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Resumo

O presente estudo teve como proposta o aprofundamento em relagéo ao tumor cardiaco Fibroelastoma Papilar (FEP). O
manuscrito objetivou um levantamento bibliogréfico a respeito do FEP, além de realizar uma breve revisdo literaria
sobre essa alteracdo patoldgica e apresentar um caso clinico representativo a respeito do tema. Inicialmente, o
levantamento bibliografico foi realizado na base de dados ISI Web of Knowledge/Web of Science™ sobre essa
cardiopatia e seu diagndstico, em seguida um estudo literario a respeito do tema a partir dos artigos foi apresentado e,
por fim, um caso clinico de um FEP foi relatado. Dessa maneira, 214 publica¢des foram identificadas, onde parte delas
concluiram que o FEP é uma neoplasia tumoral cardiaca que pode ser encontrada em qualquer parte do cora¢do, sendo
mais comumente localizado no endocéardio valvar e a valvula adrtica. Além da excisdo cirlrgica ser o tratamento de
escolha mais predominante. E conforme proposto, relatou-se um caso de uma paciente de 56 anos que apresentou o
tumor na valvula adrtica e que realizou a resseccdo cirlrgica, apresentando a cura. A partir dos dados apresentados, um
diagnostico precoce juntamente a um tratamento eficaz melhora o prognéstico de um paciente que apresentar essa
neoplasia.

Palavras-chave: Bibliografia; Diagnostico; Cardiopatias; Neoplasias.

Abstract

The present study proposed to deepen in relation to the Papillary Fibroelastoma Tumor (FEP). The manuscript aimed at
a bibliographic survey about the FEP, in addition to performing a brief literary review on this pathological alteration
and presenting a representative clinical case on the subject. Initially, the bibliographic survey was carried out on the 1SI
Web of Knowledge / Web of Science™ on this heart disease and its diagnosis, then a literary study on the topic from
the articles was presented and, finally, a clinical case of an FEP has been reported. Thus, 214 publications were
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identified, where part of them concluded that FEP is a cardiac tumor neoplasia that can be found in any part of the heart,
being more commonly located in the valve endocardium and the aortic valve. In addition, surgical excision is the most
prevalent treatment of choice. And as proposed, a case of a 56-year-old patient who presented the tumor in the aortic
valve and who underwent surgical resection, presenting a cure, was reported. From the data presented, an early diagnosis
together with an effective treatment improves the prognosis of a patient who has this neoplasm.

Keywords: Bibliography; Diagnosis; Heart Diseases; Neoplasms.

Resumen

El presente estudio propuso profundizar en relacion al Tumor de Fibroelastoma Papilar (FEP). El manuscrito tuvo como
objetivo realizar un relevamiento bibliografico sobre la PEP, ademas de realizar una breve revision literaria sobre esta
alteracién patologica y presentar un caso clinico representativo sobre el tema. Inicialmente se realizo el relevamiento
bibliografico en la base de datos 1SI Web of Knowledge / Web of ScienceTM sobre esta cardiopatia y su diagndstico,
luego se presentd un estudio literario sobre el tema a partir de los articulos y, finalmente, se ha presentado un caso
clinico de una EFF. ha sido informado. Asi, se identificaron 214 publicaciones, en las que parte de ellas concluy6 que
la FEP es una neoplasia tumoral cardiaca que se puede encontrar en cualquier parte del corazon, localizdndose mas
comunmente en el endocardio valvular y la valvula adrtica. Ademas, la escision quirdrgica es el tratamiento de eleccion
mas prevalente. Y como se propuso, se reporté el caso de un paciente de 56 afios que presenté el tumor en la valvula
adrtica y que fue sometido a reseccion quirdrgica, presentando cura. A partir de los datos presentados, un diagndstico
precoz junto con un tratamiento eficaz mejora el pronostico de un paciente que padece esta neoplasia.

Palabras clave: Bibliografia; Diagndstico; Cardiopatias; Neoplasias.

1. Introducéo

O Fibroelastoma Papilifero (FEP) é um tumor cardiaco raro inicialmente descrito como achados incidentais em
autopsias ou cirurgias (Araoz et al., 2000; Bicer et al., 2009; Butany et al., 2005; Chung et al., 2020; Grinda et al., 1999; Howard
etal., 1999; Mkalaluh et al., 2017). Mas também, relatérios anteriores apontaram uma associacdo deste tumor com a embolizacédo
cerebral, coronariana e morte subita, assim sendo evidenciado como uma condi¢do perigosa (Baikoussis et al., 2016; Bicer et al.,
2009; Fabricius et al., 2002; Sousa-Uva & Cardim, 2018; Taha & Kumaresan, 2019).

No entanto, clinicamente tal alteracdo é mais comumente presente na forma de embolizacdo sistémica resultante de
trombos anexados, bem como da fragmentagdo das proprias valvulas papilares (Araoz et al., 2000; Bruce, 2011; Topol, Biern &
Reitz, 1986). E essa neoplasia apresenta uma evolucdo inespecifica, com um crescimento lento e assintomatico, além de
apresentar um bom prognostico nos dias atuais e passiveis de serem detectados em pacientes vivos (Baikoussis et al., 2016; Bicer
etal., 2009; Butany et al., 2005; Rodrigues et al., 2018).

Histologicamente, a superficie tumoral do FEP é coberta por uma camada de células endoteliais hiperplasicas, com uma
regular aderéncia por trombos de fibrina (Grinda et al., 1999; Sparrow et al., 2005). Além disso, seu nucleo tem a matriz
constituida por colageno, mucopolissacarideos, fibras elasticas e raras células fusiformes com similaridade as células musculares
lisas e fibroblasticas, assim tendo uma semelhanca, de forma grosseira, a uma “anémona do mar”. A mobilidade desse tumor
através dos pedudnculos, juntamente com os trombos aderentes e material de fibrina, representam uma fonte de émbolo
(Baikoussis et al., 2016; Casavecchia et al., 2018; Chung et al., 2020; Kumar et al., 2013; Rodrigues et al., 2018; Sousa-Uva &
Cardim, 2018; Taha & Kumaresan, 2019).

Esse tumor pode ser encontrado em qualquer regido do coracdo e representa cerca de 10% dos tumores nesse 6rgéo,
com predominancias mais comuns na valvula adrtica (29%) e valvula mitral (25%) do que nos vasos sanguineos pulmonares
(13%) e valvula tricispide (17%). Porém, cerca de 16% das ocorréncias dessa alteracdo surgem em superficies ndo valvares
(Abu et al., 2016; Al-Azizi et al., 2019; Araoz et al., 2000; Baikoussis et al., 2016; Bicer et al., 2009; Bruce, 2011; Casevecchia
et al., 2018; Chung et al., 2020; Grinda et al., 1999; Mkalaluh et al., 2017; Rodrigues et al., 2018). Como caracteristicas
macroscépicas, o FEP apresenta uma coloragdo branca-amarronzada, com aspecto macio e fridvel. E além de possuir tamanho

médio de aproximadamente 1 cm de didmetro, mas podendo variar entre 0,2 a 4,6 cm, anexados ao endocardio por uma haste


http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v10i2.12942
http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v10i2.XXXXX

Research, Society and Development, v. 10, n. 2, 57210212942, 2021
(CC BY 4.0) | ISSN 2525-3409 | DOI: http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v10i2.12942

curta e fina. Microscopicamente, essa patologia consiste em um tecido conjuntivo avascular revestido por um endotélio (Grinda
etal., 1999; Rodrigues et al., 2018; Sparrow et al., 2005; Taha & Kumaresan, 2019)

O diagndstico é feito principalmente pelo ecodopplercardiograma transesofagico (ETE) devido ao seu alto poder de
especificidade e sensibilidade, além de atualmente ser o exame de imagem mais indicado para essa etapa e caracterizacdo do
FEP (Araoz et al., 2000; Bruce, 2011; Butany et al., 2005; Chung et al., 2020; Mkalaluh et al., 2017; Reeder et al., 1991,
Rodrigues et al., 2018; Taha & Kumaresan, 2019). Ap6s o diagndstico, o uso de anticoagulante sistémico é recomendado para
prevencdo da formagéo de trombos ao redor desse tumor e em casos de ndo sintomatologia (Baikoussis et al., 2016; Grinda et
al., 1999; Mkalaluh et al., 2017)

Logo, o tratamento indicado para a neoplasia é a excisdo cirdrgica, pois se faz necessario para prevenir embolias
recorrentes e, assim, os indices de mortalidade serdo diminuidos, além de ser relatado como seguro e curativo (Abu et al., 2016;
Bruce, 2011; Butany et al., 2005; Chung et al., 2020; Grinda et al., 1999; Howard et al., 1999; Makalaluh et al., 2017; Rodrigues
et al., 2018; Sousa-Uva & Cardim, 2018; Taha & Kumaresan, 2019). E dependendo do grau de comprometimento das valvulas
cardiacas, em muitos dos casos € preciso fazer uma reposicéo estrutural e troca da mesma a cada 10 anos ou menos, € as vezes
ndo é necessario fazer a troca da valvula (howard et al., 1999). Contudo, Bobadilha et al. (2017) afirma que essa alteracdo
cardiaca pode ser excisada com preservagdo valvar e com bom prognostico a médio prazo.

O presente estudo teve como objetivos elaborar um levantamento bibliografico a respeito do Diagndstico do Tumor
Fibroelastoma Palilifero (FEP) e, a partir da analise de alguns desses artigos, realizar uma breve revisdo de literatura a respeito
dessa patologia, além de consolidar o assunto com um relato de caso clinico elucidando o diagndstico dessa alteracéo através de

exames de imagens, além do acompanhamento p6s-operatério do paciente.

2. Metodologia

Este estudo trata-se de uma pesquisa quantitativa e qualitativa a respeito do tumor benigno Fibroelastoma Papilifero
(Koche, 2011; Pereira et al., 2018). Dessa forma, realizou-se um mapeamento sobre as producdes cientificas internacionais sobre
o FEP. E foram usados os termos de busca: "papillary fibroelastoma*" and "diagnosis" — o asterisco possibilita a busca nos
plurais das palavras — em uma das principais bases de dados, a ISl Web of Knowledge/Web of Science™, no recorte temporal
entre os anos 1945 e 2018 e analisando 0s registros que apresentam os termos selecionados para a busca, com base em revisdo
de literatura sobre a teméatica em questdo. Como percurso metodolégico, foi realizada uma pesquisa bibliométrica em trabalhos
académicos na Web of Science™. Assim, como principais resultados das analises foram identificados a quantidade de artigos
em evolugdo, os “top journals” da tematica, e o0s artigos mais citados.

Apos realizado o levantamento bibliométrico na principal colegido do Web of Science™ foram identificados 214 artigos
sobre o FEP. Estes artigos estdo publicados em 125 periddicos distintos indexados a base de dados em questéo e foram escritos
por 1080 autores que possuem vinculos & 282 institui¢Bes, localizadas em 42 paises. Para a consecucdo destes artigos foram
utilizadas 1.998 referéncias, com uma média de aproximadamente 9,3 referéncias por artigo.

Apos anélise dos artigos e descri¢do dos resultados tabelados, uma apresentacdo de caso clinico de um paciente com
Fibroeslastoma Papilifero foi relatada com a finalidade de elucidar o diagndstico e o pés-tratamento dessa neoplasia. Assim,
todos os parametros éticos foram seguidos através da assinatura de um Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) de

forma prévia.

3. Levantamento Bibliografico

o Busca para anos completos: 1945-2018 (mas o primeiro registro de artigo resultado da busca foi em 1986);
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. Citagdes indexadas: Todos os indexes da principal colegdo da Web of Science™ a excecéo dos conference

proceedings;
. Tipos de documentos: apenas artigos e revisdes; todos 0s materiais editoriais, capitulos de livros e artigos

em eventos foram excluidos;

o Resultados: 214 produgdes cientificas.

Na Tabela 1, a seguir, sdo apresentados esses resultados.

Tabela 1: Resultados Gerais do Levantamento Bibliométrico (1986-2018).

Dados Bibliométricos Quantidade
Publicaces (artigos) 214
Periddicos indexados 125
Autores 1080
InstituicGes (vinculos dos autores) 282
Paises 42
Referéncias citadas 1998

Fonte: Elaboragio propria a partir de dados da Web of Science™.

Figura 1: Distribuicdo das publicacdes (1986-2018).
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Distribuicdo dos artigos em inglés e portugués. Fonte: Elaboragao propria a partir de dados da Web of Science.
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Tabela 2: Distribuicdo anual das publicacdes (1986-2018).

Ano Artigos Citagdes Ano Artigos Citacdes
1986 1 83 2006 10 58
1991 3 107 2007 10 72
1992 1 14 2008 12 64
1995 2 51 2009 15 225
1996 1 17 2010 11 97
1997 9 337 2011 8 183
1998 11 101 2012 10 78
1999 8 252 2013 7 14
2000 7 345 2014 10 28
2001 5 283 2015 10 20
2002 7 51 2016 11 38
2003 4 58 2017 17 19
2004 8 25 2018 7 8
2005 9 539 - - -

Fonte: Elaborago prépria a partir de dados da Web of Science™.
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Tabela 3: Top Periodicos com mais artigos publicados (1986-2018).

Quantidade de

Periddicos ) Citacdes
Artigos

Texas Heart Institute Journal 15 134
Echocardiography — A Journal of Cardiovascular Ultrasound 10 71
and Allied Techniques

Journal of Cardiothoracic Surgery 7 52
Journal of Heart Valve Diseade 7 90
Cardiovascular Pathology 6 64
Annals of Thoracic Surgery 5 147
Archives des Maladies du Coeur et des Vaisseaux 5 22
Canadian Journal of Cardiology 5 38
Heart Surgery Forum 4 10
Journal of the American Society of Echcardiography 4 24

Fonte: Elaboracéo prdpria a partir de dados da Web of Science.

Tabela 4: Autores com maior nimero de publicagdes (1986-2018)

Citagdes
Autores Artigos Afiliacdo (Instituicdo de vinculo) Pais
Berrebi A 3 117 Pierre and Marie Curie University Franca
Chauvaud S 3 117 Pierre and Marie Curie University Franca
Diegeler A 3 18 Campus Bad Neustadt der RHON-KLINIKUM Alemanha
Veinot JP 3 30 University of Ottawa Canada

Fonte: Elaboragéo propria a partir de dados da Web of Science™.

A tabela com os autores foi elaborada a partir da classificacdo deles pelo total de publicacfes e total de citacGes

recebidas. Os demais autores, da 5% & 642 posicdo apresentaram dois artigos como resultado. Os demais listados a partir da 652

posicao apresentaram 1 artigo
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Tabela 5: Quantidade de artigos por pais de origem das institui¢fes de vinculo dos autores.

Pais Quantidade Citacdes
USA 67 1690
Alemanha 19 137
Italia 18 192
Franca 16 239
Japédo 11 51
Canada 10 439
China 7 20
Espanha 7 26
Bélgica 6 66
Suica 6 136

Fonte: Elaboragao propria a partir de dados da Web of Science™.
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Tabela 6: Artigos mais citados.

Autores/ano Titulo Fonte Citac0es

Butany et al. (2005) Cardiac tumours: diagnosis and management Lancet Oncology 319

Clinical and echocardiographic characteristics of
Sun et al. (2001) papillary fibroelastomas — a retrospective and Circulation 236

prospective study in 162 patients

) Papillary fibroelastoma: echocardiographic ~ Journal of the American
Klarich et al. (1997) o . . . ) . 204
characteristics for diagnosis and pathologic correlation College of Cardiology

CT and MR imaging of benign primary cardiac . .
Araoz et al. (2000) . . . . Radiographics 188
neoplasms with echo cardiographic correlation

Sparrow et al. (2005) MR imaging of cardiac tumors Radiographics 180

Cardiac valve papillary fibroelastoma: surgical  Journal of Thoracic and

Grinda et al. (1999) . . L . 102
excision for revealed or potential embolization Cardiovascular Surgery
Bruce (2011) Cardiac tumours: diagnosis and management Heart 92
Cardiac papillary fibroelastoma and stroke - American Journal of
Topol et al. (1991) ] o . . o o 83
echocardiographic diagnosis and guide to excision Medicine

Transesophageal echocardiographic and cardiac o .
Reeder et al. (1991) Mayo Clinic Proceedings 83
masses

Papillary fibroelastoma: increasing recognition of a .
Howard et al. (1999) ] ] Annals of Thoracic Surgery 83
surgical disease

Fonte: Elaboragdo propria a partir de dados da Web of Science™.

4. Caso Clinico
Paciente do género feminino, de 55 anos, compareceu a clinica médica com queixas algicas toracicas constantes. Além
da paciente ndo ser usuaria de drogas licitas e/ou ilicitas.
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Na regido do tdérax, uma tomografia computadorizada (TC) foi realizada e, em seguida, obteve-se um sugestivo
diagnostico de bronquite crénica ap6s analise (Figura 1). Contudo, depois de uma nova avaliagdo com um cardiologista, houve

uma sinalizagéo de cisto na valvula adrtica.

Figura 1: Tomografia Computadorizada em cortes axiais.

Os cortes revelam pequena placa calcificada no arco da aorta.
Fonte: Arquivo pessoal.

Logo, uma angiotomografia computadorizada (AC) e Ecodopplercardiograma Transesofagico (ETE) foram executadas.
Dessa maneira, tais exames espelharam uma imagem pedunculada, mével, com dimensdes aproximadas de 8,2x7,1 mm, aderida
a area do folheto adrtico ndo coronariano e, assim, ndo determinando disfuncéo valvar (Figura 2). Logo, as imagens propiciaram
o diagnéstico de Fibroelastoma Papilifero (FEP) na valvula adrtica.

Como tratamento, a excisdo cirdrgica do tumor foi optada, além do auxilio medicamentoso com &cido acetilsalicilico
81 mg e encaminhamento ao especialista na area de cardiopatia. Em seguida, a paciente foi submetida a exames pré-operatérios
como eletrocadiograma, radiografia de torax postero-anterior e lateral, além de um ecocardiograma com mapeamento de fluxo

em cores (Figura 2).

Figura 2: Ecodopplercardiograma transesofagico
tridimensional.
Y Y e
xTan 10 Beans
194

1

Diferentes pardmetros mostram a imagem do Fibroelastoma
Papilifero.
Fonte: Arquivo pessoal.
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Apos ao procedimento cirdrgico de remogdo do FEP de aproximadamente 12mm, sem necessidade de abordagem da
valvula adrtica, realizou-se estudo anatomopatoldgico da les@o de consisténcia elastica, coloragdo branca e com dois fragmentos
irregulares (Figura 3).

Figura 3: Tumor resseccionado em bloco.

Tumor com dimensOes de 1,4 x 0,5 x 0,4 cm.
Fonte: Arquivo pessoal.

Em relacdo a avalicdo histopatoldgica, os cortes revelaram na coloragdo com hematoxilina-esosina formagdes
arborescentes com eixo de tecido conjuntivo. Na parte central eosinofilica, um padréo histologico proteoglicano estava presente.
Porém, pediculos curtos de tecido conjuntivo denso e coberto por células endoteliais hiperplasicas também eram notados. E por
fim, células conectivas soltas do ndcleo do tecido continha colageno e fibras elasticas, com células musculares lisas ocasionais
(Figura 4).

Figura 4: Cortes histolégicos.

C

A, B e C: imagens com aumento de 4x, 4x e 40x respectivamente,
cujos cortes histologicos apresentam presenga de revestimento por
endocardio, com células fusiformes de caracteristicas de fibroblasto
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ou miofibroblastos em posicdo mais central.
Fonte: Arquivo pessoal.

Durante o pos-operatério, a paciente foi submetida a terapia complementar com drenagem torécica e prescricoes
medicamentosas, mas também, fisioterapia respiratéria diaria e transfusfes sanguineas devido a um estado anémico. Durante
esse periodo de internacdo hospitalar, cefaleias e dores ao tossir eram constadas. Logo apos a alta hospitalar, a mesma foi
submetida a um ecodopplercardiograma transtoracico de acompanhamento que apresentou imagens dentro dos parametros

normais (Figura 2). Dessa forma, sem intercorréncias durante a recuperagdo e com acompanhamento clinico continuo.

5. Discussao

Nos estudos realizados por Mkalaluh et al. (2017)e Abu Saleh et al. (2016) aproximadamente metade dos pacientes com
0 FEP apresentavam queixas de dores no peito, embora a causa fosse dificil de estabelecer. Assim, a sintomatologia foi
semelhante ao do presente relato de caso.

Dentro dos estudos radiolégicos realizados durante o processo de diagnéstico do FEP, as imagens obtidas pela TC nédo
foram suficientes para visualizar essa alteracdo, pois a patologia apresentava dimensdes pequenas e acoplagem as valvulas
moveis (Araoz et al., 2000). Assim, exames de alta especificidade e acuracia foram necessarios, além de exames de maior
precisdo. Mas estudos demonstram que esse tumor pode ser detectado utilizando um Gnico exame de imagem de forma isolado
ou combinado com outros, assim como realizado nesse caso onde realizou-se varios exames (Araoz et al., 2000; Baikoussis et
al., 2016; Butany et al., 2005; Bruce, 2011). Dessa maneira, o ecodopplercardiograma transesofagico (ETE) se mostrou eficaz
na visualizagdo dessa alteracdo e consequentemente, um diagnéstico preciso foi realizado.

A histopatologia do FEP do presente caso evidenciou presencas de revestimento por endocardio, com existéncia de
células e tecido conjuntivo com os aspectos fusiformes. Esse achado foi semelhante ao estudo feito por Sousa-Uva e Cardim
(2018) e Kumar et al. (2013).

A escolha pela exciséo cirtrgica foi similar ao estudo clinico realizado por Grinda et al. (1999) que demonstrou a
eficicia de 100% no tratamento cirlrgico com abordagem conservadora em 4 pacientes, sem a necessidade de transplante valvar.
E Butany et al. (2005) demonstrou que esse método eleva o prognéstico do paciente, além de ser um procedimento indicado por
essa cardiopatia apresentar um potencial de riscos de complicagdes a vida (Abu Saleh et al., 2016; Baikoussis et al., 2016; Bruce,
2011; Butany et al., 2005; Grinda et al., 1999; Howard et al., 1999; Rodrigues et al., 2018; Sousa-Uva & Cardim, 2018).

E de acordo com os dados obtidos por Mkalaluh et al. (2017), o prognéstico dos pacientes sdo excelentes se observados
a longo prazo e com baixos indicios de recorréncia. Dessa maneira, justificando as ndo intercorréncias durante a recuperagdo da

paciente.

6. ConsideracGes Finais

O FEP é um tumor benigno geralmente assintomatico e diagnosticado ocasionalmente através de exames feitos com
finalidade de avaliar outras alterag@es patoldgicas. Onde existem vérias bases de dados que debatem e relatam o tema.

O uso do Ecodopplercardiograma Transesofégico é considerado o mais sensivel para a analise precisa do FEP.

E a excisdo cirurgia simples é a escolha de tratamento mais frequente entre os autores com ou sem transplante da valvula
acometida, dependendo de cada caso. Dessa forma, varias complicagdes embdlicas sdo prevenidas devido ao deslocamento do

tumor.
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Portanto, tais dados auxiliam no diagnostico precoce e consequentemente eleva um bom progndstico para com 0
paciente. Dessa maneira, ainda sdo necessarios mais estudos para tentar descobrir ou elaborar novas medidas auxiliares para
fortalecer no diagnastico.
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