraste 

Embolia 
Sistêmica 

Anticoagulação 

Tumor 
Amorfo 

(CAT) 

Degeneração de 
Trombo 

Calcificação 
densa e amorfa 

Embolia 
Recorrente 

Cirurgia (se 
necessário) 

Corpo 
Estranho 

Iatrogenia / 
Trauma 

Geometria 
artificial (pode 

ter sombra) 

Perfuração / 
Infecção 

Remoção 
Cirúrgica 
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16. INTEGRAÇÃO MULTIDISCIPLINAR E PERSPECTIVAS TERAPÊUTICAS 

O manejo das neoplasias cardíacas primárias exige uma abordagem que 
transcenda a cardiologia convencional, demandando a colaboração contínua entre 
especialistas em imagem, patologistas, oncologistas e cirurgiões 
cardiovasculares. A raridade dessas condições impõe desafios ao estabelecimento 
de protocolos baseados em grandes ensaios clínicos, tornando as evidências de 
centros de referência essenciais para guiar as decisões terapêuticas. 

A evolução das técnicas de imagem multimodal, especialmente a ressonância 
magnética e a tomografia por múltiplos detectores, permitiu que diagnósticos que 
outrora eram realizados apenas em autópsia agora sejam feitos com precisão 
precoce, permitindo intervenções curativas em tumores benignos e estratégias de 
citorredução em malignidades. Para o futuro, a compreensão dos mecanismos 
moleculares e genéticos — como a via mTOR nos rabdomiomas ou a amplificação 
do gene MDM2 em sarcomas — abre caminho para o uso de terapias alvo e 
bioterapias, que poderão elevar as taxas de sobrevida mesmo diante de quadros 
malignos agressivos. A meta final permanece a individualização do tratamento, 
garantindo que cada paciente receba a abordagem mais adequada à biologia 
específica do seu tumor e ao seu estado clínico global. 
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