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CORRELAÇÃO ANATOMOCLíNICA

Caso 3/95 - Instituto do Coração do Hospital das Clínicas - FMUSP

Mulher de 23 anos de idade, portadora de prótese
valvar cardíaca em posição mitral e febre, foi encaminhada
ao Hospital para tratamento, tendo apresentado surtos
reumáticos na infância e aos 18 anos, dispnéia desenca-
deada por pequenos esforços e também ao deitar-se, além
de palpitações taquicárdicas. Havia sido submetida a troca
da valva mitral por bioprótese de pericárdio bovino em
outro Serviço.

A evolução pós-operatória transcorreu sem sintomas,
até há 10 meses, quando apresentou novamente dispnéia
rapidamente progressiva, até ser desencadeada por
esforços pequenos, palpitações taquicárdicas e edema de
membros inferiores, levando-a a procurar atendimento
médico no Hospital.

O exame físico inicial revelou pulso regular, 80bpm,
pressão arterial (PA) de 120x80mmHg. O exame dos
pulmões foi normal. O exame do coração revelou hiper-
fonese do ruído de fechamento da prótese, sopro sistólico
++/4+ e sopro diastólico em ruflar ++/4+ em área mitral.
O fígado foi palpado a 2cm da reborda costal direita.

O eletrocardiograma (ECG) revelou ritmo sinusal,
freqüência 80bpm, AQRS a +70° para frente, sobrecarga
atrial esquerda e sobrecarga biventricular. O ecocardiogra-
ma revelou fração de ejeção de ventrículo esquerdo (VE)
de 71% e área da prótese mitral 1,2cm2.

Foi feito o diagnóstico de insuficiência cardíaca por
disfunção de prótese biológica mitral, com predomínio
de estenose e indicada troca da prótese. Há 6 meses foi
submetida à substituição da prótese por bioprótese porcina
em outro Serviço. No retorno pós-operatório (PO) há 4
meses , estava sem sintomas cardiovasculares e em uso
de sulfato ferroso e penicilina benzatina 1.200.000U por
via intramuscular a cada 21 dias.

Há 3 meses surgiu febre diária de até 39,5°C e foi
novamente hospitalizada. O exame físico revelou paciente
descorada, eupnéica, afebril, pulso regular com freqüência
de lOObpm, PA de lO5x60mmHg. O exame dos pulmões
foi normal. O exame do coração revelou ictus no 6º espaço
intercostal esquerdo, à esquerda da linha hemiclavicular,
ruído de fechamento da prótese normal e sopro sistólico
suave em área mitral. O fígado foi palpado a lcm da
reborda costal direita e o baço estava percutível. Não havia
petéquias ou edema de membros. O exame do fundo de
olho foi normal. Três hemoculturas em meios para germes
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aeróbios e anaeróbios não revelaram crescimento de
microrganismos.Os exames laboratoriais revelaram
3.400.000 hemácias/mm3, hemoglobina de 9g/dl, volume
corpuscular médio de 82m3, concentração de hemoglobina
corpuscular média de 32g/dl, hemoglobina corpuscular
média de 26pg, 5.600 leucócitos/mm3 (29% bastonetes,
37% segmentados, 32% linfócitos e 2% monócitos),
164.000 plaquetas/mm3, velocidade de
eritrossedimentação na 1ª hora de 41mm, proteínas totais
do soro de 6,7g/dl, taxas séricas de uréia l9mg/dl, creatinina
0,7mg/dl, glicose 87mg/dl, sódio 137mEq/l, potássio
4,2mEq/l, a taxa de mucoproteína (em tirosina) 8,5 mg/dl
e a eletroforese de proteínas séricas, albumina 3,1g/dl,
a1-globulina 0,3g/ dl, a2-globulina 0,6g/dl, b-globulina lg/
dl e g-globulina 1,8g/dl. O exame de urina revelou
densidade de 1.020, pH 6,5, ausência de elementos
anormais e o exame do sedimento 30.000 células epiteliais/
ml,12.000 leucócitos/ ml e 2.000 eritrócitos/ml.

A radiografia do tórax revelou área cardíaca
aumentada +/4+ e discreto alargamento bilateral do
mediastino superior.

O ecocardiograma revelou espessuras de septo in-
terventricular e parede posterior de 9mm, diâmetro
diastólico de VE de 49mm, sistólico de 30mm e fração de
ejeção de VE de 77%, diâmetro de ventrículo direito de
27mm, átrio esquerdo 41mm e aórtico de 33mm. A
bioprótese foi considerada normal, havia discreta
insuficiência de valvas tricúspide e aórtica. Não foram
visibilizadas vegetações na prótese ou nas valvas cardíacas.

A paciente foi medicada com antitérmicos se
necessários e durante a internação apresentou picos febris
quase diários, variando entre 38 e 39°C. A investigação
etiológica incluiu repetidas hemoculturas negativas e
sorologia negativa para anticorpos anti-HIV.

Manteve-se durante a hospitalização de 30 dias em
bom estado geral. Optou-se por prosseguimento da
investigação etiológica da febre, em regime ambulatorial.
Depois de 9 dias retornou ao Hospital por persistência da
febre. O exame físico não apresentou modificações em
relação aos anteriores, foi novamente hospitalizada.

O ECG revelou ritmo sinusal com freqüência de
110bpm, sobrecarga atrial esquerda, sinais indiretos de
sobrecarga atrial direita e sobrecarga ventricular esquerda
e ondas T apiculadas de V4 a V6. A radiografia do tórax
estava inalterada em relação a anterior.

Os exames laboratoriais revelaram 3.300.000 de
hemácias/mm3, hematócrito de 28%, hemoglobina de 9g/
dl, volume corpuscular médio de 85 micra3, concentração
de hemoglobina corpuscular média de 32g/dl, 8.800
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leucócitos/mm3 (7% bastonetes, 63% segmentados, 2%
eosinófilos, 23% linfócitos e 5% monócitos). Na manhã
do dia seguinte à internação, a paciente apresentou parada
cardiorrespiratória com dissociação eletromecânica e
faleceu.

Discussão

Aspectos clínicos - Trata-se de mulher de 23 anos,
portadora de cardiopatia reumática crônica, submetida a
implante de bioprótese valvar cardíaca em posicão mitral
há 5 anos, e retroca da prótese por disfunção há 6 meses.

Quatro meses após a última operação surgiu febre de
até 39,5°C, que ocasionou hospitalização por um mês, e
que após extensa investigação etiológica, não foi con-
clusiva. Nove dias após a alta hospitalar foi novamente
hospitalizada por febre e, sem que houvesse alteração do
exame físico, ECG e exames laboratoriais, faleceu
subitamente em dissociação eletromecânica no 2º dia de
hospitalização.

Em portador de cardiopatia reumática crônica há
possibilidade de surto de recorrência reumática,
principalmente em jovens. Há relatos de casos de cardite
isolada como única manifestação da doença reumática em
adultos1. A paciente não apresentou insuficiência cardíaca
ou outra evidência de disfunção ventricular na evolução,
nem outros critérios para diagnóstico de cardite ativa, como
prolongamento do intervalo PR ou manifestação
extra-cardíaca. A ausência destes dados torna pouco
provável o diagnóstico de surto reumático.

A síndrome pós-pericardiotomia pode ocorrer até 6
meses após a cirurgia cardíaca. Freqüentemente se acom-
panha de pericardite e, por vezes, acometimento pleural,
o que não ocorreu neste caso, tornando este diagnóstico
pouco provável.

A doença da paciente se enquadra no diagnóstico de
febre de origem indeterminada, pois cursou com febre
acima de 38,3°C por período superior a 2 semanas, e de
causa não determinada apesar de extensa investigação2.
As febres de origem indeterminada reúnem doenças
infecciosas, inflamatórias, neoplásicas, factícias, entre
outras.

Dentre as causas inflamatórias que se acompanham
de alargamento do mediastino, destaca-se a sarcoidose,
que é doença que incide principalmente em indivíduos na
faixa etária entre 20 e 40 anos. Freqüentemente acomete
bilateralmente linfonodos peri-hilares, acompanhado-se
ou não de acometimento pulmonar e pode causar morte
súbita por arritmia como primeira manifestação cardíaca.
Quando cursa com febre é conhecida como síndrome de
Löefgren e acompanha-se de eritema nodoso e,
freqüentemente, sintomas articulares. Outra variante, a
síndrome de Heerfordt-Waldenström, que além da febre,
é caracterizada por uveíte, aumento de parótidas e paralisia
facial.

O lúpus eritematoso sistêmico acomete o coração em

50 a 60% dos casos, geralmente sem evidências clínicas,
pois predomina o acometimento de outros órgãos e só em
casos extremos a afecção cardíaca é notada. Pode, mais
raramente, causar tamponamento cardíaco, o que não
ocorreu.

As causas neoplásicas perfazem 33% das febres de
origem indeterminada3. Em jovens, o linfoma de Hodgkin
pode ter como apresentação inicial adenopatia perihilar e
febre. Nesses casos, trata-se, em geral, da forma com
esclerose nodular que habitualmente tem evolução lenta
com grande aumento de linfonodos e compressão de
estruturas vizinhas. A disseminação hematogênica é tardia
e a morte é causada por acometimento visceral diss-
seminado ou infecção oportunista.

Outras neoplasias, principalmente tumores sólidos
são pouco prováveis na idade da paciente.

A tuberculose é a causa infecciosa mais freqüente de
febre de origem indeterminada, mas o acometimento hi-
lar isolado é raro, responsável por 5% dos casos em adultos.
A ausência de complexo primário, de sintomas
respiratórios e evolução clínica da paciente com óbito em
dissociação eletromecânica tornam o diagnóstico de
tuberculose pouco provável. Apesar do acometimento
pericárdico na tuberculose chegar a até 11%4 e poder levar
ao tamponamento ou pericardite constritiva. A evolução
é mais insidiosa mas, de qualquer forma, uma melhor
avaliação do mediastino por meio da tomografia por
computador poderia ser útil para o diagnóstico.

A histoplasmose tem quadro clínico semelhante ao
da tuberculose porém, os pacientes relatam contato
repetido com pombos e morcegos5, o que não ocorreu no
presente caso.

A endocardite infecciosa (EI) é diagnóstico provável
neste caso, apesar de várias hemoculturas negativas, pois
é exame mais importante para o diagnóstico. Em 75% dos
episódios o agente etiológico é o Streptococcus e o
Staphilococcus aureus6.A positividade de uma
hemocultura é de 96% e de duas 98% nas EI por
Streptococcus e 90% e 100%, respectivamente nos casos
de endocardite por Staphylococcus. Para outros
microrganismos, a positividade em uma hemocultura é
82% e 100% em duas hemoculturas7. A endocardite tardia,
período maior que 60 dias após a cirurgia em próteses
valvares tem os mesmos agentes etiológicos das valvas
naturais6,8. Os agentes causadores de EI com hemoculturas
negativas devem ser cogitados neste caso. A causa mais
freqüente desta situação é o uso prévio de antibióticos 9.
Os agentes mais comuns são variantes de Streptococcus
viridans que requerem meios de cultura especiais, grupo
HACEK, alguns fungos, Coxiella, Chlamydia psitacii,
Legionella, anaeróbios e riquétsias. Neste Hospital, a
freqüência de hemoculturas negativas foi 17%, dentre 300
episódios de EI estudados.

A Legionella pode ser causa de EI com hemoculturas
negativas em valvas protéticas10. Na maioria dos casos
acometia biopróteses porcinas, o ecocardiograma era nor-
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mal, e havia abscesso de anel na operação. Não houve
embolia ou morte. A Legionella é causa de EI precoce,
foi relacionada a contaminação perioperatória, o que a
torna improvável no presente caso. A EI por Chlamydia
psitacci é de diagnóstico difícil, a maioria feito em
necrópsia e os pacientes relatam contato íntimo com aves11,
não relatado neste caso.

Os agentes do grupo HACEK (Hemophilus,
Actinobacillus, Cardiobacterium, Eikenella e Kingella)
são bactérias pleomórficas gram negativas, de crescimento
lento que necessitam de meio de cultura enriquecido de
gás carbônico, fator X e V e período de incubação de 3
semanas12. Em análise de casuística de EI por bactérias do
grupo HACEK13, metade dos isolamentos ocorreram em
próteses valvares. Os três primeiros são saprófitas da flora
oral e do trato respiratório. O quadro clínieo assemelha-se
ao da endocardite por Streptococcus viridans e a EI é de
curso subagudo em crianças, com alta incidência de
embolias sistêmicas e insuficiência cardíaca apesar de
tratamento antimicrobiano corretamente instituído12. Tais
eventos estiveram ausentes no presente caso.

Os fungos podem ser causa de endocardite com he-
mocultura negativa em portadores de próteses valvares9,l4,l5.
Três grupos de pacientes podem ser acometidos: 1)
usuários de drogas, Candida parapcitosis; 2) portadores
de próteses valvares ou cirurgia cardiovascular recente,
Aspergillus e Candida; 3) pacientes submetidos a terapia
endovenosa prolongada, Candida albicans. Freqüente-
mente causam embolias sistêmicas de grandes vasos,
provocam a formação de grandes vegetações facilmente
detectáve is no ecocardiograma e, nos portadores de
próteses valvares, causam EI precoce15,16. Assim é pouco
provável que a doença da paciente se trate de EI por fungos.

Na EI por Coxsiella burnetti, agente da febre Q, as
hemoculturas são negativas e o acometimento hepático
em 16% dos casos e plaquetopenia e hipergamaglobu-
linemia em 86%, são marcadores diagnósticos. A morta-
lidade é de 56 a 66% 17,18.

A EI em próteses, habitualmente, cursa com sinais e
sintomas de insuficiência cardíaca, embolias, febre e, mais
raramente, reações de hipersensibilidade periféricas como
nódulo de Osler, manchas de Roth e glomerulite19. Em
estudo de casos com necrópsia20 foi observado que é
freqüente (11 de 15 casos) a disfunção na EI de prótese
aórtica. Em outro estudo, de endocardite em prótese valvar
mitral, foi sugerido o contrário (5 de 7 easos sem
disfunção) 21.

Com os dados disponíeis não se pode descartar, com
certeza, a possibilidade de EI com hemoculturas negativas.

Falta-nos examinar a causa da morte da paciente.
Como causas de dissociação eletromecânica temos o
tromboembolismo pulmonar maciço, tamponamento
cardíaco, hemorragia intensa, pneumotórax hipertensivo,
obstrução das vias de entrada ou saída do coração e
desacoplamento excitação-contração 22.
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O tromboembolismo maciço seria cogitável se
existisse EI de valva tricúspide, mas é rara a concomi-
tância de endoeardite de prótese mitral e valva tricúspide
e, ainda, o ecocardiograma não revelou vegetações val-
vares. O pneumotórax seria facilmente diagnosticado se
tivesse ocorrido. A obstrução de prótese mitral com
endocardite foi freqüente20, verifieado em 5 de 7 pacientes,
mas apesar das próteses serem todas metálicas, a obstrução
não foi causa da morte em nenhum.

O tamponamento cardíaeo em portadores de EI está
associado à concomitância de uremia , embolia coronária
causando infarto do miocárdio e rotura ventricular, cardite
reumática e abscessos de anel aórtico ou do miocárdio. A
causa mais freqüente é a erosão do anel aórtico ou da região
fibrosa, pouco vascularizada, localizada entre as valvas
aórtica e mitral, mas sua ocorrência está restrita à
endocardite aórtica 20,23 28

Outra doença capaz de explicar todo quadro clínico
e o evento final da paciente seria a dissecção da aorta. A
febre é freqüente nas dissecções da aorta, ocorrendo
temperatura superior a 37,7°C em 31% e superior a 39°C
em 8% de 178 pacientes29. A dissecção é considerada causa
rara de febre de origem indeterminada e cursa com anemia,
elevação da velocidade de eritrossedimentação e febre de
longa duração30-33.

As causas traumáticas mais comuns de dissecção da
aorta são a canulação e pinçamento da aorta durante
circulação extracorpórea que podem levar à laceração da
íntima e dissecção crônica ou aneurisma. Foram descritos
8 casos de dissecção da aorta ascendente em 800 pacientes
operados34. Os fatores predisponentes desta ocorrência
foram síndrome de Marfan, necrose cística da média,
dilatação pós-estenótica da aorta e ateromatose difusa35.
Outros dois casos de dissecção de aorta ascendente
assintomáticos, no período PO de revascularização
miocárdica foram descritos36, um com insuficiência aórtica
discreta e outro com alargamento de mediastino. A dor
pode estar ausente nas dissecções crônicas e o vaso
acometido pode sofrer novas dissecções35. Apesar da
ocorrência rara e da apresentação atípica, o diagnóstico
mais provável é de dissecção da aorta.

(Dr. Jairo Rays)

Hipótese dignóstica - Dissecção da aorta tipo I de
DeBakey secundária a lesão por canulação da aorta na
cirurgia de troca valvar, complicada por rotura em saco
pericárdico.

Aspectos cirúrgicos - Uma hipótese a considerar é a
rotura da região fibrosa entre o anel mitral e o anel aórtico
durante a fixação da prótese mitral, principalmente por se
tratar de 2ª troca valvar com alteração da anatomia normal
do anel atrioventricular. Nesta ocorrência é comum a
formação de hematoma retrocardíaco com restrição ou
tamponamento cardíaco.

(Dr. Pablo M. A. Pomerantzeff)
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Necrópsia

Na base do coração havia formação sacular, medindo
cerca de 8,0x7,0x6,0cm, localizada atrás da aorta e
anteriormente à veia cava superior, projetando-se
bilateralmente, mas principalmente à direita da última (fig.
1). Aberta a aorta, havia orifício de 1,5cm de diâmetro,
4,0cm acima do plano da valva aórtica, que se comunicava
com o interior da formação sacular. Este orifício
apresentava a borda romba e guardava nítida relação com
local de sutura prévia da aorta, caracterizada pela presença
de pontos cirúrgicos (provável local de canulação para
instalação de circulação extracorpórea) (fig. 2).

À abertura da formação sacular, verificou-se que esta
se tratava de um pseudoaneurisma da aorta ascendente,
cuja cavidade estava parcialmente preenchida por trombos
em organização (fig. 3). Externamente, na sua margem
direita, havia área de aspecto hemorrágico (fig. 1),
interpretada como o local de rotura do pseudoaneurisma,
com conseqüente hemotórax direito, contendo cerca de
700g de coágulos sangüíneos.

No coração, ambos os ventrículos eram discretamente
hipertróficos e dilatados. Na posição mitral havia prótese
biológica sem anormalidades. A valva aórtica exibia
discreta fusão de comissuras e espessamento da borda.

Fig. 1 - Aspecto póstero-lateral direito do coração. O pseudoaneurisma projeta-se
para a direita em relação à veia cava superior, aberta nesta foto (setas) e a aorta
(asterisco). A região hemorrágica do pseudoaneurisma (área escurecida no alto, à
direita) foi o local provável da rotura.

Fig. 2 - Aorta ascendente aberta. A seta maior indica o orifício encontrado na região.
Note a nitida relação com região de provável canulação da aorta, evidenciada pela
presença de pontos cirúrgicos (seta menor).

Fig. 3 - Pseudoaneurisma aberto. As cabeças de seta indicam os limites da cavidade
do pseudoaneurisma, a qual está parcialmente preenchida por trombos em
organização. A seta indica o orifício de entrada da cavidade, que foi visto na figura
2 pela aorta, transpassado por um guia metálico.

Na valva tricúspide havia pequenas vegetações, dando
aspecto serrilhado a toda linha de fechamento valvar.

No restante, encontrou-se linfoadenomegalia medi-
astinal, paraórtica e peripancreática, além de palidez vis-
ceral generalizada, caracterizando anemia aguda como
causa do óbito.

O exame histológico levou ao diagnóstico de doença
reumática, com surto pregresso recente, caracterizada pela
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Fig. 4 - Corte histológico do miocárdio demonstrando nódulo de Aschoff em fase
proliferativa. (hematoxilina-eosina, aumento original X 300).

Fig. 5 - Corte histológico da valva tricúspide com vegetação reumatismal em
organizacão. (hematoxilma-eosima, aumento original X 125).

presença de nódulos de Aschoff no miocárdio (fig. 4) e
por vegetação em organização, com células mononu-
cleadas, tendendo a um arranjo em paliçada, de padrão
reumatismal, na valva tricúspide (fig. 5). Além disso,
observou-se exuberante reação histiocitária difusa, com
numerosas células gigantes, sem formação de granulomas
(fig. 6), acometendo os pulmões, os linfonodos descritos,
baço, fígado, rins e também o miocárdio. Nenhum agente
infeccioso foi demonstrado, apesar das colorações
específicas realizadas nos diversos cortes histológicos.

(Dra. Jussara Bianchi Castelli)

Diagnóstico anatomopatológico - 1) Pseudoaneu-

Fig. 6 - Corte histalógico de linfonodo, mostrando o infiltrado histiocitário, com
múltiplas células gigantes, sem formação de granulomas, encontrado em vários
órgãos. (hematoxilina-eosina, aumento original X 125).

risma roto da aorta ascendente; 2) doença reumática
crônica, com surto agudo recente; 3) proliferação
histiocitária de etiologia indeterminada.

Comentários

Pseudoaneurismas arteriais traumáticos são formados
por parte da estrutura do vaso, que compõe a parede da
dilatação aneurismática38. A capacidade da adventícia
suportar grande força mecânica e permanecer intacta, após
a lesão das camadas mais internas do vaso, facilitaria o
desenvolvimento do pseudoaneurisma. A localização
mediastinal e a organização de hematoma periaórtico
também contribuem para a contenção do processo, que
pode ser achado fortuito ou, desde que continue a expandir,
levar a fenômenos de compressão de estruturas ou mesmo
a rotura, como no caso apresentado. A margem interna do
pseudoaneurisma era formada pela borda da laceração
original da aorta, que no caso é representada pelo orifício
detectado na aorta ascendente.

O achado dos nódulos de Aschoff permite dizer ter
havido surto reumático recente.

Quanto à proliferação histiocitária, sua natureza não
ficou completamente esclarecida, podendo ser aventada a
hipótese de processo pertencente à família das histiocitoses
ou de reação exuberante a corpo estranho que poderia ter
atingido a microcirculação durante a circulação
extracorpórea.

(Dra. Jussara Bianchi Castelli)
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