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Correlacéio Andatomo-clinica

Coordenador- Silvio S. Carvalhal

( PUCCAMP - Campinos -SP)

Caso 332/88 (Pontificia Universidade
Catélica de Campinas)

Homem, 69 anos, branco, 1,65 m, 75 kg. Foi
admitido pela primeira vez no HMCP em fevereiro
de 1988, relatando ortopnéia e edema de MMII pro-
gressivo desde 1980. Sabia ser hipertenso ha 20 anos,
fazendo uso irregular uso diuréticos e vasodilatadores.
Tabagista ha 20 anos, negava doencgas venéreas. Exa-
me fisico: dispnéico, cianético +/4, com estase jugular
bilateral a 45°. Ictus no 4 EIE, na linha
hemiclavicular, 3 polpas digitais, impulsivo. Bulhas
hipofonéticas e freqiiéncia cardiaca (FC) igual a 40
bpm e PA 150 x 100 mmHg. Apresentava murmu-
rio vesicular com tempo expiratério mais prolonga-
do que o inspiratdrio e raros estertores crepitantes em
bases pulmonares. Figado palpavel a 3 cm da borda
costal direita com consisténcia aumentada +/4 e do-
loroso. Edema de MMII +/4 sem sinais flogisticos.
Coluna vertebral sem deformidades. O ECG realiza-
do no Pronto Socorro mostrou bloqueio AV total
com FC em torno de 40 bpm. O exame radiologi-
co de torax revelava cardiomegalia global +++/4,
aorta ascendente proeminente, formando contorno
superior direito da silhueta cardiaca. Acentuacao da
trama vascular para os apices pulmonares (fig. 1).
Sorologias para Chagas foram negativas, FTABS ne-
gativo, curva glicémica normal, creatinina igual a 1,
3%, triglicérides 133 mg% e colesterol 254 mg%%.
Houve reversao para ritmo sinusal ap6s suspensao do
digital do qual o paciente fazia uso ha 9 anos. O
ECG nessa ocasidao exibia, além do ritmo sinusal,
BAYV do I° grau, sinais de sobrecarga de camaras es-
querdas e bloqueio do ramo esquerdo (Paulo César
Ribeiro Sanches) (fig. 2). Sem esta droga, porém nao
foi possivel controlar a insuficiéncia cardiaca e
optou-se entdo pela implantacdo do marcapasso de-
finitivo. Trés meses ap6s, o paciente reinternou-se em
insuficiéncia cardiaca, referindo forte dor no peito
com irradiacdo para as costas, acompanhada de
sudorese fria e ma perfusao periférica, PA 80 x 0
mmHg, estertores crepitantes nos pulmdes. Nessa
ocasido auscultou-se sopro diastélico em foco aértico
e acessorio. Nao houve mudanca eletrocardiografica.
Submeteram-no a estudo ecocardiografico que reve-
lou raiz aortica intensamente dilatada, medindo 50

mm e presenca de ecos paralelos que distavam 16
mm da parede posterior da aorta, formando duplo
lamen neste local (fig.3). Diante deste achado. em-
bora nao dispuséssemos de estudo com Doppler,
aventamos a hipotese de delaminacdo adrtica esta-
vamos aguardando a transferéncia do paciente quan-
do apresentou morte sabita.

Achados da Necrépsia

No estudo necroscopico foi achado cardiome-
galia global +++/4. Coracao pesando 980 g.

Fig. 1 - Cardiomegalia global, aorta ascendente proeminente, formando o
contorno superior direito da silhueta cardiaca

Fig. 2 - Ritmo sinusal com bloqueio atrio-ventricular do 1° grau, sinais de
sobrecarga E e bloqueio do ramo E.
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Ventriculo esquerdo apresentava hipertrofia simétri-
ca, espessura parietal igual a 16 mm e dilatagao
+++/4, tendo o ventriculo conformacdo globosa
como podemos observar na figura 4, onde o cora-
cao esta cortado segundo o plano ecocardiografico

Fig. 4 - Coragao cortado segundo o plano ecocardiografico paraesternal
longitudinal esquerdo, mostrando dilata¢ao daraizaértica e sem delaminagao.

Fig. 5 - Valva aortica vista por cima em posigao diastélica exibindo defeito no
fechamento por dilatacdo da JST e estiramento da rafe da comissura entre a
cuspide coronariana D e ndo coronariana (vide setas).

para-esternal longitudinal esquerdo. Atrio esquerdo
aumentado as custas do diametro longitudinal que
mediu 60 mm. A via do VD estava dilatada e me-
diu 35 mm (correspondente a medida ecografica em
posicdo paraesternal esquerda). Atrio direito aumen-
tado +/4. A valva adrtica apresentava refluxo mode-
rado devido a dilata¢do da juncdo sino tubular e do
seio de Valsalva direito que acarretavam estiramento
das cuspides a nivel das comissuras e desproporcao
entre o tamanho das cuspides e o anel (fig. 5). O di-
ametro a nivel da juncao sino tubular era igual a 50
mm. O seio de Valsalva direito, como ja salientamos,
era aneurismatico e proeminava para dentro do atrio
direito. Nao havia delaminacdo como sugeriu o
ecocardiograma e na regido correspondente ao seio
de Valsalva direito havia placa de ateroma calcificada
e ulcerada. O restante da aorta, principalmente o seg-
mento ascendente apresentava aterosclerose modera-
da. Artérias coronarias exibiam aterosclerose difusa
com obstrucao de 95 % a nivel da flexao obtusa da
coronaria direita e 90 % na descendente anterior, a
10 mm da emergéncia da 1* diagonal.

O estudo histolégico do miocardio revelou,
além dos sinais de hipertrofia, a substituicao focal de
fibras por fibrose. O estudo dos fragmentos da valva
adrtica e da juncao sino-tubular revelou interrupgao
de fibras elasticas, depdsitos de mucopolissacarideos
acidos na média, principalmente na regido do seio de
Valsalva direito. Esses achados sdao compativeis com
médionecrose cistica. (fig. 6). Os pulmdes exibiam
discreta hiperinsuflacdo e congestao. Rins apresenta-
vam nefropatia por hipertensao, nao sendo muito
acentuada a arteriolopatia. Figado congesto. Demais
6rgaos sem alteracdes de importancia.

Este caso tem varios aspectos interessantes que
nos ensinaram muito. Primeiramente tratava-se de um
paciente que clinicamente apresentou quadro compa-
tivel com delaminacao da aorta, sendo essa ratificada
em parte pelo ecocardiograma bidimensional que
mostrou duplo limen da aorta ascendente, apesar de
nao ter sido demonstrada a intima dissecada com
movimento ondulante, que € o aspecto mais caracte-
ristico dessa condi¢ao®.

Na literatura existem varias condi¢es descritas
que podem mimetizar essa situagao’® . No nosso caso
a explicacao mais aceitavel € que o duplo lamen foi
criado pela reverberacdo da rafe da comissura entre
a cuspide coronariana direita e a nao coronariana que
se encontrava bastante estirada devido a dilatagao do
seio de Valsalva direito. (fig.5)

O aneurisma do seio de Valsalva que se proje-
tava para dentro do atrio direito possivelmente nao
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Fig. 6 - Fragmento de aorta (aumento 400x) mostrando depdsito de
mucopolissacarideos acidos na média.

foi visto devido a janela ecocardiografica ruim que
nao permitiu um estudo adequado.

Podemos definir este caso como ectasia anulo-
aortica (EAA). Esse termo foi originalmente usado por
Ellis e col em 1961 para designar as dilatacoes do anel
aortico (raiz) e aorta ascendente sem causa conheci-
da. Atualmente acredita-se que esta dilatacdo ocorra
por doenca da média da aorta (médionecrose cistica)
como visto neste caso e varios autores relacionam es-
ses achados a forma frusta da sindrome de Marfam.

A importancia clinica desse achado esta no
pior progndstico dos pacientes portadores de EAA.
A progressdo da insuficiéncia adrtica é mais rapida,
inclusive quando comparada com a causada por do-
enca reumatica. Robert Fox e col ¢ compararam dois
grupos de pacientes portadores de dilatagao da
aortica, sendo um grupo com EAA e outro de cau-
sa conhecida (secundario a hipertensdo arterial e si-
filis) e concluiram que os portadores de EAA que
apresentavam dilatagdes mais graves, por ocasidao do
diagnéstico (> 5, 0 cm), necessitavam mais interven-
¢oes cirurgicas devido a disseccdo e insuficiéncia e
eram geralmente mais jovens. Esses dados sao pare-
cidos com os de outros estudos que enfatizam a
morbidade cardiovascular associada a esta entidade.

O ecocardiograma é fundamental para o diag-
nostico, pois através dele podemos visualizar a raiz
aodrtica e aorta ascendente, realizar medidas a nivel
dos seios de Valsalva, juncao sino-tubular e aorta as-
cendente. Entretanto, a definicao de EAA e a diferen-
ciacdo com outras causas de dilatacao pode ser difi-
cil e o diagnostico é feito por exclusao.

A insuficiéncia aértica que geralmente ocorre,
como vimos, deve-se ao estiramento das cuspides a
nivel das comissuras (jun¢éo sino-tubular), levando a
despropor¢ao entre o tamanho das cuspides e o anel”.
Um estudo da Clinica Mayo de 225 casos de
regurgitacdo aortica pura, corrigida cirurgicamente
mostrou que a causa mais comum encontrada foi a
EAA 7. Mac Donald e col acreditam que a magnitu-
de da dilatacao esta relacionada com disseccao e rup-
tura da aorta e propuseram cirurgia profilatica para
individuos assintomaticos portadores de sindrome de
Marfan, com didmetro da raiz (> 5,5 cm). Essa reco-
mendacao esta fundamentada na alta incidéncia de
disseccao clinicamente nao feita e encontrada duran-
te a cirurgia eletiva de insuficiéncia nestes casos.

Estudos mais recentes sugerem que a troca da
raiz da aorta esta associada com baixa na taxa de
mortalidade.

Alguns trabalhos mostram que o uso profilatico
de propranolol em pacientes com Sindrome de
Marfan pode prevenir a progressao da dilatacdo e a
disseccdo, entretanto ainda sdo necessarios estudos
em pacientes com EAA para se recomendar tal tra-
tamento.

Sandra Ap. Ferreira Silveira
M. Cristina Furian Ferreira

Heraldo J. V. Curti
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