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Caso 1/2019 - Homem de 51 Anos com Hipertensao Arterial, Dissecao
de Aorta e Insuficiéncia Valvar Aortica, Além de Insuficiéncia Cardiaca

de Curso nao Alterado apos Intervencao Cirurgica

Case 1/2019 - A 51-year-old Man with Arterial Hypertension, Aortic Dissection and Aortic Valve Regurgitation,
in addition to Heart Failure with Unchanged Clinical Course After Surgical Intervention

Desiderio Favarato e Vera Demarchi Aiello

Instituto do Coragao (Incor) - Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo (HC-FMUSP), Sdo Paulo, SP — Brasil

Paciente masculino de 51 anos, hipertenso, ex-fumante,
foi transferido para tratamento de dissecgdo da aorta tordcica
e insuficiéncia cardiaca.

Apés periodo de trés semanas de dor tordcica com
intensidade progressivamente mais intensa e acompanhada
de dispneia, sudorese e vomitos, foi internado em Hospital
da sua cidade.

Na internagdo estava com pressao arterial elevada e foi
feito o diagndstico de dissecgdo de aorta toracica. Recebeu
medicagao anti-hipertensiva e betabloqueadora. No quinto dia
foi transferido para o InCor para tratamento. Nesse momento
estava assintomdtico.

O exame fisico (14 junho de 2012) estava em bom estado
geral, descorado ++/4+, aumento de pressao venosa
jugular, frequéncia cardiaca de 80 bpm, pressdo arterial
80 x 60 mmHg; pulmdes livres; a ausculta cardiaca revelou
bulhas ritmicas e sopro diastélico ++++ em borda esternal
esquerda, abdome sem alteragdes, membros inferiores sem
edema e pulsos palpdveis e simétricos.

Os exames laboratoriais (14 junho de 2012) revelaram —
hemoglobina 15,9 g/dL, hematécrito 49%, leucécitos 10.080/mm3
(neutrdfilos 64%, eosindfilos 7%, linfécitos 21% e mondcitos
8%), plaquetas 232.000/mm3; CKMB 1,33 ng/mL, troponina |
0,106 ng/mL, ureia 38 mg/dL, creatinina 0,94 mg/dL, s6dio
137 mEg/L, potassio 4,2 mEqg/L, TAP (INR) 1,1, relacdo de
tempos TTPA 0,78; AST 30 U/L; ALT 61 U/L; gama-GT
116 UI/L; fosfatase alcalina 81 U/I, sorologia para hepatites B
e C e para HIV negativas.

Eletrocardiograma (ECG) (16 junho de 2012): ritmo sinusal,
sobrecarga de atrio esquerdo e do ventriculo esquerdo com
“strain”. (Figura 1)
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O ecocardiograma (17 junho de 2012) revelou — aorta
37 mm; atrio esquerdo 48 mm; espessura de septo e parede
posterior 9 mm; ventriculo esquerdo 87/78 mm; fracao de
ejecdo 22%; havia hipertrofia excéntrica com hipocinesia
difusa; insuficiéncia mitral moderada; insuficiéncia adértica
acentuada; foi observada disseccdo de aorta ascendente
com inicio de falsa luz a 25 mm do plano valvar. As medidas
da aorta nos diferentes niveis foram: seio aértico 37mm,
juncao sinutubular 46 mm, aorta ascendente 67 mm e arco
aortico 34 mm.

A radiografia de térax posteroanterior (PA) (18 junho de
2012) mostrou: campos pulmonares normais, aorta com imagem
sugestiva de aneurisma, drea cardiaca aumentada (Figura 2).

A cinecoronariografia nao revelou lesbes coronarias.
As pressoes foram: aorta (sist/diast/média) 100/50/67 mmHge do
ventriculo esquerdo (Sist/diast inicial/diast final) 100/10/20 mmHg.
O ventriculo esquerdo apresentava hipocinesia difusa. Havia
insuficiéncia adrtica acentuada e aneurisma de aorta ascendente
com imagem sugestiva de disseccao (Figura 3).

O paciente foi submetido a cirurgia para corregao de
disseccdo de aorta ascendente com interposicao de tubo
de Dacron e a pléstica de valva aértica (19 junho de 2012).
O pés-operatério foi sem complicagbes e o paciente recebeu
alta no nono dia ap6s a cirurgia.

Quase um més ap6s a alta (11 julho de 2012) procurou
atendimento médico de urgéncia por piora da dispneia,
atribuida a ndo aderéncia a medicagdo prescrita.

O exame fisico (11 julho de 2012) revelou frequéncia
cardfaca 60 bpm, pressao arterial 80 x 60 mmHg; pulmdes
livres; ausculta cardiaca normal, abdome sem alteracoes;
membros inferiores sem edema e sem sinais de trombose
venosa profunda, pulsos normais.

Os exames laboratoriais (18 julho de 2012) revelaram
hemoglobina 10,7 g/dL, hematécrito 32%, leucdcitos 9.750/mm3
(bastoes 1%, segmentados 69%, eosindfilos 8%, basofilos
3%, linfécitos 14%, mondcitos 5%), plaquetas 443.000/mm3,
proteina C reativa 65,05 mg/L, ureia 29 mg/dL, creatinina
0,90 mg/dL, s6dio 130 mEq/L, potassio 4,8 mEq/L, magnésio
1,70 mEq/L, BNP 1280 péag./mL, lactato venoso 21 mg/dL,
gasimetria venosa: pH 7,38, pCO, 48 mmHg, pO,
34,9 mmHg, saturacao de O, 53,8%, bicarbonato 26,5 mEqy/L,
excesso de bases 2 mEq/L.

Culturas de sangue, urina e pontas de cateter foram negativas.

Um més ap0s esse episédio novamente foi trazido a
emergéncia (11 agosto de 2012) com dispneia aos minimos
esforcos, ortopneia e oligtria por dois dias, negou tosse, febre,
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Figura 2 - Radiografia de térax: alargamento de mediastino, sugestivo de aneurisma de aorta e cardiomegalia.

coriza ou diarreia; dor toracica ou palpitagdo. Referiu uso
correto das medicacoes e restricio hidrossalina.

O exame fisico de entrada revelou pressao arterial
80x60 mmHg, frequéncia cardiaca 102 bpm, pulsos finos
e diminuigdo da perfusdo periférica; pulso venoso jugular
presente; bulhas ritmicas, presenca de terceira bulha, sopro
sistélico mitral +++/6+, sopro sistélico trictspide +++/6+
e sopro sistélico adrtico ++/6+; abdome — figado palpado a
5 cm do rebordo costal direito; pulsos de membros inferiores
palpaveis e simétricos.

Foram iniciados dobutamina, vasodilatodor e diurético
intravenosos, além dos antibiéticos vancomicina e meropenem.

Os exames laboratoriais (11 agosto de 2012) revelaram:
hemoglobina 9,2 g/dL, hematécrito 31%, leucdcitos 12.980/mm3
(neutrdfilos 74%, eosindfilos 1%, basofilos 1%, linfécitos 19%,
mondcitos 5%), plaquetas 395.000/mm?3, protefna C reativa
79,58 mg/dL, ureia 55 mg/dL, creatinina 1,26 mg/dL, sédio
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135 mEq/L, potéssio 5,1 mEq/L, TAP (INR) = 1,2, TTPA (rel)
= 0,97, lactato venoso 55 mg/dL

A radiografia de térax revelou congestao pulmonar
e cardiomegalia.

O ecocardiograma (13 agosto de 2012) revelou as
seguintes medidas: aorta 41 mm; atrio esquerdo 50 mm;
ventriculo direito 35 mm; septo 9 mm; parede posterior
10 mm; ventriculo esquerdo 86 mm; fragdo de ejecao 20%;
ventriculo esquerdo hipertréfico e com hipocinesia difusa;
ventriculo direito com hipocinesia moderada; insuficiéncia
mitral acentuada; valva aértica normal; valva pulmonar com
sinais indiretos de hipertensdo pulmonar; pressao estimada de
43 mmHg e presenca de tubo de Dacron em aorta.

O ecocardiograma transesofdgico (16 agosto de
2012) acrescentou a presenca de insuficiéncia tricGspide
acentuada e nao foram observadas imagens sugestivas de
trombos ou vegetagdes.
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Figura 3 - Aortografia. Aneurisma de aorta ascendente com dissecgdo e cateter na luz verdadeira.

O exame laboratorial do dia 12 de agosto revelou
queda da hemoglobina para 7,7 g/dL e sem sangramento
evidente, e foi solicitada endoscopia digestiva alta, a qual
nao revelou alteragoes.

A ultrassonografia com Doppler de membros inferiores por
suspeita de tromboembolismo pulmonar (disfungao recente
de VD), nao revelou sinais de trombose.

Realizou tomografia de térax que identificou consolidagao
pequena em base direita, com derrame pleural a direita.

Evoluiu com choque refratario, apesar do uso de
antibiéticos. O derrame pleural a direita foi puncionado sendo
caracterizado transudato.

Todas as hemoculturas e uroculaturas foram negativas.
Necessitou de intubagao orotraqueal para suporte ventilatério
no dia 29 agosto de 2012, evoluindo com necessidade
crescente de noradrenalina, e os antibiéticos foram
substituidos por daptomicina, micafungina, rifampicina.

A reavaliagdo laboratorial (04 setembro de 2012) revelou:
hemoglobina 10g/dL, hematécrito 33%, leucdcitos 5.450/mm3
(neutrdfilos 85%, linfécitos 10% e mondcitos 5%), plaquetas
313.000/mm3, Proteina C reativa 221,38 mg/L, ureia 44 mg/dL,
creatinina 2,21 mg/dL, fésforo 2,2 mg/dL, magnésio 1,6 mEq/L,

O paciente continuou em choque e faleceu (04 setembro
de 2012).

Aspectos clinicos

Trata-se de paciente masculino, que apresentou quadro de
dissecgao de aorta ascendente, e que mesmo ap6s cirurgia de
correcao da disseccao evoluiu com quadro de insuficiéncia
cardiaca grave e faleceu.

O Registro Internacional da Dissecgdo Aguda de Aorta
encontrou em pacientes de dissecao de aorta ascendente idade
superior ao do paciente, 61 anos; a maioria do sexo masculino
(63%). Quanto as doengas relacionadas a disseccao foram:

sindrome de Marfan (6,7%), hipertensao (69,3%), aterosclerose
(24,4%), aneurisma de aorta previamente conhecido (12,4%),
disseccao adrtica prévia (3,9%) e diabetes mellitus (4,3%).
Ainda, 15,9% tinham histéria de cirurgia cardiaca prévia e
causa iatrogénica em 4,8% (1,7% cinecoronariografias e 3,1%
ap6s cirurgia cardiaca)." A atualizagdo de 2015 do mesmo
registro com ndimero dez vezes maior de pacientes, mostrou
aumento da hipertensao arterial (75,5%) e queda da presenca
de Marfan (4,5%), aterosclerose (19,6%) e cirurgia cardiaca
prévia (10,6%).2

Testes genéticos podem ser feitos na presenca de aneurisma
de aorta em pacientes mais jovens. As sindromes relacionadas
ao aneurisma de aorta sdo as sindromes de Marfan, de
Loeys-Dietz, Ehler-Danlos, da ctis laxa e aquela relacionada
a defeito do fator de crescimento transformador beta (TGFp).

Classicamente as alteragoes genéticas encontradas
na sindrome de Marfan estao relacionadas ao gene da
fibrilina-1.% As alteragoes ao exame fisico envolvem alteragoes
oculares (miopia, ectopia lentis, e risco de descolamento de
retina), esqueléticas (crescimento exagerado e frouxidao de
articulagbes, crescimento exagerado das extremidades) e
alteragbes cardiovasculares (dilatacdo de aorta ao nivel dos
seios de Valsalva, predispondo a disseccao). No caso atual
nao temos descricao dessas alteragoes fenotipicas que possam
sugerir tal diagnéstico.

A sindrome de Loeys-Dietz inclui varias manifestagoes
semelhantes aquelas da Sindrome de Marfan, contudo
incluem-se hipertelorismo, Gvula larga ou bifida, fenda
palatina e tortuosidade arterial generalizada, aneurismas
e disseccao arterial. Geralmente ndo tem aumento de
extremidades e alteragbes oculares.* Como para a sindrome de
Marfan, nao temos no presente caso evidéncias que sugiram
tal diagndstico.

A sindrome de Ehler-Danlos caracteriza-se por fragilidade
do tecido conetivo e as manifestagbes ocorrem na pele
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(hiperelasticidade, cicatrizes atréficas e equimoses faceis),
articulagbes (hipermotilidade, luxagbes frequentes e
artralgias) e vasos (aneurismas e roturas espontaneas de
vasos). A forma vascular, na qual a disseccao ocorre mais
frequentemente, se da por mutagao no gene da cada alfa-1
do coldgeno tipo I, com substituicao silenciadora que leva
a substituicdo da glicina na cadeia do coldgeno.’

Também nao temos evidéncias clinicas de tais alteracoes
no presente caso.

Estudo mais recente revelou alteragao de painel de genes
em 25% dos pacientes com aneurismas de aorta.®

O que se deve levar em conta é que ainda hoje o critério
para indicacao de tratamento cirtirgico preventivo da rotura
continua sendo o didmetro do aneurisma, 50 mm.

No caso atual a hipertensao arterial estava presente e
deve ter tido importante papel no desenvolvimento de
aneurisma tordcico e na sua rotura. Estudos de biomecanica
revelam que para a hipertensao levar ao desenvolvimento
de aneurisma deve haver concomitante falha na composigao
e manutencdo da matriz extracelular e de receptores de
membrana. Com isso ha prejuizo da transdugdo das tensoes
mecanicas em resposta de sinalizagao celular.”8

Quanto a evolugao desfavoravel do paciente ap6s a
cirurgia deve-se a provavel longa evolucao de aneurisma de
aorta com insuficiéncia valvar aértica que levou a dilatagao
e disfungao acentuada do ventriculo esquerdo, as quais em
estados muito tardios nao sofrem regressao ou alivio a despeito
da cirurgia de troca valvar e caminham para insuficiéncia

cardiaca progressiva. O ECG revelou sobrecarga ventricular
esquerda com “strain” e o ecocardiograma demonstrou grande
dilatagdo e acentuada disfungdo de ventriculo esquerdo.

A diretriz Europeia de Cardiologia e Cirurgia Toracica
recomenda cirurgia de troca valvar em pacientes com
dilatagao de aorta ou insuficiéncia adrtica acentuada com
sintomas. Nos pacientes assintomdticos, tal recomendagao
aparece, se houver redugao da fracao de ejecdo (<50%)
ou dilatagdo ventricular (diametro diast6lico >70 mm ou
diastélico > 50 mm).? O paciente apresentava graus de
dilatagao (didmetro diastélico 87 mm e sistélico 78 mm) e
disfungao ventricular (fragdo de ejegao de 22%) muito além
dos preconizados para indicagao de cirurgia de troca valvar.

2

Essa é a explicagdo mais plausivel da ma evolugao.
(Dr. Desiderio Favarato)

Hipoteses diagndsticas: Aneurisma de aorta tordcica,
insuficiéncia valvar aértica cronica, disseccao de aorta.
Etiologia: hipertensao arterial e doenca da matriz extracelular
da aorta. Quadro final: choque cardiogénico por cardiopatia
valvar. (Dr. Desiderio Favarato)

Necrépsia

O coragao pesou 890g, com aumento acentuado do
volume e dilatagao de todas as camaras, predominantemente
dos ventriculos (Figura 4). As valvas atrioventriculares nao
mostravam anormalidades. A valva adrtica exibia espessamento
da borda livre das semilunares, com aspecto de nao coaptagao
central, compativel com insuficiéncia valvar (Figura 5).

Figura 4 — Aspecto macroscopico das camaras cardiacas esquerdas abertas, com dilatagdo acentuada do ventriculo esquerdo (asterisco); Mi: valva mitral.

Arq Bras Cardiol. 2019; 112(2):204-210
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Figura 5 - Valva adrtica vista por sua face arterial. Nota-se espessamento da borda livre dos folhetos semilunares (setas) e falta de coaptacéo central. Ao redor da aorta

hé lesdo cavitada multiloculada (asteriscos), de onde saiu material pastoso.

Um tubo corrugado substitufa a parte da aorta ascendente
e estava suturado logo acima da jungao sinutubular adrtica
(Figura 6). Ao redor da drea de juncao entre aorta ascendente
e a massa ventricular, notamos cavitacao de limites irregulares
preenchida parcialmente por material liquefeito, de coloragao
castanho-amarelada (Figura 5). Havia ainda lesdo deprimida
circular da intima aértica, com 1,5cm de didmetro, logo abaixo
da emergéncia das artérias renais. Os pulmoes mostravam dreas
vinhosas de condensagao do parénquima, de formato triangular
aos cortes. Havia sinais de congestao visceral generalizada,
além de ascite (700 ml) e derrame pleural bilateral (200 ml
em cada hemitérax).

O exame histolégico demonstrou actimulo de material
mucéide na tdnica média em toda a aorta, além de ruptura
focal de fibras elasticas na lesao deprimida descrita na aorta
abdominal (Figura 7). O estudo anatomopatolégico da lesao
cavitada peri-adrtica revelou inflamagdo mista, com restos
celulares necréticos e polimorfonuclares neutréfilos, em meio a
fios de sutura e outros materiais sintéticos (Figura 8). A pesquisa
de bactérias e de fungos foi negativa neste local. A valva aértica
mostrava espessamento fibroso de sua borda. Havia congestao
passiva cronica visceral, com necrose centrolobular hepética; as
lesdes vinhosas pulmonares correspondiam a infartos recentes.
(Dra. Vera Demarchi Aiello)

Diagnésticos anatomopatologicos

— Estado pds-correcao cirtirgica de disseccao aguda da
aorta ascendente

— Lesdo cavitada peri-adrtica com reagao inflamatéria
mista, sem identificacdo de agentes infecciosos

- Dissecgao intramural localizada em aorta abdominal
— Insuficiéncia valvar aértica

— Infartos pulmonares recentes

Causa mortis: Insuficiéncia cardica congestiva com choque
terminal (Dra. Vera Demarchi Aiello)

Comentarios

A dissecgdo adrtica é uma doenga grave, que costuma
estar associada a hipertensao arterial sistémica e tem como
achado morfolégico a delaminagdo da parede do vaso,
com orificio intimal dito “de entrada” localizado em geral
na aorta ascendente, e criagdo de uma falsa luz. Esta pode
estender-se até a tdnica adventicia e chegar a ruptura, com
sangramento macigo para uma cavidade (pericardica, pleural
ou abdominal). Quando a dissecgao ndo se rompe, em geral
existe um orificio chamado de “re-entrada”, localizado mais
distalmente na luz adrtica, em geral na aorta descendente.

Histologicamente nota-se a presenga de actimulos de
glicosaminoglicanos na tdnica média, por vezes sob forma
dos chamados “lagos mucéides”,"* além da rarefagao e
fragmentacgao de fibras eldsticas e diminuicdo de colageno
no tergo externo da parede adrtica, levando a fraqueza desta
parte da parede.

Além da ruptura, sdo complicagdes a isquemia de mdltiplos
6rgaos pelo roubo de fluxo na falsa luz e a insuficiéncia da
valva adrtica, por desabamento de sua insergdo quando o
orificio de disseccao estd nas proximidades.

No caso em questao, a dissecgao se limitava a aorta
ascendente, que foi substituida por tubo sintético.
Apesar de existir referéncia a valvoplastia adrtica na cirurgia,
o paciente evoluiu com insuficiéncia cardiaca congestiva,
provavelmente em conseqiiéncia da insuficiéncia valvar
remanescente, esta ndo detectada ao ecocardiograma
possivelmente por alteragoes hemodinamicas (paciente em
choque). Este quadro foi o responsavel pela ma evolugao
pos-operatéria tardia.

Arq Bras Cardiol. 2019; 112(2):204-210
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Figura 6 — Aspecto macroscdpico do tubo sintético corrugado que substituui a aorta ascendente. Ao fundo, a valva acrtica (asterisco).

Figura 7 — Fotomicrografia da parede adrtica ao nivel da lesdo deprimida descrita na aorta abdominal. Nota-se ruptura (entre setas) das fibras elasticas (feixes de cor
preta) da tunica média, caracterizando dissecgdo intramural localizada. Coloragdo de Verhoeff para fibras elasticas, aumento da objetiva 5X.

O achado de lesdo cavitada na raiz da aorta, relacionada as  significar infecgdo local, porém nao detectamos microorganismos
suturas e com contetido liquido de aspecto purulento, poderia  histologicamente. (Dra. Vera Demarchi Aiello)
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Figura 8 — Fotomicrografia da parede da leséo cavitada descrita na raiz da aorta. H& acimulos de polimorfonuleares neutréfilos (asterisco), em meio a tecido sintético
e fios de sutura (setas). Coloragéo pela hematoxilina-eosina, aumento da objetiva 10X.
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