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Cardiopatia Congénita Multipla na Idade Adulta

Desafio Terapéutico
Rio de Janeiro - RJ

Helena F. Martino*, Aureo Carmo Filho**, Hugo Pinto***, Miriam Gaze****, Yacy Nunes****, Rita Villela****.

Resumo:

Neste artigo, os autores relatam o caso de um paci-
ente adulto, que apresentava coarctacdo da aorta,
estenose adrtica e comunicagao interventricular. Incluem
também uma breve reviséo da literatura na discusséo dos
procedimentos terapéuticos intervencionistas.

Palavras-chave: cardiopatia congénita, coarctagéo da
aorta, comunicagao inter-ventricular.

Abstract:

In this article, the authors report a case of an adult
presenting: coarctation of the aorta, aortic valve stenosis
and ventricular septal defect. A brief literature review is
included in the discussion of hemodynamics and surgical
procedures.

Key words: congenital heart disease, coarctation of
the aorta, ventricular septal defect.

Introdugéo:

Decidir em cardiopatia congénita é desafio cada vez
mais frequente na cardiologia, mesmo para aqueles pro-
fissionais que se dedicam a assisténcia aos maiores de
18 anos. Nos Estados Unidos, o numero de adultos com
cardiopatia congénita tem crescido numa proporcao de
5% ao ano e, em 2000, essa populagdo foi estimada em 1
milhdo de individuos." Este numero crescente reflete, de
forma contraditéria, um mal e um bom indice. A primeira
situagdo, encontrada em paises do terceiro mundo, refle-
te a dificuldade de acesso da maioria da populacdo a
assisténcia médica perinatal e pediatrica; assim, o diag-
nostico s6 é feito na idade adulta, quando aparecem os
sintomas, em exames para fins trabalhistas ou, o que é
pior, durante a gravidez. No caso das gestantes, temos
que, em tempo recorde, decidir sobre diagnéstico, tera-
péutica e risco de vida para parturiente e concepto. A se-
gunda situagéo é reflexo dos significativos avangos
tecnolégicos que propiciam agilidade e precisdo no diag-
noéstico e no tratamento, permitindo maior sobrevida, mes-
mo nas cardiopatias congénitas complexas. Esse bom
indice nos coloca um outro desafio: ndo bastam somen-
te as indicagbes de shunts cavo-pulmonares, cerclagens,
stents, mas impde-se o acompanhamento desses pro-
cedimentos a longo prazo e a decisdo do que propor quan-
do eles se tornam insuficientes. Trabalhando num centro
de referéncia de um pais em desenvolvimento, nos depa-
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ramos com as duas situagdes. Convidamos vocé, leitor, a
compartilhar conosco momentos de dificil decisdo enfren-
tados pelo Departamento de Cardiomiopatias e
Cardiopatia Congénita do Adulto do INCL.

Relato de Caso:

Paciente do sexo masculino, 28 anos, ha 2 anos
referindo dispnéia e precordialgia de carater progressivo.
Procurou atendimento médico quando, pela primeira vez,
foram detectados hipertenséo arterial sistémica e “sopro
no coragao”. Medicado com Captopril 25mg 8/8h e
Hidroclorotiazida 12,5mg/dia, obteve melhora parcial dos
sintomas. Foi, entdo, encaminhado ao nosso Instituto. Ndo
havia qualquer histéria de cardiopatia na familia, bem como
qualquer outra doenga e/ou internagdo prévia.

Ao exame, o paciente apresentava-se eupneico,
acianético e eutrofico. FC 80bpm; PA MSD 170x100mmHg,
MSE 140x100mmHg, MMII 100xOmmHg; ictus cordis no 6°
EICE, LAA, propulsivo Impulséo sistolica no 3° e 4° EIE,
LPEE; choque valvar em foco pulmonar; RCR (4T); sopro
holossistolico 5+/6+ em BEE e BED; SS de ejecdo em FAo
4+/6+. Pulsos pediosos simétricos e de amplitude reduzi-
da.

ECG (Fig 1): Ritmo sinusal; FC 120bpm; sobrecarga
de AE; HVE; BRE 1° grau. Telerradiografia do Térax (Fig
2): Crescimento importante das quatro camaras cardia-
cas, presenca de congestdo pulmonar importante.

Ecocardiogama: Ao 33mm, VE 75— 63mm, FE 33%,
AE 42mm, S PP 12mm, VD 31mm. Aumento das 4 cavida-
des, predominio de cavidades esquerdas, disfuncao
sistolica global de VE moderada a grave. Comunicagéo
Interventricular perimembranosa (subadrtica) com gradi-
ente VE-VD de 110mmHg. Valvula aodrtica espessada e
calcificada, provavelmente bicuspide, com dupla leséo:
estenose grave (gradiente VE-Ao de 91mmHg) e insufici-
éncia moderada. Coarctagdo de aorta toracica com gradi-
ente de 49mmHg. Insuficiéncia tricispide moderada com
hipertensdo de artéria pulmonar grave (86mmHg).

Ressonancia Nuclear Magnética (Fig 3):
Cardiomegalia com distensdo das camaras ventriculares,
disfuncéo sistélica de VE, shunt E/D evidente através da
ClIV, hipertensdo venosa pulmonar, hipertensdo arterial
pulmonar traduzida por aumento do calibre da artéria pul-
monar em 4cm. Estenose anelar da aorta descendente

iopatias e Cardiopatia Congénita no Adulto INCL
**Médico Residente R1 em Cardiologia
***Médico Residente R2 em Cardiologia
tias e Cardiopatia Congénita no Adulto
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pos-subclavia esquerda com luz maxima de 7mm.
Estudo Hemodinamico:

Pressées (mmHg): VE 200/25/35, Ao 150/83/100,
Cap 35, AP 100/66/50, VD 100/5/10, AD 10.

Cineventriculografia esquerda: Cavidade com volu-
me muito aumentado e hipocinesia difusa grave. Valvula
mitral normofuncionante. Ventriculografia esquerda em
OAE visualizou passagem de contraste através de comu-
nicagdo interventricular alta, tipo membranosa.

Oximetria: Sat O2: AE 98,2%; VC superior 51%; AP
90%; Aorta 98,2%; VD 90

Cineaortografia: Valvula aortica permite moderado
refluxo de contraste para o ventriculo esquerdo; essa val-
vula é fixa e estendtica, com calcificagdes. A aorta ascen-
dente é normal.

Aortografia: Visualizou-se estreitamento importante
ao nivel da aorta descendente apés origem da subclavia
esquerda.

Conclusdo: CIV tipo membranosa com importante
shuntagem esquerda-direita QP/QS=5. Dupla lesédo
aortica com estenose aortica grave e insuficiéncia aortica
leve a moderada. Coarctacéo adrtica. Disfuncéo ventricular
esquerda grave.

CONDUTA:

Foi realizada aortoplastia (Fig 4) com baldo 8,0 x 35
e posteriormente 15 x 40, seguida de colocacgédo de
wallstent 18x40, com sucesso, zerando gradiente
intradrtico, que, na pré-colocacado da prétese era de
49mmHg. Apo6s esse procedimento, o paciente evoluiu
sem qualquer instabilidade e notou-se diminui¢cdo da in-
tensidade do sopro relacionado a CIV, além de melhora
do pulso de membros inferiores, que se igualaram em
amplitude aos dos membros superiores.

Ecocardiograma pds-stent: Aorta ascendente es-
treitada, stent bem posicionado, gradiente maximo de
15mmHg.

Estudo Hemodinamico -3 meses apés wallstent
aoértico: Importante redugdo do shunt através da CIV, QP/
QS de 5 para 0,49 permanecendo hipertensdo arterial
pulmonar grave (120mmHg) e disfungéo sistolica impor-
tante de VE.

Quatro meses ap6s a aortoplastia, o paciente foi
submetido a cirurgia cardiaca para ventriculosseptoplastia
e implante de prétese metdlica valvar aértica. Com boa
evolugdo, recebeu alta hospitalar em CF Il NYHA em uso
das seguintes medicagdes: furosemida 40mg/dia,
espironolactona 25mg/dia, digoxina 0,25mg/dia, warfarin
5mg/dia, captopril 12,5mg 3x/dia, e foi encaminhado para
controle ambulatorial.

Revisdo 6 meses apos a cirurgia:

Telerradiografia de Térax (Fig 5): Reducéo da area
cardiaca e da congestdo pulmonar.

Ecocardiograma: Ao41mm. AE41mm, S PP 12mm,
VE 71-58mm, FE 37%. Gradiente aértico protético maximo
23mmHg (médio 12mmHg), PSAP 29mmHg.  AE au-
mentado. Disfungdo importante de VE com dilatagéo e

*
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hipertrofia. Protese mecanica normofuncionante, IM e IT
leves sem HAP.

Como o paciente mantinha-se estavel (NYHA I-11), foi
suspenso o espironolactona, iniciado propranolol 40mg
12/12h e captopril aumentado progressivamente até 50mg
8/8h. O paciente reassumiu suas atividades profissionais.

Revisdo 1 ano apoés a cirurgia:

Ecocardiograma: Ao 25mm, AE 40mm, S PP
12mm, VE 60-42mm, FE 56%. Gradiente aortico 12mmHg,
VE aumentado, AE limitrofe, disfuncao sistélica leve de
VE, protese metdlica em posigdo adrtica
normofuncionante, PSAP normal.

Discussao:

Adulto jovem, cujos defeitos estruturais (Fig 6) eram
coarctagéo da aorta, valvula adrtica bicuspide estendtica e
comunicacao interventricular, apresentava, em consequ-
éncia, como complicagdes funcionais: 1- hipertensao ar-
terial no dimidio superior contra hipoperfusdo no dimidio
inferior; 2 - grande resisténcia ao esvaziamento do
ventriculo esquerdo impondo a esta camara sobrecarga
pressorica que, ultrapassada a fase de hipertrofia, ja apre-
sentava dilatagdo e disfungéo sistolica; 3 — importante
shunt esquerdo/direito através da comunicacéo
interventricular, gerando sobrecarga do ventriculo direito
e, por hiperfluxo, hipertensdo arterial pulmonar com resis-
téncia aumentada. Diante dessa situacdo, nos pergunta-
mos se as cardiopatias congénitas do nosso paciente
ainda eram passiveis de abordagem intervencionista e,
em caso positivo, qual a melhor estratégia: corrigir todas
as malformagdes num Unico tempo cirtrgico ou escalonar
os procedimentos?

Grande limitante das intervengdes cirargicas, a ele-
vada resisténcia vascular pulmonar ndo nos pareceu con-
tra-indicagdo nesse caso, uma vez que o shunt era prefe-
rencialmente esquerda-direito ou seja o ventriculo direito
ndo precisava de um “escape” para seu esvaziamento.
Fechando a CIV, estariamos assim corrigindo o hiperfluxo
e reduzindo a sobrecarga. Por outro lado, a CIV era, na
verdade, escape para o VE ndo mais necessario se, no
mesmo tempo cirdrgico, a resisténcia ao esvaziamento
dessa camara fosse corrigida através do implante de
prétese metalica em posicdo adrtica. Restava a
coarctagdo. Aborda-la no mesmo ato cirirgico aumenta-
ria o tempo de extracorpérea, nada bom para o miocardio
ja insuficiente. Desde sua primeira descricdo, em 1982, a
dilatag&o por baldo tem sido o tratamento de escolha para
a maioria dos pacientes, criangas e adultos, com
recoarctagédo da aorta.” Como abordagem inicial, ou seja.
no paciente ndo operado, € uma questdo em aberto pelo
risco de reestenose e formagdo aneurismatica nas areas
para-coarctagdo, em que a presenca de médio-necrose
cistica, semelhante a encontrada na Sindrome de Marfan,
torna a aorta friavel, com maior risco de ruptura (complica-
¢ao temivel em mulheres durante a gravidez). O implante
de stents na aortoplastia tem reduzido a ocorréncia de
recoarctacao por oferecer um suporte a parede adrtica
enfraquecida apos laceragdes intimais causadas pelo ba-
ld0.2

Por outro lado, uma das mais dramaticas complica-
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¢des cirlrgicas da coarctagdo, mesmo em condigées ide-
ais — leséo isolada, jovem e sem disfungéo ventricular — &
a lesdo medular por isquemia. Apesar da intensa circula-
¢ao colateral fornecer perfusdo para membros inferiores
e medula espinhal, os vasos séo friaveis e propensos a
hemorragias. Deve-se, entédo, tomar todo cuidado durante
a incisao inicial, realizando cross-clamping e mobilizacéo
da aorta distal, e deve-se sempre preservar o maior nu-
mero de vasos colaterais .3

Foram esses os argumentos que nos fizeram, num
primeiro momento, optar por aortoplastia por baldo e im-
plante de stent, reservando para o ato cirurgico a correcao
da estenose adrtica e o fechamento da CIV.

Houve boa resposta a terapéutica proposta: nosso
paciente reassumiu suas atividades laborativas e encon-
tra-se em acompanhamento ambulatorial para
monitoragdo e corregdo precoce das complicagdes pos-
intervensionistas, tais como disfuncdo protética,
recoarctagdo, dissec¢des aneurismaticas, e persisténcia
de hipertenséo arterial sistémica, que, por vezes, ocorre
mesmo na auséncia de estenose residual.

Méritos:
Ressonéncia Magnética:
Dr Amarino C. de Oliveira Jr. - Hospital Pré-Cardiaco

Aortoplastia:
Dr. Paulo Sérgio Oliveira - INCL
Cirurgia:

@ Dr. Odilon Nogueira Barbosa - INCL

Fig 2 — Telerradiografia do Térax, PA e perfil
esquerdo, comentarios no texto.

Fig 1 — Tragado Eletrocardiografico,
comentarios no texto.
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Fig 3 — Ressonancia Nuclear Magnética: A — Estenose anelar da Aorta ascendente com luz
maxima de 7mm (n°. 2). Didmetro da Aorta acima da area de coartacdo de 24mm (n°. 1). B —
Importante dilatagdo do tronco da artéria pulmonar, didametro estimado em 4cm (seta).

Fig 4 — Aortografia em OAE, Injecdo de contraste na
raiz da Aorta. Endoprétese aortica apés emergéncia da
artéria subclavia esquerda (seta).

Fig 5 — Telerradiografia do Térax, PA e perfil esquerdo, pés operastério, comentarios no texto.
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Fig 6 — Diagrama resumindo as principais alteracdes estruturais e suas reper-
cussdes funcionais. Co Ao - coarctagdo da aorta, HAP — hipertensao arterial pulmonar,
PSAP — pressédo sistolica artéria pulmonar, RVP - resisténcia vascular pulmonar, CIV -
comunic&o inter-ventricular.
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Aneurisma Anular Mitro-Aértico Congénito e/ou

Adquirido na Era da Ecocardiografia Transesofagica
Rio de Janeiro - RJ

Cesar A. S. Nascimento*, José Oscar R. Brito**, Helena F. Martino***, Luciana da R. Ferreira****, Flavio R.
Gouvéa*****, Rita Villela******, Navin C. Nanda*******, Odilon N. Barbosa********,

Luciano J_ Belém*********’

Resumo:

Os Autores compararam a literatura pré-existente
com novos casos de aneurisma anular mitro-aértico diag-
nosticados precocemente pela ecocardiografia e acom-
panhados pela equipe no INCL, sendo estes:

-Quatro casos de aneurisma anular mitro-aértico
congénitos o quarto com evolugédo pos-operatéria que
confirma a Teoria de Chesler e o outro com sorologia po-
sitiva para Doenca de Chagas.

-Quatro casos de aneurisma por trauma de cirurgi-
as repetitivas;

-Trés casos de endocardite crénica um caso com
aneurisma micético simulando uma quarta cuspide e ou-
tros com padréo de macrovesiculas do septo intervalvar e
reconstrucdo do abscesso curado “ Healed Abcesses”.

-Trés casos pds endocardite aguda, um caso com
fistula para o atrio esquerdo, um caso de aneurisma
periprotético evoluindo para a base do folheto anterior
mitral; e outro caso com aneurisma do septo intervalvar;

-Um caso tipico de Aneurisma “Bantu” associada
com arterite e agenesia de cardtida comum esquerda;

-Dois casos com dissecc¢do parcial do septo
interventricular com orificio de origem no anel subaértico
com BAVT;

-Um caso com dissecgdo total do septo
interventricular com orificio de origem no anel subaértico
formando um terceiro ventriculo - “COR-
TRIVENTRICULATUM™ .

Palavras-chave: aneurisma anular mitral, aneurisma
anular aortico,septo intervalvar, teoria de Chesler,
ETT(ecocardiograma transtoracico), ETE (ecocardiograma
transesofagico).

Abstract:

The authors compared the previous cases with the
newsone early diagnosed by TEE ( Trasesophageal
ecocardiography) and follow up by the INCL team:

-Four cases of congenital annular aneurysms mitral-
aortic.. The case 03 after operation had an evolution to
confirms the Chesler’s Theory, and a case report with
positive Sorology to Chagas Disease;

Luis H. Weitze|**********

-Four cases of aneurysm by previous surgical trau-
ma.;

-Three cases of cronic endocarditis. One case report
with macrovesicules pattern of the intervalvar septum, the
second simulating quadricispide aortic valve, and the third
with 3D reconstruction of Healed Abcesses;

-Three cases after Acute form of Endocarditis. One
case report with fistulae to left atrium, another one case of
protetic aneurysm spreading to the anterior basal mitral
leaflet, and other of intervalvar septum aneurysm);

-One case tipical Bantu‘’s Aneurysm associated with
arterite and left commum carotid ageneses.

-Two cases with parcial dissection of intervalvar
septum with the origen of subaortic ring associated with
complete atrium-ventricular blundblock;

-One case with total dissection of intervalvar septum
with origem in subaortic ring building a “COR
TRIVENTRICULATUM” * ..

Key words: annular aneurisms mitral; annular
aneurism aortic; intervalvar septum; chesler's theory,
TTE(transtoracic ecocardiography), TEE(transesophageal
ecocardiography).

Introdugao:

Em 1949" os Drs.Emiliano Gomes e Nelson Botelho
Reis publicaram uma forma rara de aneurisma anular com
ma evolugao relacionada com Febre Reumatica, entre-
tanto na necropsia n&o foi observado lesdo correspon-
dente, sendo o oitavo caso da literatura sem explicagéo.
Covisart? em 1813 na Franga, Hanson e Benson® em 1933
nos EUA e os autores Berlin e Harlen* em 1938 na Suécia
relataram casos esparsos. Em 1962 Abrahams® apos
extensa revisdo descreveu uma forma de aneurisma de
Ventriculo Esquerdo de etiologia desconhecida, encontra-
do na raga negra, no continente Africano e devido a locali-
zagdo e expansado foi denominado “subvalvar” , “anular”
ou Aneurisma Bantu® .(fig. 01). Em 1972 Chesler” descre-
ve um caso no qual houve troca da valvula mitral devido ao
aneurisma anular e posteriormente o paciente desenvol-
veu um aneurisma subaortico, entdo defendendo a hipo-
tese de uma fragilidade congénita do anel mitro-adrtico
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