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RESUMO

As manifestagdes clinicas do Sindrome Antifosfolipidico (S.A.F) estdo decpendentes dos

fenémenos tromboembélicos nos diferentes territérios vasculares do organismo. As manifestagdes
cardiacas que frequentemente se associam a este sindrome incluem leses valvulares e miocardi-
cas. Descrevemos o caso clinico de uma doente com S.A.F primério, grivida, com umamassa intra
auricular direita detectada ecocardiogrificamente cujas caracteristicas morfol6gicas colocaram
problemas de diagnéstico diferencial entre trombo € mixoma auricular. A evolugdo clinica foi
complicada com embolia pulmonar por desprendimento da massa e pela suarecidiva quatro meses
depois. A doente foi submetida a cirurgia cardiaca, com excisdo de duas massas cujo exame
anatomopatol4gico revelou tratar-se de trombos.

SUMMARY
Recurring Cardiac Mass in a Pregnant woman with antiphospholipid syndrome

Clinical manifestations of the antiphospholipid syndrome result from thromboembolic
phenomena that occur in all vascular territories. Cardiac manifestations frequently associated with
this syndrome include valvular and myocardial lesions. We present a case report of primary
antiphospholipid syndrome in a pregnant young woman with a right atrial mass detected by
echocardiography. Its morphological characteristics presented problems in establishing differen-
tial diagnosis within atrial thrombus and atrial myxoma. This case was complicated by pulmonary
embolism and recurrence of the mass within four months. Cardiac surgery was performed and two

masses excised. Histopathological studies showed them to be thrombotic in nature.

INTRODUCAO

O Sindrome dos Anticorpos Antifosfolipidos (S.A.F.),
inicialmente descrito em 1987 por Harris e cols.!, é de-
finido pela associagdo de tromboses arteriais € ou venosas,
abortos espontineos recorrentes, trombocitopenia e pre-
senga de anticorpos antifosfolipidos (anticorpos anticardi-
olipina, anticoagulante liipico ¢ V.D.R.L. falsamente posi-
tiva) em doentes com Lupus Eritematoso Sistémico ou
outras doengas do tecido conectivo (S.A.F. Secundério) ou
em doentes que ndo apresentam critérios suficientes para o
diagndstico de qualquer outra doenga (S.A.F. Primério).

Neste contexto, apresentamos o caso clinico de uma
doente gravida com Sindrome dos Anticorpos Antifosfolipi-
dos, massa intra - auricular direita e embolia puimonar.
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CASO CLINICO

Motivo de internamento: massa na auricula direita,
sindrome antifosfolipidos, gravidez. Histéria Clinica:
Doente do sexo feminino, 21 anos, com antecedentes de
tromboflebites profundas dos membros inferiores aos 15 ¢
18 anos. Referenciada a Consulta de Medicina do Centro
Hospitalar de Coimbra por apresentar trombocitopenia
(95x10° plaquetas/uL) e Tempo de Tromboplastina Parcial
aumentado (53 seg/24 seg). Os exames laboratoriais reali-
zados em Margo de 1989, revelaram: Inibidor Liipico tipo
I positivo, ANA negativo, VDRL negativo, Factor Reuma-
toide negativo, Complementémia: C3 e CH, , normais, C4
baixo. Neste contexto foi colocada a hipétese de se tratar
de Sindrome dos Anticorpos Antifosfolipidos pelo que
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iniciou terapéutica antiagregante plaquetar (AAS 100 mg/
/dia). Manteve-se assintomaética até Agosto de 1991 altura
em que teve parto prematuro as 31 semanas de gestagdo
(recém-nascido com baixo peso - 1, 020 Kg - falecido no
periodo neonatal por Sindrome de Dificuldade Respi-
ratéria). Em Agosto de 1992, grivida de 18 semanas,
assintomética, medicada com AAS 100 mg/dia e Predniso-
lona 30 mg/dia, em consulta de rotina, apresentava taquicar-
dia persistente a 110/min. A Radiografia do Térax (com
protecg¢do abdominal) revelou indice cardiotoracico supe-
rior a 50%. a custa do arco inferior direito. Fez Ecocardio-
grafia que evidenciou a preseng¢a de uma massa na cavi-
dade auricular direita, de estrutura ecodensa, pediculada,
mével, com insergo no 1/3 superior do septo interauricu-
lar, com 30x10 mm, ocupando cerca de 1/3 da cavidade
auricular e fazendo procidéncia em didstole, para o ven-
triculo direito Fig. 1.

Fig. I — Ecocardiograma bidimensional em incidéncia apical 4
cdmaras: massa intra - auricular direita (M), aderente ao septo
inter-auricular. AD=auricula direita, AE=auricula esquerda,
VD=ventriculo direito, VE=ventriculo esquerdo.

Hipoteses de diagnéstico — tumor cardiaco, trombo
intracavitdrio, vegetago

Foi internada em 1 de Agosto de 1992 no Servigo de
Medicina do Centro Hospitalar de Coimbra para fazer
anticoagulagio com heparina endovenosa (e.v) continua,
antiagregacdo plaquetdria com AAS 100 mg/dia e corti-
coterapia com Prednisolona 40 mg/dia. A entrada: Cons-
ciente ¢ orientada. Eupneica. Sem cianose. Apirética.
Livedo reticularis nos membros inferiores. T.A.: 110/70
mm Hg. AC: ritmica, taquicardia a 120/min, sopro mesos-
sistélico I1/VI no bordo esquerdo do esterno (B.E.E.), ndo
modificdvel com as mudangas de posi¢do corporais. AP:
normal. Abdémen: normal. Membros inferiores: sem si-
nais inflamatérios locais, sinal de Homan negativo bilate-
ralmente. Exame neurolégico sumdrio: normal. Anali-
ticamente: Hb: 13,5 g/dL, GV: 4, 1x10mL, GB: 10,
7x10%mL, Plaquetas: 141x10°/uL, TP: 16/15 seg, TTP:
34/32 seg, provas de fungdo hepitica e renal normais.
Imunologia ANA:negativo, Anti ds DNA, Anti Ro: nega-
tivo, Anti La ¢ Anti SM negativos, VDRL: negativo,
Inibidor Lipico tipo I: positivo, Anticorpo anticardioli-
pina: negativo, Complementémia: C3, C4 ¢ CH,: nor-
mais. Sedimento urinério: sem alteragdes. Electrocardlo-
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grama: taquicardia sinusal a 110/min. O caso foi apresen-
tado no Servigo de Cirurgia Cardiotoracica dos Hospitais
da Universidade de Coimbra, tendo sido decidido manter
a terapéutica j4 institnida, fazer controle ecogrifico cardiaco
e obstétrico, efectuar cirurgia cardiaca e¢ cesariana no
mesmo tempo operatério, quando existisse viabilidade
fetal.

Evolugio — No dia 21/09/92, mantendo niveis aceitaveis
de hipocoagulagdo, teve episédio de dispneia sibita,
taquipneia (50 ciclos/min), palpitagdes, arrepios, dor tipo
pontada na regifio dorsal direita, tosse seca, cianose dos
labios e extremidades, hipertermia (38, 5 °C), TA: 80/40
mmHg, taquicardia a 130/min, diminui¢io do murmiirio
vesicular na face posterior da base do hemitorax direito.
Gasimetria arterial: PaO2: 51 mmHg; PaCO2: 24, 8 mmHg;
pH: 7,489 ; HCO,19 mEq/L ; TGO: 63; TGP: 118 LDH:
440, TPT: 48/25 seg. Electrocardiograma: Taquicardia
sinusal a 130/min, desvio digeito do eixo eléctrico no plano
frontal (1209), alteragdes da repolarizagdo com ondas T
negativas nas derivagdes inferiores e precordiais direitas.
Radiografia do Tdrax (com protecgiio abdominal): cardio-
megdlia, dilatagfio das cavidades direitas e do tronco da
artéria pulmonar Fig. 2. O Ecocardiograma efectuado
revelou desaparecimento da massa intra auricular direita,
dilatagio das cavidades direitas, hipertensio pulmonar
(P.Sist6lica da Artéria Pulmonar: 64 mmHg) Fig. 3.

L

Fig.2— Radiografiado Térax PA: Cardiomegilia, dilatagio das
cavidades direitas e do tronco da artéria pulmonar.

Diagnéstico — embolia pulmonar por desprendimento
da massa intra-auricular.

Transferida para a Unidade Corondria . Iniciou oxi-
genoterapia por mascara de Venturi com FiO2 de 35%, ¢
Ceftazidimamantendo Heparmae v.,Prednisolonae AAS.
Melhorouclinicamente, mas persistiu dispneia para peque-
nos esforgos, tosse seca, cianose labial ¢ hipoxémia (PaO2:
70 mmHg) apesar da oxigenoterapia. As 30 semanas de
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Fig. 3 —Ecocardiograma bidimensional em incidéncia apical 4
cimaras: desaparecimento da massa

intra - auricular direita e dilatag@o das cavidades direitas (ver
legendas da fig 1)

gestacio, iniciou contrac¢des uterinas dolorosas decidin-
do-se realizar cesariana electiva que decorreu sem compli-
cagdes (recém-nascido, do sexo feminino, com peso de 1,
200kge Apgar 9 no 12 minuto). Transferida paraa Unidade
de Cuidados Intensivos Polivalente (U.C.I.P.). O pés-
-operatdrio decorreu sem incidentes, mantendo anticoagu-
lagio com Heparina e.v. ¢ corticoterapia com Hidrocorti-
sonae.v.. Foi extubada ao 1° dia, gasimetria arterial: pH: 7,
474; PaC0O2: 28,4 mmHg; Pa02: 107 mmHg; HCO3-: 21
mEg/L (com O2 nasal a 3 L/min). Dez dias apds a cesa-
riana, episédio de dor toricica, a direita, de caracteristicas
pleuriticas, acompanhada de tosse, expectoragdo mucopu-
rulenta, hipertermia (392 C), taquipneia. TA: 120/80 mmHg,
taquicardia, sopro mesossistélico grau II/VI no B.E.E,,
diminui¢io do murmiirio vesicular nos 2/3 inferiores do
hemitorax direito. Radiografia do Térax: imagem de con-
densagdo de forma triangular de base externa no 1/3 médio
do hemitorax direito Fig. 4. Electrocardiograma: taquicar-

Fig. 4 — Radiografia do Térax PA: Imagem de condensagdo
triangular de base externa no 1/3 inferior do hemitorax direito.

dia sinusal a 130/min. Desvio direito do eixo eléctrico .
Gasimetria arterial: pH: 7, 470, PaCO2: 30 mmHg, PaO2:
60 mmHg (sem O2).

Hipéteses Diagnésticas — Novo episédio de embolia
pulmonar, Infecgfio secundéria a enfarte pulmonar prévio.

Novamente transferida para a U.C.I.P. no dia 26/10/92,
iniciou ventilagdo mecénica por apresentar insuficiéncia
respiratéria aguda (PaO2: 42 mmHg) sendo extubada ao
segundo dia. Regressou ao Servigo de Medicina sem
queixas dolorosas, mantendo tosse seca e diminuigfo do
murmurio vesicular na regido posterior ¢ lateral do hemi-
torax direito apesar de melhoria radiolégica. Gasimetria
arterial (com O2 por mascara FiO2 de 24%): pH: 7, 48;
PaC02:35,4 mmHg; Pa02: 85 mmHg; HCO3: 26,9 mEq/
L; Iniciou anticoagulac¢do oral. Provas funcionais respi-
ratérias com alteragdo ventilatéria de tipo restritivo, ampu-
tacdo da capacidade pulmonar total de 30% e diminuigdo
marcada da difusdo alvéolp capilar do CO. Hipoxémia em
repouso. Ecocardiograma de controle: sem alteragdes.

Alta para o domicilio no dia 13/11/92, com persisténcia
de tosse seca e dispneia para médios esforgos, medicada
com Varfarina 5§ mg/dia e Prednisolona: 30 mg/dia. Obser-
vada em Consulta Externa de Medicina, com as mesmas
queixas, fez ecocardiograma de controlo no dia 27/01/93
que revelou o reaparecimento de duas massas intra-auricu-
lares direitas, uma de 15x10 mm aderente 4 parede livre da
auricula direita, pediculada, mével e outra de 10x10 mm,
séssil, aderente ao septo interauricular Fig. 5.

Fig. 5— Ecocardiograma bidimensional em incidéncia apical 4
cimaras: Presenga de duas massas (M1, M2) intra-auriculares
direitas.

Reinternada (Servigo de Cardiologia do Centro Hospita-
lar de Coimbra), iniciou anticoagula¢fo com heparinae.v.
continua, AAS e Prednisolona orais. Novamente discutido
o caso no Servigo de Cirurgia Cardiotoracica dos HUC foi
aceite para cirurgia cardiaca. Operada dia 12/02/93, foram
removidas duas massas intra-auriculares direitas, existen-
tes nas desembocaduras do seio corondrio e da veia cava
inferior. O exame anatomopatolégico revelou tratar-se de
trombos. O pds-operatdrio decorren sem incidentes, reto-
mou anticoagula¢do com dicumarinicos, ndo s¢ consta-
tando até a data, recidiva das massas intracardiacas nos
ecocardiogramas realizados seriadamente.
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DISCUSSAO

A presenga de anticorpos antifosfolipidos (anticoagu-
lante lipico, anticardiolipina ¢ VDRL falsamente posi-
tivo) em circulagio, condiciona alteragdes da hemostase,
com desiquilibrio entre os factores de trombose ¢ fi-
brindlise, predispondo 4 formagdo de trombos intravascu-
lares?. Este sindrome, para além das manifestagées obs-
tétricas (abortos precoces e de repetigfio)®, tem ultima-
mente originado grande interesse em virtude das miltiplas
manifestagées clinicas que pode assumir, decorrentes da
formagdo de trombos nos sistemas neuroldgico (AVC,
AIT, deméncia por multienfartes cerebrais, mielopatia
transversa, enxaqueca, coreia)*, cardiaco (enfarte do mio-
cardio, disfung¢do ventricular, insuficiéncia aortica ¢ mi-
tral, oclusiio precoce de by-pass corondrio)®, respiratério
(embolia pulmonar, hipertensio pulmonar), renal (trom-
boses das veias ¢ artérias renais), digestivo (trombose das
veias supra hepéticas), end6crino (trombose das supra
renais), osteoarticular (necrose Gssea asséptica). O re-
conhecimento da possibilidade da existéncia de trombos
intracardiacos como manifestagio do S.A.F%7, & impor-
tante porque, para além da gravidade das complicagdes
embolicas que podem originar (de que é exemplo o caso
que descrevemos), também podem mimetizar os aspectos
clinicos dos tumores cardiacos primarios, nomeadamente
o mixoma®, Os sintomas gerais (febre, mialgias, artalgias,
fadiga, emagrecimento), VS elevada, anemia, leucocitose,
trombocitopenia ¢ hipocomplementémia sdo achados fre-
quentes em ambas as situagdes®. Os fendmenos embdlicos
nos tumores cardiacos podem ser secunddrios a fragmen-
tacdo do prdprio tumor ou 2 deposi¢do de palquetas e
fibrina na sua superficie, com posterior desenvolvimento
de doenga tromboembdlica pulmonar ou sistémica. A
presen¢a de trombos intravasculares no S.A.F. primdrio
tem sido frequentemente documentada na literatura médica
recente®, no entanto a presenga de trombos murais intra-
cardiacos foi raramente descrita>$. Neste caso, a presenga
de uma massa intracardiaca colocou-nos perante os dia-
gnoésticos diferenciais de tumor cardiaco primdrio, trombo
intracardiaco ou vegetacdo, em que os exames comple-
mentares imagiol6gicos ndo invasivos nfo permititiram
um diagndstico pré-operatério seguro. As caracteristicas
morfolégicas fomecidas pela ecocardiografia (massa pedicu-
lada, mével, superficie lisa, inserida no septo interauricu-
lar). poderiam levar-nos a supor tratar-se de um mixoma,
o tumor cardiaco mais frequente, com maior prevalencia
no sexo feminino, em idades jovens e localizado nas
cavidades auriculares. No entanto, o contexto da doenga de
base, predispondo & formagio de trombos intravasculares
e arecidiva precoce da massa, com o aparecimento de duas
novas formagdes, sdo argumentos a favor da hipdtese de
trombo, o que foi confirmado pelo diagnéstico anatomopa-
tolégico. A Tomografia Axial Computorizada ¢ a Res-
sonincia Magnética Nuclear, pelas suas capacidades de
caracterizagio morfoldgica tecidual, sdo também exames
fundamentais no estudo das massas intracardiacas!?, ndo
tendo sido realizadas neste caso pelo facto de a doente se
encontrar gravida. S3o miiltiplos os casos descritos de
associagdo de abortos espondneos recorrentes € morte fetal
em mulheres com S.A.F. sendo muito raro que as gestagdes
cheguem a termo e que os recém-nascidos sejam normais
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na auséncia de tratamento adequauo. Relativamente 2
abordagem terapéutica do S.A.F., € do consenso geral que
na auséncia de trombocitopenia grave, fenémenos emboli-
cos ou gravidez, estes doentes ndo devem ser submetidos
a qualquer terapéutica ou serem antiagregados com doses
baixas de A.A.S. Na presenca destas situagdes clinicas tém
sido propostos virios esquemas terapéuticos: corticotera-
pia, dipiridamol, heparina, varfarina, citostiticos, plas-
maferese ou imunoglobulina humana em altas doses,
consoante a gravidade e as particularidades do caso. No
nosso caso, dada a contraindicagdo dos anticoagulantes
orais, usdmos heparina endovenosa durante a gravidez,
associada a AAS e Prednisolona, pelo facto de existir
trombocitopenia e inibidor lipico positivo. As terapéuti-
cas referidas, na auséncia de grande experiéncia clinica,
baseiam-se em casos isolados, pelo que o seu uso deve ser
ponderado pontualmente, enquando se aguardam resulta-
dos de estudos controlados,
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