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INSUFICIENCIA MITRAL RAPIDAMENTE PROGRESSIVA NO DECORRER DE
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Paciente do sexo feminino, 26 anos, desenvolveu insuficiéncia mitral severa como
manifestacao inicial delupus eritematoso disseminado (LES). O estudo ecocardiogréfico
permitiu, de maneira ndo observada na literatura, proceder a uma analise de fases
distintas anatomo-funcionais do comprometimento do endocardio. A ocorréncia de
insuficiéncia cardiaca congestiva refrataria motivou a indicacéo de tratamento cirurgico
da disfungdo valvar mitral. No ato operatdrio, constatou-se que a insuficiéncia mitral
era consequente ao acolamento do folheto posterior, bem como do muasculo papilar
posterior ao endocardio ventricular pelo processo inflamatério imune-induzido, em
auséncia de rotura de corda tendinea. Procedeu-se a substituicéo da valva mitral por
bioprotese porcina. Ndo houve complicagfes pds-operatorias e, apos seis meses da
operacdo, a paciente estava em classe funcional I. Conclui-se que a corregao cirurgica
da disfungcdo mitral deve ser cogitada em casos de insuficiéncia mitral de grande
repercussao hemodinamica, rapidamente progressiva, mesmo no decorrer da

manifestacdo inicial do LES.

A endocardiopatia mitral associada ao lupus
eritematoso sistémico (LES), em geral, uma lesdo
anatémica subclinica, manifesta se, mais raramente,
com disfuncdo de pequena expressao clinica e
exterioriza-se, em numero restrito de casos, por
insuficiéncia mitral determinante de insuficiéncia
cardiaca'"’, nesta Ultima situagéo, a correcdo cirdrgica
da valvopatia, pode ser considerada. Uma reviséo da
literatura 458 fez reconhecer apenas trés casos de
insuficiénciamitral associadaao LES, em ausénciade
valvopatia adrtica, submetidos a substituicdo valvar
em virtude de insuficiéncia cardiaca.

O relato, a seguir, objetiva o registro de
peculiaridade anatémicas, clinicas e de evolugédo
ecocardiografica observadas em um caso de insufi-
ciéncia mitral por LES, corrigida por implante de
bioprotese porcina.

APRESENTACAODOCASO

Paciente de 26 anos de idade, feminina, branca,
examinada pela primeira vez dois anos antes da
internacado, por queixade dispnéiaaos grandes esforgos.
Referiaantecedente de artralgiafugaz e o examefisico,

bem como o hemograma, velocidade de hemossedi-
mentacdo e proteinograma revelavam-se normais.
Eletrocardiograma, radiografia de térax e ecocar-
diograma foram igualmente considerados sem
anormalidades. Trés meses antes da internag@o no
Instituto do Coracdo, apés parto, apresentou febre
acompanhada de dispnéia e dor de tipo pleuritico.
Houve aparecimento de sopro sistélico +/14 em &reamitral
e de esplenomegalia. Muito embora as hemoculturas
fossem repetidamente negativas e o ecocardiograma
revelasse apenas espessamento discreto da valva
mitral, nem sinais de vegetacéo (fig. 1), iniciou-se
terapéutica antibiotica (penicilina e gentamicina), por
suspeita clinica de endocardite infecciosa. A febre
cedeu em 48 horas, mas reapareceu apos 20 dias,
acompanhada de anorexia, emagre-cimento, alopécia,
aumento do grau de esplenomegalia e, finalmente,
acentuacdo da dispnéia, agora aos minimos esforgos
e em repouso, motivando a sua transferéncia para o
Instituto do Coragdo. Na ocasi&o em quefoi internada,
apaciente estavafebril (38°C), dispnéica, aciandtica,
descorada, PA =100x 60 mmHg. Auscultavam-seritmo
regular com 108 bpm, 1.° bulha hipofonética, 2.2
bulha normofonética, 3.2 bulha e sopro sistdlico
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+++/4 em &rea mitral. Havia sinais de derrame pleura
bilateral, hepatoesplenomegalia e edema++ nosmembros
inferiores.

Fig. 1 - Ecocardiograma modo “M”, cinco anos de internagdo. A
valva mitral e a cavidade do ventriculo esquerdo apresentavam-se
dentro dos limites normais.

O hemogramarevelava 8,1 g/d1 de hemoglobina, 26%
de hematdcrito, 13.400 leucocitos/mm3, sem desvio &
esquerda e 325.000 plaquetassMM 3. A velocidade de
hemossedimentag&o erade 50 mm na 1.2 hora, aconcen-
tracdo das proteinas 6,7 g/dl, sendo 3,1 g/dl de albumina,
0,4 g/dl dealfa-1 globulina, 0,9 g/dl dealfa- 2 globulina,
0,6/dl de betaglobulina. O nivel de mucoproteina (ex-
presso em tirosing) era de 10,9 mg/dl, o complemento
total (CH50) menor do que 30 unidades/ml, a uréia 38
mg/dl eacreatininal1,4 mg/dl. O exame de urinaeranor-
mal. O eletrocardiogramando registrou modificacdes ex-
pressivas, a radiografia de tdrax evidenciou
cardiomegalia +++ e sinais de congestdo pulmonar e
derrame pleural bilateral (fig. 2). Um novo
ecocardiograma (50 dias apds o precedente) revelou:
aumento dos diametros do atrio esgquerdo (52 mm atual,
38 mm prévio) e diastélico do ventriculo esquerdo (54
mm atual, 47 mm prévio); didmetros daaortade 32 mme
sistolico do ventriculo esquerdo de 32 mm; sinais de
moderado derrame pericardico aparecimento de ecos
andmal os e mUltipl os compativeis com espessamento e
vegetacOes em folhetos davalvamitral, bem como mai-
or densidade do eco correspondente ao endocéardio mu-
ral do ventriculo esquerdo e aspecto de fol heto posteri-
or fixo aregido postero-basal ventricular (fig. 3). A pes-
quisade células LE foi positiva, bem como a dosagem
do fator anti-nicleo nadiluigéo de 1:400.

Estabelecido o diagndstico de LES, administrou-se
prednisona, nadosediariainicial de 60 mg pelo perio-
do de 40 dias, resultando melhora do quadro geral,
remissao da febre e desaparecimento do derrame
pleural, bem como dos sinais ecocardiograficos do
derrame pericardico. Contudo, a dispnéia persistiu
(classefuncional I11, NYHA), bem como sinais de con-
gestdo pulmonar, apesar de medicagdo inotropica e
redutora da pré e pos-carga. Estudo radioisotépico com
hemacias marcadas com tecnécio revelou ventri-

Fig. 2 - Radiografia de térax demonstrando aumento acentuado da
area cardiaca, congestdo pulmonar e derrame pleural bilateral.
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Fig. 3 - Ecocardiografia (une e bidimensional) ao nivel da valva
mitral, evidenciando espessamento da regido postero-basal do
ventriculo esquerdo, englobando o folheto posterior da valva mitral.
Presenca de discreto derrame pericardico. V. M. valva mitral. S:
septo interventricular. pp. parede posterior do ventriculo esquerdo.
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cul o esquerdo normocinético, fragdes de ejecao de 74%
de regurgitacdo de 75% . A paciente foi submetida a
estudo hemodin&mico que confirmou aocorrénciadegrau
++++ deinsuficiénciamitral, registrando-seonda“V” de
68 mmHag.

Procedeu-se a substituicdo da valva mitral por
bioprétese porcina. Os folhetos da valva mitral mostra-
vam-se espessados e com verrucosidades. O folheto pos-
terior, bem como o musculo papilar posterior estavam
acolados ao endocérdio ventricular pelo processo infla-
matorio (fig. 4). As cordas tendineas do folheto posterior
encontravam-se espessadas e interligadas por material de
coloragdo acastanhada.

Fig. 4 - Aspecto macroscopico da valva mitral, demontrando acen-
tuado espessamento de seus folhetos, ao lado de distor¢éo de sua
arquitetura normal.

O estudo microscopico de um segmento do pericardio
evidenciou a presenca de exsudato de neutrdfilos, fibrinae
vasos neoformados, além de focos de hemorragia, caracteri-
zando pericarditefibrino-hemorrégicaaguda A valvamitral
gpresentava depdsito defibrinaeexsudato inflamatdrio com-
posto por linfécitos, macréfagos, histidcitose predominante-
mente por neutréfilos. Foi também identificada quantidade
moderada de vasos neoformados e de fibrose em certos lo-
cais, congtituindo pequenos nddulos. As coloragles para
pesquisa de bactérias e fungos resultaram negativas. Cor-
puscul os hematoxilinicos ndo foram encontrados (fig. 5).

O Periodo de pés operatério decorreu sem
intercorréncias e a paciente recebeu alta hospitalar no 11°
dia, em classe funcional |, em uso de prednisona (40 mg
diarios) . Ap0s seis meses da operagao, a paciente manti-
nha-se assintomatica, sem sinais de disfungdo da
bioprétese. Radiografia de térax revelou diminuigdo da
cardiomegdia(fig. 6).

COMENTARIOS

No presente caso, a insuficiéncia mitral
desenvolveu-se rapidamente, mo decorrer da
manifestacéo clinica inicial do LES. Verificou-se,
portanto, que grau expressivo de insuficiéncia mitral
pode ocorrer de modo precoce na evolugédo do

Fig. 5 - Fotomicrografia de valvula mitral. No quadrante inferior, a
direita, nota-se a presenca de depodsito de fibrina (Fn), no quadrante
superior a esquerda, verifica-se fibrose (Fb) ao lado de vasos
neoformados (seta fina) e infiltrado inflamatério misto (seta gros-
sa). (H.E. 200x).

Fig. 6 - Radiografia de térax, no periodo poés-operatério tardio,
demonstrando redugéo da &rea cardiaca e desaparecimento da con-
gestdo pulmonar.

processo inflamatério que atinge o endocardio no
LES. Este comportamento mostra-se em desacordo
com arelagdo entre amagnitude dainsuficiénciamitral
e a cronicidade da endocardiopatia proposta por
Bulkley e Roberts 5. Estes autores postulam que
restricdo significativa a dindmica valvar resulte ndo
das lesBes “ativas’, mas do fendbmeno cicatricial de
acolamento do folheto mitral, bem como do muasculo
papilar ao endocardio ventricular subsegliente ao
processo inflamatério imune induzido. Neste
particular, o grau de calcificagéo do aparelho valvar
mitral parece constituir indicador sensivel do estadio
evolutivo da endocardite de Libman-Sacks.

O exame histoldgico do endocardio valvar mitral no
presente caso evidenciou exsudato inflamat6rio com
predominio de neutrdfilos, indicativo de fase ativa, sem
indiciosde calcificacdo valvar.

Esta concordéancia andtomo-clinica é apoiada pelo
estudo ecocardiogréfico. Os registros obtidos antes
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e apos a eclosdo do LES possibilitaram uma andlise de
fases distintas andtomo-funcionais do aparelho valvar
mitral, de maneira ndo observada na literatura. Assim os
ecos andmal os representativos da endocardiopatia de
Libman-Sacks ndo estavam presentes no inicio do quadro
febril, quando se auscultava sopro sistélico +/4 em area
mitral e se suspeitava de endocardite infecciosa. Na
verdade, eles foram identificados no decorrer da
manifestacdo sistémica do LES, antes do uso de
corticosterdide. Coincidiram ndo somente com 0 aumento
do grau de insuficiéncia mitral, como também com o
aparecimento do derrame pericardico.

Outro aspecto que distingue o caso relatado € a
auséncia de rotura de corda tendinosa mitral, fendémeno
presente em trés casos daliteraturadeinsuficiénciamitral
isolada em portadores de LES submetidos a tratamento
cirtrgico*%. Roturade cordatendinosamitral foi verificada
também na reoperacéo de um paciente e suspeitada pelo
ecocardiograma em outro ndo reoperado, em dois outros
casos de LES, cuja insuficiéncia mitral significativa
apareceu poucos meses apds o tratamento cirdrgico de
insuficiéncia aodrtica "°. No caso relatado, o
desenvolvimento dainsuficiénciacardiacafoi secundario
a perda da mobilidade do aparelho valvar mitral. Os
corpusculos hematoxilinicos, conglomerados de
fragmentos de nicleos de células necrosadas pel 0 processo
auto-imune, sdo habituaisnaendocardiopatiado LES . A
auséncia desta caracteristica contudo, como no caso
exposto, tem sido mencionada por varios autores 4511, O
corticosterdide, droga utilizada pelo nosso paciente por
periodo pré-operatdrio de 40 dias, pareceinfluir nafaltade
apresentacdo dos corpuscul os hematoxilinicos.

O principal risco daintervencao cirlrgicaem portadores
de LESé0 desenvolvimento deinsuficiénciarenal 5. Nosso
caso nao apresentou intercorréncia pos-operatérias
imediatas. N&o éimprovavel que estaevolucdo tenhasido
beneficiada pelo uso de corticosterdide antes e apés a
substituicdo valvar.

Conclui-se que o portador de L ES pode desenvolver
insuficiéncia mitral de grande repercussédo
hemodinamica, de modo precoce no decorrer da
evolugdo clinica em auséncia de rotura de corda
tendinosa de bom prognéstico pelaaplicagéo integrada
daterapéuticaanti-inflamatéria e de corregdo cirdrgica
dadisfuncdo valvar. No reconhecimento destamodali-

dade evolutiva o ecocardiograma destaca-se como
método de valor.

SUMMARY

A 26 year-old female patient developed severe, heart
failure due to mitral insufficiency, refractory to medical
treatment, early in the course of systemic lupus
erythematosus (SLE), ultimately leading to surgical
management of the valvar insufficiency. At surgery there
was adhesion of the posterior mitral cusp and posterior
papillary muscle to the left ventricular endocardium,
without rupture of the chordae. A porcine bioprothesis
wasinserted. The post-operative evol ution was uneventful
and after six months the patient is in functional class |
(New York Heart Association). Valve replacement may be
necessary to control severe heart failure secondary to mitral
insufficiency of SLE, early intheevolution of thisdisease.
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