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Descreve-se o caso de uma crianca de 5 anos que degeneragdo mixomatoide.
apresentava grande aneurisma da aorta ascendente e Salienta-se araridade do caso e discute-se a técni-
insuficiéncia aortica na qual se realizou substituicdo ca cirlirgica empregada na qual se optou pela nao
da valva adrtica e corre¢do do aneurisma por aorto- colocagcdo de um enxerto tubular que, provavelmente,
plastia com excelente evolucdo. O estudo histolégico teria de ser substituido no futuro.
da valva aodrtica e da parede da aorta mostrou Arg. Bras. Cardiol. 50/5:339-341—Maio 1988

A dilatacéo idiopatica da porgdo proximal da aorta choque de ponta tipo VE, para fora da LHCE.
e do anel adrtico, em decorréncia de um defeito con- Auscultavam-se sopros sistolicos +/ + + + + e
génito do esqueleto conjuntivo da aorta ocorre em cerca diastélico + +/ + + + + no foco adrtico. Os pulmbes
de 10% dos pacientes submetidos a substituicdo da valvaeram limpos e o figado palpavel 3 cm abaixo da rebor-
aortica. O termo ectasia anulo-adrtica foi utilizado por da costal direita.
Ellis e cot, a fim de englobar esses pacientes que podem O eletrocardiograma sugeria sobrecarga ventricu-
apresentar a classica sindrome de Marfan, formas lar esquerda e a radiografia do térax (fig. 1) revelava
frustras da sindrome ou nenhuma evidéncia dessaaumento da &rea cardiaca as custas do ventriculo es-
entidade. querdo e imagem sugestiva de aneurisma da aorta
O tratamento cirdrgico geralmente é necessario para ascendente. O ecocardiograma bidimensional confir-
corrigir a regurgitacao adrtica, a formacao de aneurisma mou a existéncia de aneurisma da aorta e de insufi-
ou a disseccdo da aorta. Relatamos o caso de umaciéncia adrtica.
paciente na qual a cirurgia foi realizada aos 5 anos, O cateterismo cardiaco, realizado em 29/4/86 de-
idade em que é raramente necessario o tratamentomonstrou auséncia de “shunts” intracavitarios e pres-
cirdrgico. sdes normais. A aortografia (fig. 2) evidenciou insufi-
ciéncia aodrtica moderada, aneurisma fusiforme ascen-
RELATO DO CASO dente e discreta ectasia da porc¢éo terminal da crossa.
A paciente foi operada através esternotomia me-
Paciente de 5 anos de idade, do sexo feminino, diana, com circulagcdo extracorporea convencional a
nascida a termo de parto normal, sem histéria familiar 24°C. O aneurisma (fig. 3) foi incisado longitudinal-
de doencas cardiacas. Aos dois meses de idade,mente. As lascineas da valva aodrtica eram finas, mas
apresentou crise de dispnéia e cianose e foi feito o grosseiramente insuficientes devido a ectasia do anel
diagndstico de cardiopatia. Desde entdo apresenta in-adrtico. A valva adrtica foi substituida por uma prétese
feccdes respiratorias frequentes. Medtronic-Hall 1 21. Corrigiu-se o aneurisma por
Ao exame fisico, apresentava aciandtica, com bom uma aortoplastia: dois fragmentos da parede do
desenvolvimento péndero-estatural. O ritmo cardiaco era aneurisma foram excisados longitudinalmente, e a
regular com 100 bpm. Os pulsos eram palpaveis nos 4 reconstituicdo estabelecida por sutura continua das
membros e a PA era de 100 x 60 mmHg. Havia um bordas da aorta, ancoradas em duas tiras de dacron
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(fig. 4). O estudo histologico, tanto da parede da aorta
como das lascineas da valva adrtica revelou degeneracad
mixomatoide em grau moderado na primeira e intenso
no tecido valvar.

Fig. 4—Aspecto cirdrgico da aortoplastia realizada.

A recuperacdao foi normal no periodo pés-opera-
tério e a paciente passa bem, decorridos 18 meses
da operacdo. A radiografia e a aortografia
Fig. 1—Radiografia do térax pré-operatéria. evidenciam o desaparecimento da imagem do

aneurisma (fig. 5 e 6).
m E
Fig. 2—Aortografia pré-operatdria mostrando o grande aneurisma da

aorta ascendente.
Fig. 5—Radiografia do térax pés-operatoria.

Fig. 3—Aspecto cirlrgico observando-se o aneurisma da aorta ascen-
dente. Fig. 6—Aortografia pés-operatoéria.
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DISCUSSAO aortic insufficiency. She underwent an aortoplasty
and aortic valve replacement and mad e an uneventful
A ectasia anulo-adrtica com insuficiéncia aortica €, recovery. Histologic examination of the aorta and
algumas vezes, a Unica manifestacdo da sindrome deaortic valve showed myxomatous degenerative chan-
Marfan na infancia, somente aparecendo mais tar- ges.
diamente outras caracteristicas da do&r@acaso ora The rarity of this condition is stressed. It is also
relatado parece pertencer a essa categoria. Embora ndaliscussed the surgical technique to repair the aneu-
houvesse historia familiar, manifestacédo clinica, rysm utilized in this case.
radiologica, e oftalmolégica da sindrome de Marfan, o
estudo histolégico da aorta e das lascineas aorticas
mostrou degeneragdo mixomatdide compativel com o
diagnostico de sindrome de Marfan.
O aparecimento na infancia de alteracdes cardio-
vasculares importantes sugere ter a doenga maior gra-
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