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O aneurisma da valva mitral é uma afeccdo rara mais freqlientemente associada a endocardite
infecciosa, podendo também ser causada por degeneracdo mixomatosa ou defeitos congénitos do
colageno. A sindrome de Marfan associada a aneurisma da valva mitral e aneurisma de seio de
Valsalva é extremamente rara.

E relatado o caso de paciente de 19 anos, do sexo masculino, com grande aneurisma de clspide
anterior da valva mitral, dois aneurismas dos seios de Valsalva coronarianos esquerdo e direito,
insuficiéncia da valva adrtica e mitral e sindrome de Marlan. Foi realizada substituicdo das valvas
adrtica e mitral e fechamento do colo dos aneurismas com placa de pericardio bovino. O estudo
anatomo-patol 6gico da valva mitral mostrou degeneragéo mixomatosa e val vulite cronica, sugerindo
associacao de processo degenerativo e inflamatério na génese do aneurisma dessa valva. O paciente
teve boa evolugao pés-operatéria sendo reavaliado pela Ultima vez 14 meses ap0s a operacgao, em
excelentes condigdes clinicas.

Sdo comentados aspectos referentes a incidéncia, etiologia, diagndstico e tratamento do

aneurisma da valva mitral.

O aneurismadavalvamitral € uma afec¢o rara, mais
frequentemente associado a endocardite infecciosa,
podendo também ser causado por degeneracdo mixomatosa
ou defeitos congénitos do colégeno.

Crawford, em 19831, revendo aexperiénciade 16 anos
em 41 pacientes com sindrome de Marfan e manifestagdes
cardiovasculares, encontrou apenas um com aneurisma
davalvamitral associado aaneurismado selo de Valsalva.

O objetivo da presente publicagdo € o relato do caso de
um paciente com sindrome de Marfan, grande aneurisma
da cuspide anterior da valva mitral, dois aneurismas dos
seios de Valsalva coronariano direito e esquerdo e
insuficiénciavalvar adrtica

APRESENTACAODOCASO

P.J.S., masculino, branco, 19 anos de idade, referia ser
assintomatico até ha cinco meses quando passou a
apresentar dispnéiaprogressiva, atingindo classefunciona
I11. Referia, ainda, broncopneumonia ha 30 dias. De
antecedentesfamiliares, apresentavaumirmao falecido com
miocardiopatiacongestivaidiopatica.

Ao examefisico, apresentava 1,92 mdeadltura, 2,07 mde
envergadura, distancia pubis-pés de 1 metro e disténcia
pubis-cranio de 0,92 m. A auscultacardiacarevelavasopro
diastélico em dreamitral ++/++++; sopro sistélicoem area
adrtica++/ ++++; sopro diastolico em &reaadrticaacessoria
++/++++. Ofigado erapapadoal cm do RCD. Apresentava
aindaaracnodactilia, sinal do pulso edo polegar presentes.

A radiografiado térax revelou éreacardiacaaumentada
++/++++ 3s custas de aumento de cAmaras esquerdas.

O eletrocardiogramamostrou bloqueio atrioventricul ar
do 1.°grau, sobrecargaatrial esquerda, bloqueio divisiona
antero-superior e blogueio deramo direito.

O ecocardiograma revelou dupla lesdo adrtica com
predominio de insuficiéncia, aumento de ventriculo
esquerdo sugerindo insuficiénciamitral, aneurismado selo
Valsalva esquerdo e cisto em cuspide anterior da valva
mitrdl.

A cineangiocardiografia revelou dupla lesdo mi-
tral com predominio de insuficiéncia (grau 1V), insu-
ficiéncia aortica grau Il e hipertensdo pulmonar
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aneurismas de seio de valsalva direito e esquerdo e
aneurismadefolheto &ntero-septal davalvamitral. (fig. 1a
elh).

Fig. 1a- Cineangiocardiografia mostrando injeg&o em aorta que revela
vévulacoronarianaesquerdae orificio do aneurismado seio coronério.

Fig. 1b - Cineangiocardiografiamostrando aneurismanavalvamitral.

O paciente foi submetido a cirurgia em 19-10-84. Os
achados cirudrgicos foram: vélvulas da valva adrtica
desabadas; dois aneurismas dos seios de Valsalva
coronariano esquerdo com cerca de 1 cm de diémetro;
aneurisma de seio de Valsalva coronariano direito com
cerca de 2 cm de didmetro; valva mitral espessada com
dilatacéo de anel e aneurisma envolvendo a clspide
anterior eoanel com cercade 2 cm dedimetro. Foi redlizada
trocadas valvas mitral e adrtica por bioproteses de porco
de 35 mm e 25 mm, respectivamente, e fechamento dos
aneurismas de seio de Valsalva com placas de pericardio
bovino (fig. 2ae 2b).

O estudo anatomo-patoldgico revelou degenera-
¢do mucdide da valva mitral, principalmente em
cuspide posterior; valvulite cronica em cuspide an-
terior e paredes do aneurisma, sugerindo processo

Fig. 2a - Vévulas da valva adrtica desabadas e aneurisma do seio
coronariano esquerdo.

Fig. 2b- Valvamitral espessadaeaneurismaenvolvendo aclspideanterior.

inflamatério associado a degeneracdo mucéide, que
determinou adilatagdo dacuspide (fig. 3).

O paciente evoluiu bem, recebendo altano 12.° diade
pos-operatério, assintomatico e com ausculta cardiaca
normal . Ap6s 14 meses, permanece assi ntomati co.

COMENTARIOS

A sindrome de Marfan é uma doenca do tecido
conjuntivo, que em sua forma completa apresenta
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Fig. 3- Andomo-patol 6gico mostrando fol heto posterior mitral; processo
inflamatério crénico com focos de degeneracdo mucéide. (Verlhoeff)
Aumento de 100 vezes.

quatro caracteristicas clinicas: manifestacdes oculares
Osseas, cardiovasculares e historiafamiliar. A prevaléncia
dessa afecgéo nos Estados Unidos é estimadaem 4 a6 em
cada 100.000 habitantes?. A sindromefoi descritaem 1896
por Marfan 3, que reconheceu principal mente as alteraces
oculares e Osseas. As manifestagbes cardiovasculares
foram descritas em 1943 por Baer e col. # (aneurisma da
aorta) e Etter e Glover ® (dissec¢do daaorta) e, maistarde,
detalhada por Mckusick, em 1955¢.

Crawford !, fazendo um estudo retrospectivo
abrangendo 16 anos, analisou 41 pacientes com sindrome
de Marfan e manifestac6es cardiovasculares e observou
gue acimade 50% dos pacientestinham “click” ou prolapso
mitral sem insuficiénciadavalva, determinadatanto pela
ventriculografia quanto pela ecocardiografia. Encontrou,
porém, apenas um com aneurisma da valva mitral e
insuficiéncia dessavalva, associados a aneurismado seio
deValsava

A importéncia clinica das degeneragdes mixomatosas
tem sido amplamente debatida. Evidéncias tém sido
acumuladas para sugerir que seriaaprincipa afeccdo em
pacientes com prolapso de valva, mitral 2. O prolapso
mitral tem sido ligado a um aumento na incidéncia de
arritmias**", amaior risco de endocardite bacteriana*® ea
maior incidénciade morte stbita 9.

O diagnéstico etiol 6gico da afeccdo valvar mitral, em
pacientes com sindrome de Marfan nem sempre é facil,
visto que ocorreu muitas vezes, em doentes com aforma
frustradasindrome?. O e etrocardiogramapode nostrazer
subsidios; Bowers ? notou depressdo do segmento S-T e
inversdo de onda T nas derivagBes D I, DIll e avVF em
paci entes com sindrome de Marfan einsuficiénciamitral,
fato que ndo ocorre quando essa afec¢do valvar se deve a
outras etiologias. Em nosso caso, essas alteracfes ndo
foram observadas. Quando o acometimento mitral levaa
aneurisma dessa valva, esse diagnéstico pode ser feito
pelo ecocardiograma?. A cineangiocardiografia, namaioria
dasvezes, sO revelaainsuficiénciavalvar %,

Outra érea em que existe controvérsia é em relagéo ao
tratamento cirdrgico a ser empregado nos pacientes com
disfuncéo valvar e sindrome de Marfan. Ha autores 4%
gue consideram que se deva visar sempre a conservagdo
davalva, mesmo que hgjaroturade cordas e perfuracéo de
cuspide. Dietzman e col. % relataram, em 1967, 0 caso de
uma paciente com sindrome de Marfan einsuficiénciada
vavamitral, em quefoi realizadaasubstituicéo valvar com
boaevolugdo clinica. Read e col. # observaram que o anel
da valva muitas vezes é comprometido, favorecendo o
deslocamento de préteses ou roturas dos pontos. Crawford
! observou, em pacientes com insuficiéncia adrtica, que a
resuspensdo valvar é insatisfatoria, ocorrendo
freqlientemente recidiva; nos pacientes submetidos a
substitui¢do valvar aevolugdo foi boa, sem intercorréncias.
Esse autor e outros#- consideram que também naafeccéo
mitral asubstituicdo valvar é o tratamento de escol ha, por
sua durabilidade e seguranca, desde a sua primeira
aplicacdo, em 1967, por Dietzman e col. %, mesmo em
criangas. Crawford * observou ainda que, quando ocorreu
acometimento das valvas mitral e adrtica, a substituicdo
dasduasvalvas simultaneamente levou amel hor resultado
do que qualquer outro tipo de tratamento.

No nosso caso, como também referido por Crawford?, o
anel mitral era bastante dilatado. Com essa dilatacéo e o
grande aneurisma, foi necessériaasubstitui¢do valvar por
uma bioprotese de grande calibre. E descrita plicatura do
anel parareducdo do seu didmetro?, quendo foi necessaria
nesse caso.

A presente publicagdo visou ao relato de um raro caso
com associacdo de duas anomalias cardiacas congénitas
associadasasindrome de Marfan easuacorregdo cirdrgica
COM SUCESSO.

SUMMARY

Aneurysm of the mitral valve is a rare occurrence
more frequently associated to infective endocarditis
as well to myxomatous degeneration or congenital
connective tissue defects. Marfan's syndrome, aneu-
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rysms of mitral valve and aneurysm of the Valsalva sinus
are extremely rare associations.

The case of a19-year old male patient with aneurysm of
the anterior leaflet of the mitral valve, two aneurysms of
the Valsalva sinus, incompetence of the aortic and mitral
valves and Marfan’'s syndrome is reported. The valves
were replaced by a porcine bioprothesis and the neck of
the Valsalva aneurysms were closed with pericardial
patches. The histologic study of the mitral |eaflets showed
myxomatous de generation and inflammatory cell
infiltration. The patient had an uneventful recovery and
was in excellent clinical condition 14 months after the
operation.

Comments were made on the incidence, etiology,
diagnosisand treatment of theaneurysm of the mitral valve.
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