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Resumo: Tumores mesenquimais originados da veia cava inferior com extensao cranial para o atrio
direito sao raros e podem mimetizar de forma muito semelhante tumores cardiacos primarios, par-
ticularmente o mixoma atrial, levando a armadilhas diagndsticas e cirturgicas. Um homem de 29
anos, previamente higido, foi encaminhado para cirurgia cardiaca apds a detecgao de uma grande
massa no atrio direito por ecocardiografia transtoracica, inicialmente interpretada como mixoma
atrial. Nao foram realizados exames de imagem seccionais no pré-operatdrio. No intraoperatorio, a
lesdo foi identificada como extensdo cranial de um tumor originado da veia cava inferior, o que
motivou resseccdo intracardiaca parcial. Exames subsequentes de ressondncia magnética demons-
traram uma grande massa retroperitoneal direita infiltrativa, associada a extensa trombose tumoral
da veia cava inferior. O paciente foi submetido a cirurgia definitiva em etapas, com abordagem
multidisciplinar, incluindo ressec¢ao do tumor retroperitoneal, trombectomia tumoral da veia cava
inferior e reconstru¢ao da veia cava com enxerto vascular. A andlise histopatoldgica demonstrou
uma neoplasia de musculo liso com atipia celular, expressao difusa de marcadores de musculo liso,
indice de proliferagdo Ki-67 de aproximadamente 15% e positividade para p53, sem necrose tumoral
ou atividade mitotica, sustentando a classificagdo como tumor de potencial maligno incerto. Este
caso destaca a importancia critica da avaliacao sistematica da veia cava inferior em pacientes que se
apresentam com massas no atrio direito, uma vez que o diagndstico incorreto pode resultar em
planejamento cirtirgico inadequado e aumento do risco perioperatdrio. Além disso, ilustra a com-
plexidade diagnostica dos tumores vasculares de musculo liso com caracteristicas atipicas e reforga
a necessidade de ressecgao cirtrgica completa, anticoagulagdo de longo prazo com rivaroxabana
apos reconstrucao da veia cava e vigilancia oncoldgica estruturada em tumores de potencial ma-
ligno incerto.

Palavras-chave: Veia Cava Inferior; Tumor Mesenquimal; Mixoma Atrial; Cirurgia Vascular; Relato
de Caso.

1. Introducao

Tumores mesenquimais envolvendo a veia cava inferior (VCI) sao entidades raras e
representam importantes desafios diagndsticos e terapéuticos [3,5,6]. Quando esses tumo-
res se estendem cranialmente até o atrio direito, podem se assemelhar estreitamente a
tumores cardiacos primarios, particularmente aos mixomas atriais [2,4]. A interpretagao
incorreta da origem tumoral pode levar a um planejamento cirtirgico inadequado e ao
aumento do risco perioperatdrio. Relatamos um caso raro de tumor mesenquimal
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originado da veia cava inferior com extensao intracardiaca, inicialmente diagnosticado
como mixoma atrial, manejado por meio de uma abordagem cirtrgica multidisciplinar.

2. Relato de Caso
2.1 Informacdes do Paciente

Paciente do sexo masculino, 29 anos, sem antecedentes médicos relevantes, foi ad-
mitido para cirurgia cardiaca eletiva apds a deteccdo de uma massa intracardiaca a eco-
cardiografia transtoracica (Figura 1), inicialmente interpretada como mixoma atrial pri-
mario [2,4]. Naquele momento, nao foram realizados exames de imagem seccionais no
pré-operatorio, em razdo da suspeita diagnostica de tumor cardiaco primario.

Figura 1. Ecocardiografia transtoracica demonstrando grande massa intracardiaca ocu-
pando o atrio direito, inicialmente interpretada como mixoma atrial.

2.2 Achados Clinicos

Durante a cirurgia cardiaca inicial, a lesdo intracardiaca foi identificada como exten-
sao cranial de um tumor originado da veia cava inferior, e nao como um tumor cardiaco
primario. Foi realizada resseccao parcial do componente intracardiaco até um nivel ime-
diatamente proximal as veias renais. O tempo de circulagao extracorpérea foi de 62 minu-
tos, incluindo 8 minutos de parada circulatéria total.

2.3 Linha do Tempo

Em maio de 2025, uma massa intracardiaca foi detectada a ecocardiografia transto-
racica e inicialmente diagnosticada como mixoma atrial. Em 9 de maio de 2025, o paciente
foi submetido a ressecgdo parcial da massa intracardiaca durante cirurgia cardiaca, e a
analise histopatologica revelou uma neoplasia mesenquimal fusocelular e epitelioide com
atipia. Posteriormente, em 12 de maio de 2025, a ressonancia magnética abdominal de-
monstrou uma grande massa retroperitoneal direita pericaval associada a extensa trom-
bose tumoral da veia cava inferior. Em 5 de dezembro de 2025, foi realizada cirurgia
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oncologica definitiva, incluindo ressecgao do tumor retroperitoneal, trombectomia tumo-
ral da veia cava inferior e reconstrugao vascular. O curso pds-operatdrio foi favoravel, sem
complicagdes maiores.

2.4 Avaliagdao Diagnostica

A ressonancia magnética do abdome e da pelve demonstrou uma grande massa re-
troperitoneal direita pericaval infiltrativa, medindo aproximadamente 18,9 x 10,3 x 10,2
cm, com realce heterogéneo ao contraste e restrigao a difusao, associada a extensa trom-
bose tumoral envolvendo os segmentos infrarrenal, justarrenal e intra-hepatico da veia
cava inferior [3,5,6]. A imagem toracica revelou alteracdes pds-operatorias e pequeno der-
rame pericardico, sem linfonodomegalias mediastinais ou metastases a distancia.

O exame histopatoldgico dos espécimes tumorais intracardiacos e retroperitoneais
revelou uma neoplasia mesenquimal fusocelular e epitelioide com atipia celular, padrao
de crescimento expansivo e auséncia de figuras mitdticas em 50 campos de grande au-
mento, sem necrose tumoral coagulativa. A analise imuno-histoquimica demonstrou po-
sitividade difusa para marcadores de musculo liso, incluindo desmina, h-caldesmona, cal-
ponina e HHEF35, confirmando diferenciacdo de musculo liso. O tumor foi negativo para
marcadores epiteliais (AE1/AE3), endoteliais (CD34), neurais (S100), melanociticos
(HMB45, Melan-A) e de musculo esquelético (miogenina). O indice de marcacao Ki-67 foi
de aproximadamente 15%, e a expressao de p53 foi positiva. Esses achados histopatologi-
cos e imunofenotipicos estao resumidos na Tabela 1 e sustentam o diagnostico de neopla-
sia de musculo liso de potencial maligno incerto, de acordo com os critérios atuais da
classifica¢do da Organizacdo Mundial da Saade [7,8].

Tabela 1. Perfil histopatoldgico e imuno-histoquimico do tumor de musculo liso da veia
cava inferior.

Parametro

Resultado Interpretacao

Morfologia tumoral
Padrao de crescimento
Atipia celular
Atividade mitdtica
Necrose tumoral
Desmina
H-caldesmona
Calponina

HHEF35

AE1/AE3

CD34

S100

HMB45

Melan-A

Miogenina

Indice de marcacdo Ki-67

Expressao aberrante de p53  Positiva

Células fusiformes e epitelioides Neoplasia mesenquimal

Crescimento expansivo com areas de infiltragdo =~ Comportamento localmente agressivo

Presente Sustenta tumor de musculo liso atipico
Ausente (0 /50 CGA) Contra critérios de sarcoma de alto grau
Ausente Nao preenche critérios para leiomiossarcoma

Positividade difusa Diferencia¢do de musculo liso

Positividade difusa Diferenciagdo de musculo liso

Positividade difusa Diferenciagdo de musculo liso

Positivo Diferenciagdo de musculo liso
Negativo Exclui tumor epitelial

Negativo Exclui tumor endotelial

Negativo Exclui tumor neural

Negativo Exclui PEComa

Negativo Exclui tumor melanocitico

Negativo Exclui tumor de musculo esquelético

Aproximadamente 15% Indice proliferativo intermediario

Instabilidade genémica
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2.5 Intervencao Terapéutica

O paciente foi submetido a manejo cirtirgico em etapas. A cirurgia cardiaca inicial
abordou o componente intracardiaco do tumor. A cirurgia definitiva incluiu ressecgao ex-
tensa do tumor retroperitoneal, trombectomia tumoral da veia cava inferior (VCI), recons-
trugao da VCI com enxerto, linfadenectomia, preservagdo das estruturas renais, bidpsia
do tumor intracardiaco e drenagem pericardica, de acordo com as estratégias recomenda-
das para tumores cavais complexos [3,5]. No pos-operatério, foram instituidos antibioti-
cos de amplo espectro, analgesia otimizada e profilaxia para tromboembolismo venoso.

A estratégia cirtirgica em etapas foi adotada em razao do achado intraoperatdrio ines-
perado de extensdo tumoral pela veia cava inferior durante a cirurgia cardiaca e da neces-
sidade de planejamento multidisciplinar cuidadoso para abordar com seguranca o ex-
tenso acometimento retroperitoneal e vascular. Embora se tenha planejado uma resseccao
en bloc, a avaliagao histoldgica das margens foi limitada pela fragmentacao do espécime
inerente a trombectomia caval. Dessa forma, o status microscoépico RO ndo pdde ser con-
firmado de maneira definitiva, refor¢ando a necessidade de vigilancia radiolégica rigo-
rosa.

2.6 Seguimento e Desfechos

O paciente apresentou recuperacao pos-operatdria imediata sem intercorréncias e re-
cebeu alta hospitalar no nono dia pds-operatodrio, em boas condig¢des clinicas. Foi iniciada
anticoagulacdo de longo prazo com rivaroxabana 20 mg uma vez ao dia. Anticoagulantes
orais diretos tém sido cada vez mais utilizados apds reconstrucao da veia cava inferior,
com paténcia e seguranga comparaveis as dos antagonistas da vitamina K, associados a
tromboprofilaxia mecanica, em conformidade com as recomendagdes publicadas para re-
construgao da veia cava inferior com enxertos protéticos.

Apés dois meses de seguimento, o paciente permanece assintomatico, com capaci-
dade funcional preservada e sem sinais clinicos de obstrugao do retorno venoso. A tomo-
grafia computadorizada com contraste demonstrou enxerto pérvio da veia cava inferior,
sem evidéncia de trombose ou recidiva local. Nao foram detectadas metastases a distan-
cia. O paciente permanece em programa estruturado de vigilancia oncolégica, com exa-
mes de imagem programados a cada seis meses durante os dois primeiros anos.

3. Discussdo e Conclusao

Tumores originados da veia cava inferior com extensdo cranial para o atrio direito
representam uma das entidades mais desafiadoras da oncologia vascular e cardiaca, tanto
do ponto de vista diagndstico quanto terapéutico. Como o componente intracardiaco pode
mimetizar neoplasias cardiacas primarias, particularmente os mixomas atriais, o erro di-
agndstico na apresentacao inicial € uma armadilha bem reconhecida, com implicagdes ci-
rurgicas potencialmente graves [1-3]. Este caso ilustra ndo apenas a raridade dessa condi-
¢ao, mas também a importancia da realizacao de imagem pré-operatdria abrangente e do
planejamento multidisciplinar em pacientes que se apresentam com massas no atrio di-
reito.

Na pratica clinica contemporanea, uma massa atrial direita de grandes dimensdes,
nao pediculada ou sem clara inser¢ao no septo interatrial deve motivar a avaliagdo siste-
matica da veia cava inferior por métodos de imagem seccionais, preferencialmente tomo-
grafia computadorizada com contraste ou ressonancia magnética [3,4]. A falha em avaliar
a veia cava inferior pode resultar em subestimacao da extensao tumoral e em uma estra-
tégia cirirgica inadequada. No presente caso, o diagndstico inicial de mixoma atrial base-
ado apenas na ecocardiografia transtoracica levou a omissao de exames de imagem secci-
onais, resultando em compreensado incompleta da origem e da extensao do tumor antes
da cirurgia cardiaca. Isso expds o paciente a uma parada circulatdria ndo planejada en-
quanto um grande tumor caval permanecia in situ. Embora ndo tenham ocorrido eventos
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adversos, essa limitagdo diagnostica impactou de forma significativa o planejamento ci-
rurgico. De maneira relevante, este caso motivou a revisao do protocolo diagnoéstico ins-
titucional para massas do atrio direito, passando a exigir avaliacdo seccional rotineira da
veia cava inferior.

A descoberta intraoperatdria inesperada da extensao tumoral a partir da veia cava
inferior tornou necessaria a adogao de uma estratégia cirirgica em etapas. Em situacoes
nas quais a extensao completa da doenca é conhecida no pré-operatdrio, uma ressecgao
combinada em tempo tnico, envolvendo as equipes de cirurgia cardiaca e vascular, é fre-
quentemente preferida, pois minimiza anestesias repetidas, manipulacgdo tumoral e atra-
sos no tratamento oncologico definitivo [3,5,6]. No entanto, na auséncia de estadiamento
abdominal pré-operatdrio e diante da surpresa diagnostica intraoperatoria, a descompres-
sao intracardiaca inicial seguida de uma segunda etapa cirtirgica oncolédgica cuidadosa-
mente planejada foi considerada a estratégia mais segura e apropriada.

Do ponto de vista patologico, a classificagdo desse tumor foi particularmente desafi-
adora. A neoplasia apresentou diferenciacdo de musculo liso, com positividade difusa
para desmina, h-caldesmona, calponina e HHF35, confirmando linhagem leiomiogénica
[7]. A presencga de atipia celular, indice de marcagao Ki-67 moderadamente elevado (apro-
ximadamente 15%) e positividade para p53 levantaram preocupagao quanto ao potencial
maligno. Em séries publicadas de tumores de musculo liso da veia cava inferior e de lei-
omiossarcomas, a elevacao do Ki-67 e a expressao de p53 foram associadas a maiores taxas
de recorréncia e piores desfechos, ressaltando a sobreposigao bioldgica entre tumores lei-
omiogeénicos atipicos e leiomiossarcomas de baixo grau [5,6]. Entretanto, os critérios his-
tolégicos fundamentais para o diagndstico de leiomiossarcoma, especificamente necrose
tumoral coagulativa e atividade mitdtica, estavam ausentes, nao tendo sido identificadas
mitoses em 50 campos de grande aumento nem necrose tumoral. De acordo com a classi-
ficacdo da Organiza¢do Mundial da Satide para tumores de partes moles, esses achados
sustentam o diagnostico de neoplasia de musculo liso de potencial maligno incerto, e ndo
de leiomiossarcoma definitivo [7].

Ainda assim, o grande tamanho tumoral (18,9 cm), o padrao de crescimento infiltra-
tivo e o indice proliferativo indicam um comportamento biolégico agressivo que se sobre-
poe ao do leiomiossarcoma de baixo grau. Em tumores vasculares de musculo liso, o
termo “potencial maligno incerto” reflete a dissociagao reconhecida entre o grau histolo-
gico e o comportamento clinico, na qual tumores que nao preenchem critérios classicos de
malignidade ainda podem recidivar ou metastatizar [7,8]. Portanto, apesar da auséncia de
malignidade histologica inequivoca, este paciente deve ser considerado de risco oncolo-
gico significativo.

A resseccao cirurgica completa com margens negativas permanece o fator prognos-
tico mais importante nos tumores da veia cava inferior [3,5,6]. Neste caso, o tumor retro-
peritoneal e o trombo tumoral caval foram ressecados en bloc, com reconstrucao da veia
cava inferior por meio de enxerto vascular, com o objetivo de alcangar controle oncologico
e restaurar o retorno venoso. A reconstrucao da veia cava inferior impde considera¢des
importantes a longo prazo, particularmente o risco de trombose do enxerto. Pacientes com
enxertos cavais frequentemente necessitam de anticoagulagdo prolongada ou vitalicia
para manter a paténcia do enxerto e prevenir complica¢gdes tromboembodlicas [3,5]. No
presente caso, o paciente recebeu alta hospitalar em uso de rivaroxabana 20 mg uma vez
ao dia, ajustada de acordo com a literatura atual e a pratica institucional para trombopro-
filaxia em enxertos venosos, em associacao a medidas mecanicas, incluindo meias de com-
pressdo graduada e deambulagido precoce. Essa estratégia teve como objetivo minimizar
o risco de trombose do enxerto, equilibrando o risco hemorragico no contexto de cirurgia
oncologica e vascular extensa.

Diante do potencial maligno incerto do tumor e de sua origem vascular, a vigilancia
oncologica estruturada é mandatoria. O seguimento de longo prazo deve incluir tomogra-
fia computadorizada ou ressonancia magnética com contraste do térax, abdome e pelve a
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cada 3 a 6 meses durante os dois primeiros anos, seguida de exames anuais, para deteccao
de recidiva local, metastases pulmonares e avaliagdo da paténcia da veia cava inferior re-
construida [5,6]. Como nao existem biomarcadores séricos validados para tumores leiomi-
ogénicos, o acompanhamento clinico e radiolégico permanece como pilar da vigilancia
pOs-operatoria.

Em concluséo, este caso reforca a importancia de manter um alto grau de suspeicao
para tumores da veia cava inferior em pacientes com massas no atrio direito, a necessidade
de imagem pré-operatéria abrangente e o valor do manejo cirdrgico multidisciplinar.
Também evidencia a complexidade da classificagdo patologica de grandes tumores vas-
culares de musculo liso e a necessidade de vigilancia rigorosa a longo prazo em neoplasias
de potencial maligno incerto. Este caso levou a revisdao do protocolo diagnostico instituci-
onal para massas do atrio direito, tornando obrigatdria a realizacdo de exames de imagem
seccionais da veia cava inferior, com o objetivo de evitar armadilhas diagnosticas seme-
lhantes em pacientes futuros.
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