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Caso clinico

Grosso emangioma cavernoso del ventricolo
destro: una neoplasia primitiva cardiaca

molto rara
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Primary neoplasia of the heart is rare and often diagnosed postmortem (with a prevalence < 0.2%
at postmortem examinations) due to the lack of specific clinical symptoms and signs.

Among benign cardiac tumors, cavernous hemangioma has a prevalence of 2.8%. Less invasive
diagnostic techniques such as transthoracic echocardiography allow for the diagnosis to be made dur-

ing life with definitive surgical treatment.

We report a representative case of right ventricular cavernous hemangioma, which mimicked
right ventricular failure associated with systolic pulmonary flow tract obstruction. Surgical treat-
ment was indicated for symptom severity and for the unpredictable behavior of the large neoplasm.

(Ital Heart J Suppl 2005; 6 (8): 498-501)

Introduzione

Il riscontro di tumori primitivi cardia-
ci rappresenta una rarita, colpendo meno
di 2-3 persone ogni 10 000 abitanti. E sti-
mato che la loro incidenza sia < 0.2%
nelle casistiche autoptiche; I’85% dei ca-
si ¢ rappresentato da neoplasie benigne.
Le forme maligne comprendono circa il
10% dei tumori primitivi cardiaci'. Tl
mixoma ¢ di gran lunga la forma neopla-
stica benigna pilt comune (circa il 50%
dei casi), mentre lipomi, fibroelastomi
papillari, fibromi e rabdomiomi, anch’es-
si forme benigne, insorgono con la stessa
frequenza (7-8% ciascuno) laddove
emangiomi ed amartomi sono di estrema
raritd?. La classificazione compilata da
McAllister e Fenoglio di 533 tumori e ci-
sti primitivi del cuore, raccolti dall’ Ar-
med Forces Institute of Pathology, ¢ si-
gnificativa della rarita di queste forme
neoplastiche: 130 erano le forme mixo-
matose, 15 gli emangiomi pari al 2.8%
del totale delle neoplasie primitive car-
diache3. Le forme maligne sono princi-
palmente di natura sarcomatosa e inclu-
dono quelle che originano dai vasi, dal
muscolo cardiaco e dal tessuto fibroso. I
tipi istologici maligni piu frequenti sono
I’angiosarcoma e il rabdomioma*.
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Caso clinico

Si presentava alla nostra osservazione
una paziente di 78 anni (BM), riferendo
astenia intensa; vertigini soggettive; di-
spnea da circa 2 mesi, dapprima per sforzi
di media entita poi anche per sforzi molto
lievi, assimilabile a classe NYHA III. La
paziente risultava affetta da ipertensione
arteriosa essenziale e da gastrite cronica.
In anamnesi non risultava storia di patolo-
gie cardiovascolari pregresse. Una recente
visita specialistica cardiologica rilevava
soffio sistolico eiettivo (2/6) sulla para-
sternale sinistra; ’ECG eseguito nella
stessa sede rilevava ritmo sinusale stabile
e blocco di branca destra completo. L’eco-
cardiogramma evidenziava un cuore di vo-
lumetria ai limiti alti della norma, lieve
ipertrofia parietale; buona contrattilita
globale (frazione di eiezione 60%), scle-
rosi dei lembi valvolari aortici con lieve
insufficienza valvolare, insufficienza mi-
tralica lieve. Presenza di pervieta inter-
atriale (sospetto di forame ovale pervio)
senza shunt significativo. Le sezioni de-
stre apparivano dilatate (46 mm il diame-
tro telediastolico ventricolare destro); in-
sufficienza tricuspidale lieve. Segni indi-
retti di ipertensione polmonare lieve/mo-
derata con pressione arteriosa polmonare
di 44 mmHg. Il ventricolo destro era oc-
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cupato da una massa iperecogena, bilobata di relative
grandi dimensioni (Figg. 1 e 2). In asse corto para-
sternale la lobatura maggiore misurava 2.62 X 3.13
cm; in asse lungo parasternale misurava 4.39 X 3.20
cm (Fig. 2) poco mobile lungo I’asse longitudinale del
ventricolo destro, ne occupava circa i due terzi.

La formazione appariva, per morfologia, compatibi-
le con una diagnosi di neoplasia ventricolare destra. Ve-
niva consigliato ricovero in ambiente ospedaliero dota-
to di cardiochirurgia per exeresi della neoformazione.

Una tomografia computerizzata del torace eviden-
ziava cuore globoso con modesto ingrandimento del
ventricolo sinistro e presenza di grossa neoformazione
irregolarmente ovalare, in ventricolo destro. La lesione
presentava due zone di contatto con le pareti ventrico-
lari, una estesa per circa 3 cm con la parete anteriore, e
I’altra di circa 2.8 cm con la superficie laterale destra
del setto interventricolare. Si evidenziava netto miglio-
ramento tra le fasi pre- e post-contrastografica dell’esa-
me (lesione ipervascolarizzata). Il reperto appariva

Figura 1. Proiezione 4 camere apicale. La freccia indica la massa neo-
plastica localizzata nel ventricolo destro che occupa quasi completa-
mente la cavita.

Figura 2. Proiezione 4 camere apicale modificata. L'immagine eviden-
zia la doppia lobatura della neoplasia localizzata in ventricolo destro
(VD), occupante i due terzi della cavita ventricolare. AD = atrio destro.

compatibile con lesione eteroplastica del ventricolo de-
stro. All’esame coronaroventricolografico si evidenzia-
va un albero coronarico privo di lesioni significative.
Durante iniezione in coronaria destra, si opacizzava
una formazione rotondeggiante a livello del ventricolo
destro (Fig. 3). La paziente veniva sottoposta ad inter-
vento di cardiochirurgia, in circolazione extracorporea
tramite sternotomia mediana. Si procedeva a sutura di-
retta del forame ovale pervio; la divulsione della tricu-
spide mostrava la neoformazione bilobata (lobo mag-
giore a partenza dai papillari posteriori; lobo minore
sotto il piano valvolare) a superficie liscia, regolare, di
consistenza morbida enucleabile. Si procedeva ad exe-
resi chirurgica completa della massa (Fig. 4) con rico-
struzione del papillare posteriore.

La diagnosi istologica del reperto operatorio era
quella di emangioma cavernoso (Fig. 5). Il decorso post-
operatorio della paziente era regolare; esami sieroemati-
ci di controllo nella norma. Veniva dimessa in quarta
giornata postoperatoria in buone condizioni cliniche.

Figura 3. L’immagine coronarografica della coronaria destra mostra la
ricca vascolarizzazione della neoplasia (evidenziata all’interno del cer-
chio). Si evidenzia il vaso neoformato che si diparte dal tratto medio del-
la coronaria destra.

Estemporanea n. 363/04

Figura 4. Reperto operatorio. Si nota la doppia lobatura della neopla-
sia; in alto, al centro, la struttura peduncolare.
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Figura 5. Esame istologico della massa ventricolare. Si nota verso [’e-
sterno la struttura capsulare fibrosa, i larghi spazi vascolari separati da
setti fibrosi. Sono evidenti le ampie strutture vascolari delimitate da en-
dotelio, al cui interno sono visibili depositi di eritrociti impilati e pia-
strine.

La paziente veniva sottoposta a visita di follow-up
dopo 6 mesi. Appariva in buone condizioni cliniche,
buon compenso, non dispnea. All’ecocardiogramma
non si evidenziavano lesioni intracavitarie recidivanti.

Discussione

I tumori vascolari benigni o vasoformativi sono pro-
liferazioni benigne di cellule endoteliali che danno ori-
gine a strutture vascolari. . emangioma, il linfangioma
e ’angioreticuloma sono assai rari’; la loro diagnosi
viene posta generalmente in sede autoptica. Gli eman-
giomi cardiaci possono svilupparsi a qualsiasi eta. Seb-
bene siano di solito sporadici, possono spesso associar-
si ad emangiomi cutanei od intestinali e, se di grandi di-
mensioni, dare origine a una coagulopatia da consumo
(sindrome di Kasabach-Merritt)°. I tipi anatomo-pato-
logici degli emangiomi sono fondamentalmente due:
quelli circoscritti e quelli infiltranti. Gli emangiomi cir-
coscritti sono istologicamente uniformi e composti da
spazi vascolari cavernosi, spesso su una base mixoide.
Possono essere facilmente asportati chirurgicamente e
costituiscono spesso delle masse con base sull’endo-
cardio che protrudono nel lume, pur potendo avere se-
de pericardica. Le lesioni sono a volte erroneamente
diagnosticate come mixomi, a causa della loro ricca va-
scolarizzazione e dello stroma mixoide. Gli emangiomi
infiltranti hanno maggiori probabilita di dar luogo a
sintomi e per la loro localizzazione intramurale sono
spesso causa di aritmie.

Arterie displastiche possono infiltrare il miocardio’,
contrariamente a quanto accade nelle forme circoscrit-
te; inoltre si possono osservare aree di infiltrazione adi-
posa intracardiaca in cui sono presenti emangiomi ca-
pillari, conferendo cosi una notevole eterogeneita isto-
logica a queste neoplasie®’.
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Uno dei caratteri peculiari degli emangiomi ¢ infat-
ti la ricca vascolarizzazione ben evidenziabile all’esa-
me coronarografico®, con vasi neoformati che si dipar-
tono dai rami coronarici. Le manifestazioni cliniche so-
no quasi sempre scarse; esso decorre infatti usualmen-
te in modo asintomatico®. Le piu frequenti manifesta-
zioni cliniche dipendono dalla localizzazione del tumo-
re, dalle sue dimensioni e dalla mobilitad. Possono in-
sorgere ovunque nel cuore!®!!, ma spesso sono in sede
intramurale, in corrispondenza del setto interventrico-
lare o del nodo atrioventricolare, dove possono provo-
care un blocco completo di terzo grado e la morte im-
provvisa'2. Altra rara localizzazione descritta & 1’endo-
cardio valvolare della tricuspide!3. E riportato un caso
di emangioma cavernoso, occupante 1’atrio destro, a
partenza dal seno non coronarico di Valsalva®, a decor-
so asintomatico. Sono stati segnalati casi di esordio cli-
nico con tamponamento cardiaco da emopericardio®;
inoltre forme neoplastiche causa di dispnea da sforzo,
scompenso cardiaco, pseudoangina, insufficienza coro-
narica, ostruzione del tratto di efflusso'* o compressio-
ne delle strutture cardiache, a seconda della localizza-
zione del tumore. In particolare i tumori localizzati nel-
la cavita ventricolare destra si manifestano spesso con
scompenso cardiaco destro come risultato di un’ostru-
zione al riempimento e all’efflusso ventricolare de-
stro!?; le conseguenze includono edema periferico, epa-
tomegalia, ascite, dispnea, sincope e arresto cardiaco.
Usualmente ¢ presente un soffio eiettivo sistolico sulla
marginosternale sinistra. Emboli neoplastici, in croni-
co, nelle arterie polmonari periferiche possono causare
ipertensione polmonare. Il fenomeno dell’embolizza-
zione per distacco dell’intera neoplasia, o di una parte,
¢ raro nelle localizzazioni destre, ma possibile, specie
nei casi di neoformazioni irregolari o papilliformi'®-18,

La conseguenza piu temibile di tale fenomeno ¢ la
morte improvvisa da embolia polmonare massiva per
incuneamento di emboli neoplastici nel tronco polmo-
nare (“embolo a sella”) o nei rami principali. Se la neo-
plasia si estende al tronco polmonare pud interferire
con la chiusura valvolare polmonare causando insuffi-
cienza valvolare polmonare. Le vene giugulari sono
frequentemente distese con prominente onda “a” e se-
gno di Kussmaul'®!3, Talora la massa neoplastica pud
comprimere, inglobare o dislocare le strutture vascola-
ri%; in particolare se la compromissione interessa le co-
ronarie si possono manifestare episodi di angina, palpi-
tazioni, modificazioni dell’ECG (inversione dell’onda
T specie nelle derivazioni precordiali)s.

La storia clinica del tumore ¢ imprevedibile: infatti
possono proliferare indefinitamente o ridurre la loro
crescita in modo improvviso. E stata segnalata la riso-
luzione spontanea (senza terapia) di un ampio eman-
gioma cavernoso del ventricolo destro'®. Burke et al.°,
in un lavoro ormai classico, hanno descritto le caratte-
ristiche cliniche e istopatologiche di emangiomi car-
diaci riscontrati in 10 pazienti di eta compresa tra 2 set-
timane e 65 anni. In 8 di questi pazienti non si riscon-
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trarono altre anomalie cardiovascolari, un paziente era
portatore di lipoma del setto interatriale e un paziente
aveva anomala origine della coronaria sinistra. Un altro
paziente aveva emangiomi del cavo orale e dell’intesti-
no tenue. Varia ¢ stata la modalita di presentazione: ver-
samento pericardico, dispnea, angina, morte improvvi-
sa. Tutti e sei i tumori scoperti in vita furono asportati
con successo.

Il caso presentato ¢ emblematico di come sia dif-
ficile la corretta diagnosi di neoplasia cardiaca solo
sulla base di reperti clinici ed esami diagnostici tra-
dizionali (ECG, Rx torace, esami sierici); inoltre te-
stimonia le multiformi, e spesso fuorvianti, manife-
stazioni cliniche di tali neoformazioni. Nel caso spe-
cifico la neoplasia presentava i segni di un iniziale
scompenso cardiaco destro e mimava una stenosi
polmonare.

Riteniamo opportuno ribadire I’importanza dell’e-
cocardiografia transtoracica nella diagnosi delle neo-
plasie cardiache, divenuta ormai procedura diagnostica
d’elezione per la sua accuratezza, la non invasivita, la
facile riproducibilita ed i bassi costi, contribuendo a fa-
cilitare la diagnosi di neoplasie che spesso decorrono
misconosciute.

Va posta attenzione ai multiformi aspetti di questa
patologia che, seppur rara, pone comunque grossi que-
siti in termini di diagnosi differenziale e di corretta ge-
stione del paziente. Il riscontro di una neoplasia cardia-
ca, indipendentemente dalla sintomatologia e dalle di-
mensioni, costituisce un’indicazione assoluta all’inter-
vento chirurgico da eseguirsi senza ritardi.

Riassunto

Le neoplasie primitive del cuore sono rare e spesso
diagnosticate postmortem (con una incidenza < 0.2%
nelle casistiche autoptiche). Cio ¢ dovuto all’aspecifi-
cita dei segni e dei sintomi clinici.

Tra i tumori cardiaci benigni I’emangioma caverno-
so ha una prevalenza del 2.8%. Le tecniche diagnosti-
che non invasive (ecocardiografia transtoracica) per-
mettono di porre, gia in vita, diagnosi corrette con pos-
sibilita di trattamento chirurgico definitivo.

Presentiamo un caso significativo di emangioma ca-
vernoso del ventricolo destro, che mimava uno scom-
penso di cuore destro con ostruzione sistolica del tratto
di efflusso. Il trattamento chirurgico ¢ stato suggerito
dalla severita dei sintomi e dall’imprevedibile compor-
tamento della grossa neoplasia.
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Parole chiave: Cardiochirurgia; Ecocardiografia; Eman-
gioma.
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