Nota 1 — Intervengao cirurgica (obrigatorio)
Razdo/suporte baseado em evidéncias

Pelo facto de poder haver mais do que uma abordagem ou técnica para remover ou colher uma amostra de
um tumor num determinado local do coracao, a especificacdo da natureza da intervencao cirdrgica, na
medida do possivel, é importante.!
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Nota 2 — Integridade da amostra (recomendado)
Razdo/suporte baseado em evidéncias

Este elemento sé se aplica a amostras obtidas por resseccdo e explantacdo. Se a amostra tumoral ndo for
recebida inteira e intacta, especificar a natureza da altera¢do (remoc¢do em fragmentos [“piecemeal”], rotura
durante a remocao, etc.). Este elemento é relevante para a integridade da remoc¢do do tumor e a adequacéo
para estadiamento e comparacdo de tamanhos com estudos imagioldgicos.
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Nota 3 — Local do tumor (obrigatério)
Razdo/suporte baseado em evidéncias

O local do tumor no coragao tem implicacGes em termos de obstru¢do do fluxo sanguineo, disfuncado
valvular e leitos vasculares a jusante em risco de embolizacdo e dissemina¢do hematogénica.!
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Nota 4 — Focalidade do tumor (obrigatério)
Razdo/suporte baseado em evidéncias

Podem estar presentes multiplos tumores no mesmo local (p. ex., auricula esquerda na sindrome de Carney)
ou em locais diferentes. Um Unico tumor pode invadir multiplas estruturas e estar, por conseguinte, também
presente em multiplas localizagdes cardiacas. O elemento de focalidade do tumor clarifica esta situagao.
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Nota 5 — Dimensao maxima do tumor primario (obrigatdrio)
Razdo/suporte baseado em evidéncias

Este elemento aplica-se apenas a amostras de resseccao e explantagdo em que seja possivel medir todo o
tumor. A indicagdo do tamanho no relatério de amostras de biopsia e outras amostras tumorais
incompletas pode ser enganadora do ponto de vista clinico.
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Nota 6 — Legenda de identificagdao de blocos (recomendado)
Razdo/suporte baseado em evidéncias

A origem/designacdo de todos os blocos de tecido deve ser registada. Esta informacdo deve ser
documentada no relatdrio de patologia final e é particularmente importante se surgir a necessidade de
analise interna ou externa. O analisador tem de ter a certeza acerca da origem de cada bloco para poder
fornecer uma opinido especializada informada. Se esta informacado nao estiver incluida no relatério
patoldgico final, devera estar disponivel no sistema informatico do laboratério e ser transmitida ao
patologista responsavel pela andlise.

O registo da origem/designacdo dos blocos de tecido facilita a sua recuperagdo para mais testes
imuno-histoquimicos ou analises moleculares, estudos de investigagdo ou ensaios clinicos adicionais.
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Nota 7 — Tipo histolégico do tumor (obrigatério)
Razdo/suporte baseado em evidéncias

Existe um grande numero de tumores adicionais que podem ocorrer no coragao, pericardio e grandes
vasos.? Apenas as entidades mais frequentes s30 mencionadas especificamente neste elemento, mas devem
introduzir-se outros tipos na opcdo “outros” (é fornecida abaixo uma lista completa de tipos histoldgicos de
tumores primarios do coragdo). A natureza neoplasica de algumas lesdes formadoras de massas (hipertrofia
lipomatosa do septo auricular, malformacgdes vasculares, hamartoma de midcitos cardiacos maduros,
cardiomiopatia histiocitoide, etc.) pode ser duvidosa.® A decis3o de pedir ou ndo uma ficha de trabalho do
conjunto de dados para estas massas é deixada ao critério do patologista. (Nota: no caso de mesoteliomas
pericardicos, utilize o conjunto de dados tordcico para o mesotelioma pleural; os tumores hematolinfoides
nao sao abrangidos por este conjunto de dados e serdo abordados num conjunto de dados futuro.)

Este conjunto de dados refere-se a tumores que surgem principalmente dentro do coracao, pericardio e
grandes artérias. LesOes metastaticas nestes locais ndo serao registadas com este conjunto de dados.

Classificacdo da OMS para tumores do coragio®®

Descritor Codigos| Descritor Caddigos
ICDO ICDO
Tumores benignos e lesGes idénticas a Tumores malignos
tumores
Rabdomioma 8900/0 | Angiossarcoma 9120/3
Cardiomiopatia histiocitoide Sarcoma pleomdrfico indiferenciado 8830/3
Hamartoma de midcitos cardiacos maduros Osteossarcoma 9180/3
Rabdomioma celular em adultos 8904/0 | Mixofibrossarcoma 8811/3
Mixoma cardiaco 8840/0 | Leiomiossarcoma 8890/3
Fibroelastoma papilar Rabdomiossarcoma 8900/3
Hemangioma, NOS 9120/0 | Sarcoma sinovial 9040/3
Hemangioma capilar 9131/0 | Sarcomas varios
Hemangioma cavernoso 9121/0 | Linfomas cardiacos

Fibroma cardiaco 8810/0 | Tumores metastaticos
Lipoma 8850/0
Tumor cistico do nédulo auriculoventricular| 8454/0 | Tumores do pericardio
Tumor de células granulares 9580/0 | Tumor fibroso solitario 8815/1
Schwannoma 9560/0 Maligno 8815/3

Angiossarcoma 9120/3
Tumores de comportamento incerto Sarcoma sinovial 9040/3
Tumor miofibroblastico inflamatdrio 8825/1 | Mesotelioma maligno 9050/3
Paraganglioma 8680/1 | Tumor de células germinais

Teratoma, maduro 9080/0

Tumor de células germinais Teratoma, imaturo 9080/3
Teratoma, maduro 9080/0 Tumor de células germinais mistas 9085/3
Teratoma, imaturo 9080/3
Tumor do saco vitelino 9071/3

a Os cédigos da morfologia sdo da International Classification of Diseases for Oncology (ICD-O — Classificagdo
Internacional de Doengas para Oncologia). O comportamento é codificado com /0 para tumores benignos; /1 para
comportamento ndo especificado, limiar ou incerto; /2 para carcinoma in situ e neoplasia intraepitelial de grau lll e
/3 para tumores malignos.

b A classificagdo é modificada a partir da anterior classificagdo da OMS tendo em consideracdo as alteragdes na nossa
compreensao acerca destas lesdes.

© World Health Organisation/International Agency for Research on Cancer (IARC) (Organizagdo Mundial de Saude/Agéncia
Internacional para a Investigagdo do Cancro). Reproduzido com permissdo
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Nota 8 — Grau histologico obrigatédrio)

Razdo/suporte baseado em evidéncias

Este elemento aplica-se apenas a sarcomas malignos do coracgao, pericardio e grandes vasos. Este elemento
captura informagdes comprovadamente importantes para o progndstico em sarcomas malignos noutros locais
do corpo. Nao existem evidéncias de que estas informacdes tenham a mesma importancia em sarcomas do
coracao, pericardio e grandes vasos.
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Nota 9 — Contagem mitética
Razdo/suporte baseado em evidéncias

A contagem de figuras mitéticas deve ser expressa como “#/mm?” devido ao facto de os diferentes
didametros de campo das objetivas de alta poténcia (x40) fazerem variar acentuadamente o tamanho de um
Unico campo de alta poténcia (hpf). Por exemplo, a area hpf para uma objetiva x40 com um diametro de
campo de 0,40 mm é de 0,125 mm? enquanto para uma objetiva x40 com didmetro de campo de 0,69 mm a
area hpf é de 0,374 mm?. Dependendo da objetiva utilizada, podem ser necessérios até 8 (para a objetiva do
didametro de campo de 0,40 mm) ou apenas 3 (para a objetiva do didmetro de campo de 0,69 mm) hpf, de
modo a abranger 1 mm? de tecido. Cada patologista deve determinar o nimero de hpf num mm? com base
no didmetro de campo da sua objetiva x40.°
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Nota 10 — Extensao da invasao (obrigatoério)
Raz3do/suporte baseado em evidéncias

Para fins deste elemento de dados, o pericardio parietal representa o limite anatdmico entre os tecidos
cardiacos e os drgdos adjacentes. Os tumores que se estendem além do pericardio parietal devem ser
considerados como “envolvimento de outros drgdos”. Os tumores que passam os limites de tecido do
coracgdo (p. ex., de uma camara para a outra, através de uma valvula ou para o interior do pericardio) devem

ser considerados como “envolvimento dos tecidos adjacentes” .
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Nota 11 — Resposta a terapéutica neoadjuvante (recomendado)
Raz3do/suporte baseado em evidéncias

Este elemento ndo é obrigatdrio porque pressupbe conhecimento do tratamento antes da remogao do
tumor. Pode ndo ser sempre possivel separar a necrose tumoral espontanea da necrose relacionada com o
tratamento. Até esta data, nenhum nivel estabelecido de resposta da patologia ao tratamento foi associado
a importancia para o progndstico.?
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Nota 12 — Invasao linfovascular’ (recomendado)

Razdo/suporte baseado em evidéncias

Este elemento é frequentemente descrito para tumores malignos; contudo, como a maioria dos tumores do
coracdo e grandes vasos existe no interior da vasculatura e tem acesso imediato a disseminacao
hematogénica, so deve ser descrito para tumores pericardicos, como tumores de células germinais e tumores
fibrosos solitarios que ndo se originam dentro do sistema vascular.

Cada vez mais os centros estdo a utilizar a imuno-histoquimica para antigénios como CD34, CD31 e/ou
D2-40 (podoplanina) para avaliar a invasdo linfovascular. Isto pode ter um efeito no progndstico, embora
sejam necessarios mais estudos. Este elemento ndo é obrigatdrio, mas ajudara a fornecer evidéncias neste
sentido.
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Nota 13 — Exames complementares? (recomendado)

Razdo/suporte baseado em evidéncias

Os exames complementares sdo cada vez mais necessarios para confirmar e clarificar um diagnéstico.
Existe também um potencial para estes tipos de exames identificarem um alvo para a terapéutica ou
fornecerem informacgdes importantes sobre o progndstico.
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