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INTRODUZIONE

I tumori cardiaci primitivi sono estremamente rari,
con un’incidenza di 1,7 su 100.000 casi all’autopsia.
Circa il 75% e benigno e di questi i 2/3 sono rappre-
sentati dai mixomi atriali.

Benché gli emangiomi cavernosi, argomento di que-
sto articolo, siano i piti comuni tumori vascolari a ori-
gine cardiaca, essi rappresentano solo il 5% di tutti i
tumori cardiaci benigni nell’adulto. L'eta di presenta-
zione puo andare dall'infanzia all’eta adulta. La pre-
sentazione clinica e variabile in base alla localizzazione,
alle dimensioni e alle strutture cardiache primariamente
interessate. La prognosi e varia e dipende fondamen-
talmente dalla resecabilita 0 meno della massa neo-
plastica.

Presentiamo un caso di emangioma cavernoso del-
l'atrio destro a seguito di riscontro ecocardiografico
incidentale in una donna di 49 anni asintomatica.

CASO CLINICO

Una donna di 49 anni ¢ stata trasferita presso il nostro
centro S.M. in seguito al riscontro incidentale ed eco-
cardiografico di una massa atriale destra. Tale esame
era stato eseguito per la presenza di ripolarizzazione
precoce all’elettrocardiogramma basale.

La paziente HCV positiva presentava un gentilizio
positivo per neoplasie (sottoposta tre anni prima a

diverse conizzazioni per K uterino). L'esame obiettivo
non ha evidenziato alterazioni patologiche nell’au-
scultazione cardiaca.

E stato quindi eseguito un nuovo ecocardiogramma
transtoracico (Figura 1) che ha documentato la pre-
senza di una massa iperecogena, a margini regolari,
localizzata a livello del tetto dell’atrio destro con par-
ziale dislocazione del setto interatriale e occupante circa
i2/3 dell'intera cavita.

L’ecocardiografia transesofagea ha confermato la pre-
senza di una massa sessile, apparentemente vascola-
rizzata, situata a livello del tetto atriale con parziale
compressione della vena cava superiore che non risul-
tava infiltrata.

Sono state quindi eseguite come indagini di secondo
livello, al fine di avere una precisa valutazione preo-
peratoria dei rapporti anatomici con le strutture con-
tigue, una RM e una TC a 64 strati che hanno evi-
denziato caratteristiche di intensita e di densita di
segnale compatibili con una eteroplasia benigna e l’as-
senza di interessamento delle strutture contigue all’a-
trio destro.

E stato quindi eseguito un intervento chirurgico di
escissione della massa. La neoformazione di dimen-
sioni di 3,5 x 2,5 cm circa si presentava di colorito bru-
nastro, capsulata e di consistenza parenchimatosa
vascolare. L’analisi microscopica ha documentato una
neoformazione nodulare costituita da ampi spazi
vascolari anastomizzati, separati da setti spessi e
fibrosi, nei quali si osservavano isolati e rari capillari
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Figura |. Massa iperecogena, a margini regolari, localizzata a livello dell’atrio supero-mediale destro con parziale dislocazione del setto

interatriale e occupante circa i 2/3 dellintera cavita.

eisole di stroma mixoide. Alcuni spazi vascolari erano
delimitati da pareti con accumulo di muscolo liscio
ipertrofico e irregolare.

Si osservavano inoltre accumuli linfoidi perivasco-
lari di varie dimensioni. Reperti morfologici indica-
tivi di emangioma di tipo cardiaco, variante cavernosa.
La paziente ¢ stata dimessa dopo 20 giorni e viene perio-
dicamente sottoposta a ecocardiogrammi di controllo.

DISCUSSIONE
Epidemiologia

I tumori primitivi cardiaci sono estremamente rari,
con un’incidenza di 1,7 su 100.000 casi all'esame autop-
tico! e la maggior parte (circa il 75%) & rappresentata
da tumori di tipo benigno che possono originare da
qualsiasi foglietto che forma il cuore (pericardio, mio-
cardio o endocardio).?

Benché gli emangiomi cavernosi siano i pitt comuni
tumori vascolari a origine cardiaca, rappresentano
solo il 5% di tutti i tumori cardiaci benigni nell’adulto.?
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Quadro istopatologico

Gli emangiomi cardiaci sono composti da una pro-
liferazione benigna di cellule endoteliali di vasi ema-
tici e sono istologicamente identici a quelli presenti
in altre parti del corpo.

In generale, sono rappresentati da masse tumorali
ben delineate e murali che variano da 1 a 8 cm di
dimensioni e sono composti da una sottile o robusta
parete di capillari o strutture venose.

Istologicamente vengono classificati in tre tipi:
tumori composti da molteplicita di vasi, dilatati e con
pareti sottili (variante cavernosa), piccoli vasi capillary-
like (variante capillare) e vene e arterie malformate e
displastiche (variante arterovenosa). Tuttavia la distin-
zione non ¢ sempre agevole per la presenza di eman-
giomi cardiaci di aspetto combinato che presentano
tutte e tre le varianti istopatologiche.

L’emangioma cavernoso puo presentare contorni
netti e ben delineati, contorni lobulati oppure avere
delle invaginazioni e dei margini con infiltrazioni
microscopiche che ne rendono difficoltosa la rese-
zione.
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Presentazione clinica

Molto spesso, come nel caso qui riportato, gli eman-
giomi cardiaci sono del tutto asintomatici e si presentano
quale reperto incidentale a un esame ecocardiografico,
auna TC, a una RM o all’esame autoptico, spesso sono
anche scoperti alla radiografia del torace o nella valu-
tazione di un soffio cardiaco.>®

Le manifestazioni cliniche nei soggetti sintomatici
dipendono dalla localizzazione e possono consistere
in aritmie,>” effusione pericardica,®” scompenso car-
diaco,8 ostruzione del tratto di efflusso,? insufficienza
coronarica!? e morte improvvisa.%?

Secondo una review di diversi casi di emangiomi car-
diaci,' le localizzazioni pill frequenti sono: ventricolo
destro in 20 casi (35,7%), ventricolo sinistro in 19 casi
(33,9%), atrio destro in 13 casi (23,2%), setto interatriale
in 6 casi (10,7%), setto interventricolare in 6 casi (10,7%)
e atrio sinistro in 4 casi (7,1%). Tuttavia, in 17 casi (30,4%)
erano presenti tumori multipli ed estesi.

La localizzazione atriale destra a livello del forame
ovale o del setto interatriale ¢ tipicamente silente
(come nel nostro caso), ma pud mimare un mixoma
atriale con associata embolizzazione dal tumore o
ostruzione della vena cava superiore.!?

La crescita intramurale puo essere responsabile di
blocco AV e di compressione dei vasi coronarici, pro-
ducendo ischemia coronarica o infarto miocardico.

E stata anche riportata in alcuni soggetti morte car-
diaca improvvisa secondaria a disturbi della condu-
zione in caso di localizzazione a livello del nodo AV
0 in uno dei ventricoli.?

La localizzazione pericardica puo produrre effusione
pericardica, emopericardio o anche tamponamento
letale.? Le indagini laboratoristiche (nel nostro caso risul-
tate nella norma) possono evidenziare anemia o eri-
trocitosi, trombocitopenia o trombocitosi, leucocitosi
e aumento della VES.13

Diagnosi

E stato riportato in letteratura il riscontro di masse
tumorali cardiache tramite la semplice esecuzione

della radiografia del torace; tuttavia, in assoluto 1’e-
same di primo livello piti indicato per la diagnostica
delle masse cardiache e I'ecocardiografia. Questa meto-
dica sensibile e non invasiva si ¢ dimostrata essere la
piut appropriata per screening e diagnosi dei tumori
cardiaci e pit1 specificatamente delle masse atriali.

Di tutte le diagnosi antemortem di tumori cardiaci
riportate in letteratura, I'ecocardiografia ha confermato
la diagnosi nel 94% dei casi.? L'emangioma cardiaco
e stato visualizzato con I'ecocardiografia nell’81% dei
casi in una review di 23 casi riportati.#

L'angiocardiografia tramite ventricolografia & una
metodica che in passato e stata molto utilizzata per la
diagnosi di tumori cardiaci, soprattutto per valutare
la presenza di eventuali difetti di riempimento intra-
cavitario e per 'impregnazione del tessuto col mezzo
di contrasto (blush). Tuttavia, tale metodica e stata nella
pratica clinica soppiantata dall’ecocardiografia.

La RM e la TC sono due metodiche che nella dia-
gnostica dei tumori cardiaci rappresentano indagini
di secondo livello, ma che sono ampiamente utilizzate
nell’approfondimento diagnostico di pazienti con
riscontro di masse cardiache.’

La recente introduzione della TC a 64 strati con con-
trasto ha permesso, grazie anche alla migliore risolu-
zione spaziale, di evidenziare la vascolarizzazione di
una massa, i suoi rapporti con le strutture anatomi-
che adiacenti (estremamente utile al chirurgo) e di valu-
tare anche l'enhancement dopo infusione di mezzo di
contrasto. La RM permette di dimostrare come tipi-
camente un emangioma cardiaco abbia un segnale di
intensita intermedia alle immagini T1-pesate e un
aspetto iperintenso alle T2-pesate.!®

Trattamento

La storia naturale e 1’evoluzione di tale neoplasia
sono impredicibili. Puo continuare a proliferare fino
a coinvolgere altre strutture cardiache o extracardia-
che oppure puo rimanere silente e il paziente morire
per altre cause. E stato anche riportato un caso di
regressione spontanea a due anni di un tumore che
non era resecabile chirurgicamente.'® In generale, tut-
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