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DEGENERACAO MIXOIDE, ROTURA
ESPONTANEA E PROLAPSO DA VALVA
AORTICA, EM AUSENCIA DE DOENCA
HEREDITARIA DO TECIDO CONJUNTIVO.
UMA CAUSA RARA DE INSUFICIENCIA
CARDIACA RAPIDAMENTE PROGRESSIVA

Em paciente submetido a cirurgia cardiaca devido a insuficiéncia adrtica rapidamente
progressiva, verificaram-se rotura e prolapso das valvulas ndo-coronariana e
coronariana a direita por esgarcamento ao nivel da comissura entre ambas, situacéo em
parte sugerida pelo ecocardiograma. O exame anatomopatol 6gico caracterizou a
degeneracdo mixéide, como entidade basica da lesdo valvular e ndo havia sinaisclinicos
de doenca do tecido conjuntivo. Revisdo atualizada da literatura estima em quatro o
numer o de paci entes descritos com essa tétrade: degeneracdo mixdide, rotura esponténea,
prolapso da valva aértica e auséncia de doenca hereditaria do tecido conjuntivo.

Em casos sugestivos de rotura valvular adrtica, mesmo em auséncia de evidéncias
clinicas da doenca hereditaria do tecido conjuntivo, a degeneracdo mixGide deve ser
considerada como entidade fundamental possivel.

Ha cerca de 10 anos, Roberts chamou atencéo para a
grandeincidénciade causas ndo reumaticas de valvopatia
adrticaisolada'. Dessas, uma ocorréncia infreqliente é a
rotura valvular espontanea, que se associa a endocardite
infecciosa®® ou a medionecrose cistica da aorta presente
nas sindromes de Marfan, Ehler-Danlos e Hurler ou em
outras doencas hereditarias do tecido conjuntivo® &1,
situacBes em que se observa degeneracdo mixdide valvar.

Ainda mais raramente, descreve-se a rotura valvular
aortica esponténea, associada a degeneracdo mixéide
isolada, isto é em auséncia de outra manifestacéo
associada'*®, Revisdo atualizada da literatura estima em
quatro o nimero de paci entes descritos com tal entidade®.

Apresentamos o0 caso de paciente sem qualquer sinal
de doenca hereditaria do tecido conjuntivo, que sofreu
roturavalvular adrtica associada a degeneracdo mixoide,
tendo desenvolvido insuficiéncia adrtica rapidamente
progressiva.

RELATODOCASO

N.R.P, 58 anos, masculino, procedente de Séo Paulo,
foi admitido no Instituto do Coracdo do Hospital das
Clinicas da Faculdade de Medicinada USP (INCOR) em
dezembro del979, com queixade dispnéiadesde hd8 meses,
rapidamente progressiva até os minimos esforgos,

ortopnéia e vérios episddios de dispnéia paroxistica
noturna. Os sintomas haviam sido inicialmente aliviados
com o uso de digital e diurético; entretanto, nos Ultimos
dois meses a piora clinica acentuara-se. Antecedentes
pessoais de cardiopatia, doenca reumatica, hipertensdo
arterial, lues e traumatismo torécico, ou familiares de
doenca hereditéria do tecido conjuntivo néo estavam
presentes.

A admissdo, encontrava- se em mau estado geral,
dispnéico, aciandtico, anictérico, com mucosas Umidas e
normocoradas; ndo foram observadas evidéncias clinicas
dasindrome de Marfam, ou de outradoenca hereditariado
tecido conjuntivo. Altura= 1,49 m, peso=51kg, PA =170
x 50 mm Hg, temp. = 36,2 °C. Batimentos arteriais eram
visiveisnafurculaesternal e nasfaces|aterais do pescogo,
eospulsosarteriais, além de amplos, mostravam tempo de
ascenso rpido. O ictus cordis estava ao nivel do 6.° EIE
desviado paraforadalinhahemiclavicular, muscular ++/4,
eem areaadrticapa pava-sefrémito diastdlico ++/4. Oritmo
cardiaco mostrava-se regular, com 130 bpm, as 1.2e 22
bulhas estavam normofonéticas, ouvindo-se 3.2 bulha na
areamitral. Auscultavam-se em dreaadrticasopro sistolico
+/4, gjetivo, irradiado foraafacelateral do pescoco e sopro
diastdlico +++ /4, em “ pio de gaivota’ , irradiado para
todo o precérdio. Os pul mdes apresentavam estertores
subcrepitantes em ambas as bases e o abdome era
flacido, com figado palpado a 5 cm da reborda
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costal direita, doloroso, sem esplenomegalia ou ascite.

Exames complementares: hemoglobina =15,4%;
leucécitos = 5.400/mm?, sem desvio aesquerda; velocidade
de hemossedimentacdo = 32 mm; glicemia= 70 mg%; uréia
= 36 mg%,; sodio plasmatico = 145 mEg/I; potéssio
plasmético = 4,5 mEg/I; &cido Urico = 7,2 mg%; colesterol =
205 mg%; triglicérides= 91 mg%. AsreacGes sorologicas
paralues e para doenca de Chagas eram negativas.

O estudo eletrovectocardiografico evidenciou ritmo
sinusal, sobrecarga de cAmaras esguerdas e bloqueio da
divisfo antero-superior do ramo esquerdo (fig. 1).

A radiografia de térax mostrou aumento das camaras
esquerdas, dilatagdo da aorta e sinais de congestéo venosa
pulmonar (fig. 2).

O ecocardiogramarevel ou vibragBes diastdlicasde alta
freqiiéncia ao nivel da valva mitral indicativas de
regurgitacdo adrtica e movimentagdo cadtica da valvula
néo-coronariana da valva adrtica, estando livre de ecos a
viade saida do ventriculo esquerdo (fig. 3 e 4).

A cinecoronariografia resultou normal e a aortografia
mostrou refluxo de contraste condizente com grau 11 de
insuficiénciaadrtica(fig. 5).
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Fig. 1 - Eletrovectocardiograma: ritmo sinusal, sobrecarga de camaras
esquerdas e bloqueio de divisdo antero-superior do ramo esquerdo.

O paciente foi submetido a intervencdo cirdrgica em
janeiro de 1980 com circulagdo extracorporea, sob
hipotermiaa 28°C e com infusdo de solucdo cardioplégica
nos Gstios corondrios. A valva adrticaeratriclspide, com
rotura e prolapso das vélvulas ndo coronariana e
coronarianadireita, por esgargamento ao nivel de comissura
entre ambas. A aortando apresentava sinais de alteractes
estruturais. Efetuou-se a substitui¢ao valvar por implante
devalvade dura-mater n.° 20 montadaem suporteflexivel.
A evolugdo pés-operatoriaimediatafoi satisfatoria, tendo
ocorrido sindrome pds-pericardiotomia, que regrediu com
0 emprego de corticosterdide. Recebeu altano 14.° diade
pOs-operatdrio, assintoméatico.

O exame anatomopatologico da valva adrtica
demonstrou a presenca de degeneragao mixoide (fig.
6,7 €8).
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Fig. 2 - Radiografiade térax: aumento das camaras esquerdas, dilatacdo
da aorta e congestdo venosa pulmonar.

Fig. 3 - Ecocardiograma evidenciando vibragGes diastolicas (sete)
ao nivel da cuspide anterior da valva mitral (VM). PP = parede
posterior do ventriculo esquerdo; S = septo interventricular.
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Fig. 4 - Ecocardiograma destacando a presenca de incisura
mesossistolica (setas) e movimentagdo andmala da valvula ndo
coronariana da valva adrtica. AE = &trio esquerdo; Ao = aorta.

COMENTARIOS

Em 1962, Frieden e col. descreveram o primeiro caso
deroturaesponténea davalvaadrticaem paciente de 42
anos de idade portador de doenca hereditéria do tecido
conjumtivo’. Posteriormente, Read e col. apresentaram
9 casos com degeneracdo valvar mixéide (mitral e /



prolaspso da valva adrtica

Fig. 6 - Corte da valvula adrtica mostrando espessamento por fibrose
densa na periferia e degeneracdo mixdide na regido central. Coloracdo
hematoxilina-eosina.

Fig. 7 - Mesmo aspecto da figura 6, coloragdo Alcian-Blue.

ou adrtica) comprovadaao exame anatomopatol 6gico pos-
operatorio ou post-mortem?®; tais paci entes apresentavam
evidéncias clinicas ou antecedentes familiares de
ocorréncia de doengas hereditérias do tecido conjuntivo,
e 0s autores salientaram a importancia destas entidades
na etiopatogenia da disfun¢des valvares, inclusive sob
formas frustras'.

Fig. 8 - Aspecto da vélvula adrtica em maior aumento, destacando
a degeneracdo mixoide. Coloragdo Alcian-Blue.

A degeneracao mixdide isolada de valva adrtica, sem
qualquer evidéncia de cardter hereditario ou de estigmas
de doencas do tecido conjuntivo é evento aindamaisraro.
Segundo Olinger ecol ., até 1978 existiriam apenas 3 casos
citados naliteratura'®, sendo adescricao por elesrealizada
aquartaem gerd eaprimeirasem perfuragdo vavular como
causadeinsuficiénciaadrtica.

O caso em estudo corresponde a faixa etaria, a
semelhanga dos outros ja descritos, de certa forma
contrastando com a predominancia entre a 2.2 e a 3.2
décadas de vida das disfuncfes valvares de causas mais
habituais. A evolucdo rapidamente progressiva de
insuficiénciaadrticaeatonalidade
“musical” do sopro de regurgitacdo adrtica sdo dados
também observados nos demais casos relatados e que
podem suscitar a possibilidade da presencade endocardite
infecciosaem atividade.

A ecocardiografia, exame considerado de valor no
diagnéstico do prolapso ou roturavalvular adrtica®®'2, ao
revelar a movimentagdo cadtica de uma das valvulas,
associada a vibrac6es distolicas, ao nivel davalva mitral
permitiu supor o diagndstico pré-operatério da rotura
valvular. Contudo, ressalte-se que ecos anormais ao nivel
da via de saida do ventriculo esquerdo, relativamente
habituais em tais situagdes, ndo foram registrados.

A semelhancado caso descrito por Olinger e col 3, no ato
operatorio ndo foram observados sinais de perfuragéo
vavular.

O exame microscopico caracterizou a degeneragéo
mix6ide como a entidade bésica da insuficiéncia valvar
adrtica, e dostrés mecanismos admitidos pararel acionar a
lesdo histoldgica a disfungdo hemodinamica, ou seja,
retracdo e prolapso®, rotura de vélvula perfurada® e
esgarcamento valvular do anel’®, esse Ultimo pdde ser
perfeitamente identificado no ato operatério.

Em casos sugestivos deroturavalvular adrtica, mesmo
em auséncia de evidéncias clinicas de doencga hereditaria
do tecido conjuntivo, a degeneragcdo mixoide deve ser
considerada como entidade fundamental possivel.
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SUMMARY

A rare case of heart failure dueto aortic cusp prolapseis
presented. The rupture, associated with prolapse of the
noncoronary and right coronary aortic cusps due to
detachment from the aortic annulus, situation partially
revealed by apre-operative echocardiogram, was evident at
cardiac surgery for aorticinsufficiency.

Themicroscopic examination reved ed myxomatousaortic
valvular degeneration, and no signs of disorders of the
connective tissue were clinically present. An up-to-date
review of literature suggests only four cases related with
this tetralogy: myxoid degeneration, spontaneous rupture,
prolapse of the aortic cusps and absence of hereditary
disorder of the connective tissue.

In cases suggestive of ruptured aortic cusps, even in
absence of clinical signs of hereditary disorder of the
connective tissue, myxoid degeneration must be regarded
as apossible fundamental entity.
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