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Uma causa incomum de
acidente vascular cerebral
isquémico em idade jovem: um
relato de caso

Sofia Mendes," Luisa Gongalves,? Nancy Oliveira?

RESUMO

Introducao: O acidente vascular cerebral é a principal causa de morte e incapacidade em Portugal. Os tumores cardiacos pri-
marios sdo raros, a maioria é benigna e o mixoma auricular é o mais comum de todos. Este tipo de tumor é mais frequente em
mulheres jovens e tem apresentacao clinica varidvel, dependendo da localizagdo, tamanho e mobilidade da massa, podendo
condicionar fenémenos cardioembdlicos, como o acidente vascular cerebral. O tratamento é cirurgico e, se detetado precoce-
mente, o progndstico pode ser favoravel.

Descricao do caso: Descreve-se o caso de uma mulher de 37 anos, com antecedentes de acidente vascular cerebral isquémico
considerado idiopéatico aos 22 anos, com quadro de hemi-hipostesia esquerda, alteragdes da visdo, diminuicdo da forca mus-
cular do membro superior esquerdo e alteragées na marcha, com evidéncia de lesdo isquémica talamo-capsular direita na to-
mografia computorizada e ressondncia magnética cranio-encefalica. No ecocardiograma transtoréacico identificou-se uma mas-
sa auricular esquerda sugestiva de mixoma, que foi confirmada por ecocardiograma transesofagico e submetida a ressecdo ci-
rurgica e confirmacéo histoldgica.

Comentario: Na suspeita de uma causa cardiogénica, o ecocardiograma deve ser prontamente realizado. O tumor cardiaco do
tipo mixoma tem uma indicacdo de tratamento especifico que é a ressecao cirtirgica, com baixo risco de recorréncia de even-
to cerebrovascular no follow-up. Este caso realca a importancia do estudo complementar no acidente vascular cerebral. Por ou-
tro lado, o caso também demonstra a importancia da articulacdo que deve existir entre os cuidados de satde primarios e se-
cundarios, particularmente com a cardiologia, para a detecdo e gestdo de patologias como o mixoma auricular e o acidente vas-
cular cerebral isquémico.
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INTRODUCAO
acidente vascular cerebral (AVC) é atual-
mente a principal causa de morte em Por-
tugal.! O AVC isquémico em idade jovem é
incomum e apresenta fisiopatologia mais
variavel. A etiologia cardioembdlica é uma importante
causa de AVC no jovem, contrariamente a etiologia is-
quémica que se associa a fatores de risco tradicionais e
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idade avancada.?® O papel do ecocardiograma no scree-
ning de fontes potenciais de cardioembolismo e pre-
vencao secunddria de AVC continua a ser alvo de de-
bate, mas em doentes selecionados podera ter o seu
beneficio.*

O objetivo do presente relato de caso é refletir sobre
uma causa rara que passa despercebida se ndo houver
um estudo dirigido e que, ao passar despercebida, ndao
é tratada de forma adequada e atempadamente.

DESCRICAO DO CASO
Mulher de 37 anos, profissional de satide, perten-
cente a familia nuclear no estadio III no ciclo de Duvall



e Apgarfamiliar funcional. Com antecedentes de hipo-
tiroidismo e AVC isquémico da circulagdo posterior, aos
22 anos, considerado criptogénicoidiopético, ap6s es-
tudo extenso negativo. Sem fatores de risco cardiovas-
cular tradicionais, habitos tabagicos ou alcodlicos. Com
vida ativa, incluindo prética de exercicio fisico regular
e uma alimentacdo sauddvel. Sem antecedentes fami-
liares de doenca cardiovascular ou cerebrovascular de
relevo. Medicada cronicamente com levotiroxina 0,125
miligramas e 4cido acetilsalicilico 100 miligramas.

Recorreu ao servigo de urgéncia por quadro agudo
de hemi-hipostesia esquerda com duas horas de evo-
lucao, associado a visdo turva bilateral. Ao exame fisi-
co encontrava-se apirética, hemodinamicamente esta-
vel e sem alteracdes na auscultacdo cardiaca e pulmo-
nar. O exame neurolégico revelou hemi-hipostesia da
sensibilidade superficial algica a esquerda, prova dos
bracos estendidos com queda e pronacao do membro
superior esquerdo em grau 4+ e marcha com desequi-
librio preferencial esquerdo de base discretamente alar-
gada. Analiticamente sem alteragdes significativas (he-
mograma, coagulacio, ionograma, funcao renal e he-
pdtica e marcadores de necrose do miocérdio) e apre-
sentava um eletrocardiograma de 12 derivacoes em
ritmo sinusal sem qualquer alteracdo. Realizou uma to-
mografia computorizada cranio-encefélica, que revelou
uma lesdo isquémica tdlamo-capsular direita recente,
confirmada em ressonancia magnética cranio-encefa-
lica, sendo posteriormente admitida em internamen-
to com o diagnostico de AVC isquémico.

Durante o internamento foi submetida a estudo
complementar. As andlises revelaram um perfil lipidi-
co sem dislipidemia, funcao tiroideia controlada, pes-
quisa negativa para mutacoes associadas a elevado ris-
co trombdtico (fatorV Leiden, protrombinemia G20210,
metilenotetrahidrofolato redutase) e doseamentos de
proteina C e S e antitrombina III dentro da normalida-
de. Serologias de sifilis, virus da imunodeficiéncia hu-
mana 1 e 2 e hepatites B e C negativas. Estudo de au-
toimunidade negativo e exame sumadrio de urina tipo 2
sem alteracdes.

O eco-doppler carotideo nao demonstrou alteragoes.
O ecocardiograma na modalidade transtorécico (ETT)
(Figura 1) revelou uma massa suspeita na auricula es-
querda e o ecocardiograma transesofagico (ETE) (Fi-
gura 2) confirmou a presenc¢a de uma massa ecodensa

relatosdecaso

Figura 1. Ecocardiograma TT, janela apical 4 camaras — massa ade-
rente (*) ao septo interauricular (seta).

Legenda: AE = Auricula esquerda; VE = Ventriculo esquerdo; AD = Auricula
direita; VD = Ventriculo direito.

Figura 2. Ecocardiograma TE, janela mesoesofdgica curto eixo, plano
da vélvula adrtica.

Legenda: Massa (*); Septo interauricular (seta); AE = Auricula esquerda; AD =
Auricula direita; VAO = Valvula adrtica.

aderente ao septo interauricular por um pediculo, mé6-
vel, e de dimensdes 23x17x15mm, com caracteristicas
sugestivas de mixoma auricular.
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Iniciou hipocoagulacdo com enoxaparina em doses
terapéuticas e completou o estudo pré-operatério com
uma coronariografia que nio revelou doenca corona-
ria.

Cumpriu programa de reabilitacdo, em internamen-
to, com recuperacdo total dos défices neurolégicos e
quatro semanas ap6s o evento cerebrovascular foi sub-
metida a cirurgia cardiaca com exérese completa do tu-
mor, sem complicacdes associadas. A histologia da peca
cirdrgica confirmou o diagndstico de mixoma auricu-
lar. A recuperacao apos cirurgia decorreu sem compli-
cagdes, com seguimento posterior em consulta de car-
diologia e cuidados de satide primdrios até aos dois
anos de follow-up, sem sintomas do foro cardiovascu-
lar, novo evento cerebrovascular ou evidéncia de re-
corréncia de mixoma. Desde entdo, mantém segui-
mento em consulta semestral de medicina geral e fa-
miliar, permanecendo assintomadtica, profissional-
mente ativa e mantendo terapéutica com AAS 100
miligramas por dia.

COMENTARIO

Os tumores intracardiacos representam um grupo
heterogéneo com apresentacao clinica variada e po-
tencial de envolvimento de diferentes estruturas car-
diacas. Os tumores primérios do coracdo sao raros,
com uma incidéncia de 0,02% e na sua maioria benig-
nos. O mixoma é o mais comum dos tumores intra-
cardiacos (cerca de 50% dos tumores benignos) e aco-
mete frequentemente mulheres entre a terceira e a sex-
ta décadas de vida.® Apesar de a maioria dos casos ser
esporadica, cerca de 10% surgem em contexto familiar
(complexo de Carney).® Localiza-se mais frequente-
mente na auricula esquerda e é caracterizado por um
pediculo de ligacdo ao septo interauricular na fossa
ovalis.”

O presente caso demonstra uma manifestacao car-
dioembolica como forma de apresentacao de mixoma
auricular. Este tipo de tumores pode ainda manifestar-
-se por sintomas constitucionais e obstrucdo intracar-
diaca.

A doente teria antecedentes de AVC cujo estudo ti-
nha sido inconclusivo, incluindo um ecocardiograma
transtordcico que nao revelou alteracdes, nomeada-
mente foramen oval patente ou comunicacio interau-
ricular. A imagem cardiaca, como a ecocardiografia, a
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tomografia computorizada e a ressonancia magnética
cardiaca, é o método de diagnoéstico de primeira linha.
O ecocardiograma transtoracico apresenta uma sensi-
bilidade de cerca de 90% e especificidade de 95% para
detecao de massas intracardiacas, mas as caracteristi-
cas ecocardiogréficas do mixoma sao varidveis (ecoge-
necidade heterogénea com areas ecoluscentes, aspeto
fridvel, forma globular ou multilobular, superficie lisa
ou irregular e, por vezes, calcificacdes), o que junta-
mente com o seu crescimento indolente pode dificul-
tar o diagndstico.

A idade jovem da doente, que vai ao encontro da li-
teratura descrita, e a recorréncia de um evento cere-
brovascular despoletou um estudo alargado com re-
curso aimagem cardiaca. As possiveis etiologias de AVC
isquémico em adultos jovens encontram-se enumera-
dasnaTabela 1. Este caso é pertinente pela recorréncia
de um evento cerebrovascular que foi considerado em-
bélico pela detecao do mixoma auricular. A detecao de
mixoma auricular é dificil na auséncia de alteragdes na
imagem cardiaca e o atraso no diagnéstico pode levar
a consequéncias devastadoras. A modalidade transe-
sofdgica, com uma sensibilidade de quase 100%, é fun-
damental para o diagnéstico de pequenos mixomas
nao detetaveis pelo transtordcico, assim como para vi-
sualizacdo mais pormenorizada das estruturas anato-
micas, determinagdo do tamanho, localizac¢ao, local de
implantacdo do tumor (pediculo), relacdo com estru-
turas vizinhas, mobilidade da massa e a sua extensao
para os grandes vasos, permitindo avaliar a sua resse-
cabilidade durante a cirurgia.” O diagnéstico final é ana-
tomopatoloégico.

O embolismo ocorre em cerca de 30% dos doentes e
relaciona-se com a sualocalizacdo intracardiaca e fria-
bilidade do tecido.® Pelo risco de recorréncia do even-
to cardioembdlico, a ressecdo cirdrgica total do mixo-
ma € o tratamento de primeira linha, devendo ser rea-
lizada precocemente.

O presente caso é raro e demonstra aimportancia da
identificacdo do mecanismo do AVC através de exames
complementares de diagnéstico (Tabela 2), nomeada-
mente o ecocardiograma cujo tratamento, se atem-
pado e dirigido a causa, evita a recorréncia de novo
evento cerebrovascular, melhorando o prognéstico
dos doentes. Por ultimo, este caso evidencia que pe-
rante uma suspeita elevada, por evento cerebrovascu-
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TABELA 1. Etiologia de AVC isquémico em adultos jovens?3°1°

Etiologia de AVC isquémico em adultos jovens

Aterosclerética/Embdlica Aterosclerose de grandes artérias

Aterosclerose lacunar

Embolia cardiaca

Angiopatias ndo ateroscleréticas | Dissecdo arterial cervicocefalica

Sindroma de vasoconstricdo cerebral reversivel

AVC induzido por enxaqueca

Displasia fibromuscular

Angiopatia amiloide cerebral

Patologias hematoldgicas Estado de hipercoagulabilidade devido a deficiéncias de proteina S, proteina C ou

antitrombina; mutacdo do fator V Leiden, mutacdo do gene da protrombina G20210A

Estado de hipercoagulabilidade adquirido/iatrogénico

Hiper-homocisteinemia

Anemia falciforme

Disturbios mieloproliferativos

Genética Doenca de Fabry

Sindroma de Marfan

Neurofibromatose

Inflamatéria/Infeciosa HIV1e2

Arterite temporal

Vasculite

Doenca de Takayasu

Neurossarcoidose

Virus herpes zoster

Neurossifilis

Meningite tuberculosa

Idiopatica/Indeterminada

lar repetido, idade jovem e sexo feminino, a imagem
cardiaca-neste caso, o ecocardiograma — tem uma uti-
lidade inegével na investigacao diagndstica de eventos
embdlicos originados no coragdo, nomeadamente os
tumores de crescimento indolente, como é o caso do
mixoma auricular.

Apoésa cirurgia, o risco de recorréncia, ainda que bai-
X0 nos casos isolados, obriga a um seguimento regular
com ETT, sendo que a maioria dos mixomas recorre

nos primeiros quatro anos ap6s a cirurgia.>* O caso des-
crito trata-se de uma recorréncia de um segundo even-
to cerebrovascular em quinze anos de seguimento. Em-
bora o primeiro evento tenha sido considerado idiopa-
tico, o segundo foi associado a cardioembolismo por
mixoma auricular. Entre os dois eventos cerebrovascu-
lares a doente encontra-se assintomadtica, mas a
afericdo de sintomas compativeis com tumores intra-
cardiacos, como febre, palpitacdes ou sincope, sdo
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TABELA 2. Exames complementares de diagnéstico para investigacao etiolégica de AVC em adultos jovens?39-1°

Exames complementares de diagndstico para investigacao etiolégica de AVC em adultos jovens

Hemograma
Velocidade de sedimentacédo
Bioquimica com perfil lipidico

Sedimento urinario

anticorpos anticardiolipina)

Estudo imunolégico

Serologia da sifilis, Borrelia, VIH 1 e 2
Eco-doppler carotideo/vertebral

Angiografia coronaria

Ecocardiograma TT e/ou TE

Estudo pré-trombdtico (proteina C, proteina S, resisténcia a proteina C ativada, antitrombina 1, anticoagulante ldpico e

importantes questdes a serem colocadas em consultas
regulares nos cuidados de satide primdrios no contex-
to de AVC idiopatico. Possivelmente um seguimento
imagiolégico mais minucioso, ao nivel dos cuidados de
saude primaérios, poderia revelar a massa de cresci-
mento indolente.

Por este motivo, a continuidade de seguimento que
é promovida ao nivel dos cuidados de satide priméarios
e aarticulacdo com a cardiologia, assume um papel de
destaque na detegdo de recorréncia e gestdo deste tipo
de patologia.

O seguimento a longo prazo, da doente em questao,
nos cuidados de satide primadrios é importante para re-
duzir o impacto do AVC na vida da doente — quer ao ni-
vel psicolégico quer ao nivel das alteracdes na dinami-
ca familiar —, apesar da recuperacao total dos défices
neurolégicos e da auséncia de sequelas fisicas. Além
disso, ultrapassada a fase aguda de tratamento, o se-
guimento da doente pela sua equipa de satide familiar
(médico e enfermeiro de familia) é crucial para a pre-
vencado secunddria, através do controlo e prevencao
dos fatores de risco cardiovascular.
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ABSTRACT

AN UNCOMMON CAUSE OF ISCHEMIC STROKE AT A YOUNG AGE: A CASE REPORT

Introduction: Stroke is the main cause of death and disability in Portugal. Primary cardiac tumors are rare, most are benign,
and auricular myxoma is the most common of them all. This type of tumor is more common in young women, and it has a va-
riable clinical presentation, depending on the location, size, and mobility of the mass, and can lead to cardioembolic pheno-
mena, such as stroke. Treatment is surgical and, if detected early, the prognosis can be favorable.

Case description: We describe the case of a 37-year-old woman, with a history of ischemic stroke considered idiopathic at the
age of 22 years old, with left hemi-hypoestesia, vision changes, decreased muscle strength in the left upper limb and changes
in gait, with evidence of right thalamocapsular ischemic injury on computed tomography and cranioencephalic magnetic re-
sonance imaging. The transthoracic echocardiogram revealed a left auricular mass suggestive of myxoma, which was confirmed
by a transesophageal echocardiogram and subsequently underwent surgical resection and histological confirmation.
Comment: If a cardiogenic cause is suspected, an echocardiogram should be performed promptly. Myxoma-type cardiac tu-
mors have a specific treatment indication, which is surgical resection, with a low risk of recurrence of cerebrovascular events
during follow-up. This case highlights the importance of complementary studies in stroke. On the other hand, the case also de-
monstrates the importance of the coordination that must exist between primary and secondary healthcare, particularly car-
diology, for the detection and management of pathologies such as auricular myxoma and ischemic stroke.

Keywords: Stroke; Auricular myxoma; Clinical case.
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