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Caso 2/2004 - Dor toracica seguida de parada cardiaca com atividade cardiaca sem

pulso, em homem de 34 anos portador de hipertensao pulmonar secundéaria a
persisténcia do canal arterial. (Instituto do Coracdo do Hospital da Clinicas da FMUSP)

Luciano Ferreira Drager, Luiz Alberto Benvenuti

Sao Paulo, SP

Homem de 34 anos de idade procurou atendimento médico
em razao de dor em hemitérax esquerdo, irradiada para membro
superior esquerdo e palpitacdes taquicéardicas.

Aos 17 anos de idade (fev 1984) foi encaminhado ao Hospital
por ser portador de cardiopatia. Encontrava-se assintomatico, e
sabia ser portador de sopro cardiaco diagnosticado aos 4 anos de
idade. O paciente havia nascido de parto normal e negou infec¢des
respiratdrias de repeticdo ou cianose.

O exame fisico, na ocasido, revelou peso de 42,5 kg, altura
de 152 cm, fregliéncia cardiaca de 70 bpm e presséo arterial de
110/60 mmHg. O exame dos pulmdes foi normal. O exame do
coragao revelou hiperfonese de 12 bulha em area trictspide, hiper-
fonese de 22 bulha em area pulmonar, e sopro sistélico suave na
borda esternal esquerda na altura dos 4° e 5° espacos intercostais
esquerdos e sopro diastélico suave na mesma localizagéo. O figado
foi palpado sob o rebordo costal direito. O eletrocardiograma mos-
trou sobrecarga de camaras direitas. A radiografia de térax revelou
cardiomegalia moderada (++/4+) com aumento dos hilos pulmo-
nares. O hemograma apresentou hematécrito de 56%.

Foram feitos os diagnésticos de hipertensao pulmonar e insu-
ficiéncia da valva pulmonar de etiologia a ser esclarecida.

O ecocardiograma (9/3/84) revelou espessura do septo inter-
ventricular de 10mm e da parede posterior do ventriculo esquerdo
de 9mm. O didametro diastélico do ventriculo esquerdo foi 44mm
e ossistélico 29mm; a fracdo de encurtamento foi 34%. O diame-
tro da aorta foi 40mm, do atrio esquerdo 34mm e do ventriculo
direito 28mm. As valvas atrioventriculares eram normais e havia
sinais de hipertensao pulmonar com insuficiéncia de valva pulmonar.
A movimentacao do ventriculo esquerdo foi normal e havia hipo-
contratilidade difusa e moderada do ventriculo direito.

Indicado cateterismo cardiaco, (16/1/85) o qual revelou: per-
sisténcia de canal arterial, hipertensdo pulmonar com hiperre-
sisténcia; insuficiéncia de valva pulmonar discreta e auséncia de
fluxos significativos entre circulagao pulmonar e sistémica. A rela-
¢éo do fluxo pulmonar/fluxo sistémicofoi 1. Os valores das pressoes,
saturagao de O, e resposta a administracéo de nifedipina no tronco
pulmonar encontram-se na tabela I.

Aventriculografia por radiosétopos com o emprego de hemécias
marcadas por pirofosfato de Tc99™ revelou tempo de transito pul-
monar de 7s. Havia dilatacao discreta do ventriculo direito, que
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apresentava hipocinesia acentuada, fragéo de ejecao de 26%. O
ventriculo esquerdo demonstrou hipocinesia apical e a fragéo de
ejecao de 53%.

Na evolugao (1990), o eletrocardiograma revelou sobrecarga
ventricular direita (fig.1).

Novo ecocardiograma revelou atrio direito dilatado, e ventri-
culo direito também dilatado e hipocinético. O atrio e o ventriculo
esquerdos foram considerados normais. Com o emprego do Doppler,
foram diagnosticados hipertenséo pulmonar e canal arterial pérvio.

O paciente evoluiu com cansacgo aos grandes esforgos até
abril/1997, quando passou a apresentar episédios de intensificagcdo
dos sintomas, e maior desconforto: dispnéia aos pequenos esforcos,
leve cianose e edema de membros inferiores.

Nessa época, o hematécrito foi 65%. Diagnosticada acentua-
¢ao da hiperglobulia, e indicada hemodiluicao, com sangria de
300 mL. Aintervengao foi necessaria outras vezes, quando ocorria
piora do quadro clinico e 0 hematdcrito superava 62%. Com essas
intervengdes, associadas ao uso de acido acetilsalicilico 200 mg
e 40 mg de furosemida, houve melhora dos sintomas até 1999,
quando acentuaram-se as crises de dispnéia, tornando-se mais
frequientes.

Aradiografia de térax, na ocasido, revelou cardiomegalia acen-
tuada (++++/4+).

O cansago tornou-se mais intenso e o paciente mais limitado
aos esforgos habituais, nos periodos intercriticos.

Procurou atendimento médicoem 13/5/2001 (16h e 30min)
com gueixa de dor no dorso do hemitérax esquerdo com irradia-
¢ao para membro superior esquerdo que se iniciara 30min antes,
acompanhada de palpita¢des taquicérdicas, pulsa¢des fortes no
pescoco e piora da dispnéia.

O exame fisico revelou angiectasias disseminadas; ndo havia
cianose. Foram auscultados estertores crepitantes em base pulmo-
nar esquerda; o exame do coracgao revelou sopro sistélico em foco
trictspide, havia ascite que dificultou o exame abdominal.

O eletrocardiograma (13/5/2001) revelou ritmo sinusal, fre-
quéncia cardiaca de 88 bpm, onda P de 0,10s, intervalo PR de
0,16s, SAP +60° para frente, QRS de 0,10s, SAQRS +120°
parafrente, ondas T invertidasemV, eV, (fig. 2).

O hemograma revelou 8100000 hemécias/mm3, 19,2 g/dL
de hemoglobina, 62% de hematécrito, VCM de 77 mm3, CHCM
de 31g/dL; 6900 leucécitos por mm?(70% neutréfilos, 19 eosi-
néfilos, 1% baséfilos, 19% linfocitos e 9% mondcitos); 161000
plaquetas por mm?. A taxa sérica de uréia foi 114 mg/dL e de
creatinina 1,1 mg/dL.

Algumas horas apés a internacéo apresentou parada cardior-
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Tabela | - Dados do estudo hemodinamico

Cavidade Presses Pressoes Saturacao
(mmHg) (mmHg) 0,(%)

Vaso repouso Nifedipina
Veia Cava inferior - - 774
Atrio direito 12/10/10 %7 77
Ventriculo direito 153/-10/15 143/-17/24 77
Artéria pulmonar 111/75/87 137/73/%4 78,5
Atrio esquerdo 13/14/10 10/11/7 95,1
Ventriculo esquerdo 138/-11/12 122/-17/9 95,1
Aorta 113/72/86 131/72/%2 95,1
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Fig. 1 —Ritmo sinusal; sobrecarga ventricular direita.
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Fig. 2—Ritmo sinusal; sobrecarga atrial direita, sobrecarga ventricular direita,
sugerindo pressao sistélica semelhante a sistemica.

respiratéria, com atividade elétrica sem pulso. Inicialmente respon-
deu as manobras de ressuscitacdo e a administracao de adrenalina.
Houve recorréncia da parada cardiaca refratéaria as medidas de
ressuscitacéo e o paciente faleceu (19h e 50min).

Discussao

Aspectos clinicos

Trata-se de paciente jovem, do sexo masculino, com quadro
de dor em hemitérax esquerdo e irradiagéo para membro superior
ipsilateral, acompanhado de palpitacdes taquicardicas e dispnéia.
Era portador de uma cardiopatia congénita diagnosticada por volta
dos 17 anos de idade e a despeito da identificacao de sopro cardiaco
desde os 4 anos de idade, permaneceu sem qualquer tipo de
tratamento. Evoluiu com hipertensao pulmonar, sintomas progres-
sivos de dispnéia, cianose e edema de membros inferiores. Por
diversas ocasides procurou atendimento médico por piora do quadro
clinico, sendo que apds uma exacerbac¢ao dos sintomas aos 34
anos, evoluiu com parada cardiorrespiratéria em atividade elétrica
sem pulso, refratéria as medidas de ressuscitacao, falecendo poucas
horas ap6s sua admissao hospitalar.

Pelo menos dois pontos neste caso clinico merecem ser desta-
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cados. A dor toracica constitui uma das queixas mais frequentes
em Unidades de Emergéncia!, sendo uma apresentacao clinica
comum de inlmeras doengas, muitas delas consideradas ameaca-
doras a vida, tal qual ocorre no infarto agudo do miocardio e na
dissecgao de aorta. No Brasil, em uma casuistica da Unidade de
Emergéncia do InCor, este sintoma foi responséavel por cerca de
12,3% de todos os atendimentos?. Dados americanos mostram
que aproximadamente 5 milhdes de pessoas, anualmente, procu-
ram as Unidades de Emergéncia com queixa de dor téracica,
levando a um custo de mais de 6 bilhdes de délares®. Apesar de
nao ser infrequente uma apresentacao clinica inespecifica da dor
toracica, sua caracterizagdo com relacao a localizagao, irradiacéo,
duracéo, fatores de melhora e piora, relagdo com esforcos e sinto-
mas associados, podem fornecer subsidios para um raciocinio clinico
direcionado para cada paciente, limitando as possibilidades diag-
nosticas e favorecendo uma escolha adequada de exames, trata-
mento e consequente otimizacéo de custos hospitalares®. Particu-
larmente para avaliagéo de insuficiéncia coronariana, mais do
que qualquer outra doenca cardiaca, uma detalhada anamnese é
essencial para o diagnéstico®. Entretanto, o diagnéstico de insufi-
ciéncia coronariana ndo parece ser o mais provavel para o paciente
em questao. Apesar da dor iniciar em hemitérax esquerdo e irra-
diar-se para membro superior esquerdo, padrao que pode ser com-
pativel na insuficiéncia coronariana, esta nao é a localizacao consi-
derada mais tipica do sintoma®. Além disto, ndo ficou caracterizado
se houve desencadeantes para o sintoma, tais como esforgos nem
fatores de piora ou melhora, tais como a inspiragéo ou o repouso
por exemplo. Ha relato apenas que iniciou de forma stbita e foi
acompanhado de sintomas, como palpitagdes taquicardicas e piora
dadispnéia. O paciente era jovern, ndo sendo mencionado qualquer
outro fator de risco além do sexo masculino. Dentre as causas de
doenca coronariana isquémica de origem néo aterosclerética’,
sao descritos casos isolados de pacientes com hipertensao pulmonar
em que adilatacdo do tronco de artéria pulmonar poderia gradual-
mente comprimir a artéria descendente anterior, levando a sinais
de angina®®, porém seu carater geralmente é progressivo, ao con-
tréario do quadro clinico apresentado. Seguindo-se 0 mesmo racioci-
nio e avaliando dados do exame fisico, eletrocardiograma e radiogra-
fia de térax, podemos dizer que algumas doengas aqui tornam-se
menos provaveis, tais como aneurisma e dissecgao de aorta (a
dor ndo é caracteristica, o exame fisico ndo fornece achados
sugestivos, a média de incidéncia da disseccao esté entre a62e
72 décadas de vida'®, ndo ha relato de hipertenséo ou aterosclerose
e nem caracteristicas clinicas sugestivas de sindrome de Marfan);
pericardite (dor, ausculta e achados ao eletrocardiograma néo
caracteristicos); estenose aértica (ausculta ndo é tipica, ndo ha
histéria de sincope ou outros achados), prolapso da valva mitral
(ausculta ndo é sugestiva); espasmo e refluxo esofagico (dor nao
caracteristica); pneumotérax (ausculta e semiologia respiratéria
nao sao compativeis); dor osteomuscular (geralmente néo esta
associada a outros sintomas, nao ha relato de piora a movimenta-
¢ao ou palpacdo); sindrome do desfiladeiro toracico (a dor nao é
caracteristica e nao ha histéria de trauma); entre outros.

O segundo ponto a ser destacado neste caso diz respeito ao
curso da histéria natural das doengas. Observamos que o pacien-
te tem o diagnéstico de sopro cardiaco desde os 4 anos de idade,
sendo que sé foi encaminhado para investigagcao por volta dos 17
anos. A avaliagéo do sopro cardiaco na infancia constitui um desafio
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para o médico, particularmente o pediatra, em diferenciar as ca-
racteristicas dos sopros funcionais, de evolucao benigna, dos sopros
cujo substrato anatdbmico seja uma determinada cardiopatia. Esta
diferenciagéo tem implicagdes prognésticas totalmente distintas,
podendo determinar um desfecho desfavoravel quando nédo reconhe-
cemos precocemente uma doenga cardiovascular congénita. Sabe-
mos que nas cardiopatias congénitas que cursam com aumento
do fluxo pulmonar, o consequente desenvolvimento de hipertensao
daquele territério, pode limitar as estratégias terapéuticas, onde
a correcdo cirlrgica tardia pode levar a faléncia ventricular direita,
baixo débito cardiaco e ébito.

Na analise do exame fisico, um importante achado esta na
ausculta cardiaca. A hiperfonese de 12 bulha em area tricUspide,
hiperfonese da 22 bulha em area pulmonar e a caracteristica dos
sopros auscultados (sopro sistélico suave em decorréncia da dilata-
¢ao da artéria pulmonar e o sopro diastélico da insuficiéncia pul-
monar denominado sopro de Graham Steele), ocorrem como con-
sequéncia ao hiperfluxo e aumento das pressdes de artérias pulmo-
nares e de camaras direitas. Esta ausculta é compativel com o
diagnéstico de hipertensao pulmonar, ndo sendo contudo um acha-
do de uma doenca especifica, porém sugestivo de hipertensao
pulmonar grave.

Apesar do relato do cateterismo mostrando a presenca de
persisténcia do canal arterial, em que o sopro dito continuo é
caracteristico da doenga, deve-se ter em mente que, em presenca
de hipertensao pulmonar, esta ausculta pode ser alterada!l. Até
mesmo um canal arterial grande pode ter uma ausculta silenciosa
se hd um equilibrio das pressdes pulmonares e sistémicas, resultan-
do em um pequeno ou mesmo ausente shunt esquerda-direita.

Aincidéncia de persisténcia do canal arterial tem sido esti-
mada em 1:2000 a 1:5000 nascimentos. Consequéncias fisiol6-
gicas deste defeito dependem do grau de shunt esquerda-direita,
que é determinado pelo tamanho do canal e das diferengas entre
aresisténcia vascular sistémica e pulmonar!2. Um pequeno canal
acompanhado por um shunt discreto ndo causa alteracdes hemo-
dinamicas significativas, porém pode predispor a endarterites. Por
outro lado, um grande canal pode causar inicialmente uma sobre-
carga de volume ventricular, com uma progressiva elevacao na
pressao da artéria pulmonar e aumento da resisténcia que pode
tornar-se irreversivel.

Os achados do eletrocardiograma —sobrecarga de camaras
direitas - cardiomegalia e 0 aumento dos hilos pulmonares a radio-
grafia de térax, bem como a presenca de sinais de hipertensao
pulmonar com insuficiéncia de valva pulmonar, reforcam o diagnds-
tico de hipertensao pulmonar. As alteragées hematoldgicas descri-
tas, caracterizadas por hiperglobulia, sdo consideradas mecanismos
adaptativos da hipdxia cronica promovida pela hipertenséo arterial
pulmonar.

Aventriculografia por radioisétopos com o emprego de hema-
cias marcadas por pirofosfato de Tc 99m constitui um método
auxiliar para a avaliagao da fungao ventricular. Através da técnica
de primeira passagem do radiofarmaco pelas camaras, é possivel
quantificar a fungao dos ventriculos direito e esquerdo, independen-
temente!3. O transito pulmonar é calculado entre as diferencas de
pico de concentragdo do radiofarmaco entre os ventriculos direito
e esquerdo, cujo tempo normal esta entre 6 a 8s. Pela fracdo de
ejecao estimada de ventriculo direito de 26%, habitualmente seria
esperado para este paciente um aumento do transito pulmonar,

fato que nao ocorreu, o que pode acontecer por diversas razdes,
entre elas a quantidade de radiofarmaco injetada, a presenca de
arritmias ou mesmo a presenca de algum shunt esquerda-direita
que pudesse transmitir a radiofarmaco diretamente para as cama-
ras esquerdas’*.

Define-se a hipertenséo pulmonar como a consequéncia he-
modinamica de progressivas alteracdes vasculares, de etiologia
variada, que ocorrem no territério pulmonar?s. Quantitativamente,
é definida quando a medida da pressao da artéria pulmonar sistélica
for > 30 mmHg e a pressdo média > 25 mmHg, estando a
resisténcia pulmonar em geral acima de 3 unidades Wood/m2 de
superficie corpéreat®. O surgimento da hipertensao pulmonar neste
caso foi secundario a cardiopatia congénita descrita—persisténcia
do canal arterial. Do ponto de vista fisiopatolégico, o espessamento
da tlnica média € uma resposta da parede das artérias a elevacao
cronica da pressao, com aumento de musculo liso e desenvolvimen-
to de camada bem definida de células musculares em arteriolas
até entdo ndo muscularizadas!®. A hipertrofia e hiperplasia das
células muscular € acompanhada de producéo de apreciaveis quan-
tidades de proteinas extracelulares e a disfuncéo endotelial parece
ter um papel critico na patogénese da vasoconstricdo cronical’.

Na avaliagao da hipertensao pulmonar, o cateterismo cardia-
co com medidas de pressées em camaras direitas, constitui um
método diagndstico Util na quantificagdo e avaliagéo terapéutica.
Um aumento no contelido de oxigénio da artéria pulmonar maior
que 0,5ml/dl ou um aumento na saturagéo maior que 4-5% em
relacdo ao ventriculo direito, indica um shunt esquerda-direita
significativo'®.

A andlise das medidas das pressdes da tabela merecem algu-
mas consideracdes: Observa-se que faltam alguns dados que permi-
tem sua correta interpretagéo. Nao esté claro se o cateterismo
foi realizado em ar ambiente ou com oxigénio a 100%; néo estéo
explicitadas a saturagéo e as medidas nas duas condi¢des (repouso
e com nifedipina); ndo ha relato de coleta sangue de aorta descen-
dente para avaliacédo de possivel inversédo do shunt. Contudo, um
dado que pode sugerir a inversao deste Gltimo consiste na diferenca
na saturacéo de O, entre o ventriculo esquerdo e a artéria pulmonar.
Em condi¢Bes de shunt esquerda-direita pela persisténcia do canal
arterial, eram esperadas saturagdes de oxigénio bem préximas, o
que nao foi detectado neste caso.

Feitas estas ressalvas, e se considerando que as medidas foram
realizadas em ar ambiente, o calculo do fluxo e das resisténcias,
sistémica e pulmonar, baseadas na Lei de Pouseuille’® mostram:

Repouso - fluxo pulmonar (QP) =4 1/min Fluxo sistémico =
3,6 I/min Relagéo 01; resisténcia vascular pulmonar (RVP)=19
unidades Woods; resisténcia vascular sistémica (RVS)= 20 uni-
dades Woods Relagao (1. Apés nifedipina - resisténcia vascular
pulmonar (RVP)=21,7 unidades Woods; resisténcia vascular sis-
témica (RVS)= 22,3 Woods Relagéo O1.

Para um teste ser considerado positivo para hiperreatividade
ap6s o uso de vasodilatador, tem que ocorrer queda de 25% da
pressao sistélica da artéria pulmonar e aumento de pelo menos
2mmHg da pressao capilar pulmonar (aqui estimada como préxima
2 pressdo média de atrio esquerdo). Isto ndo ocorreu neste exame,
confirmando que o paciente apresentava uma hipertenséo pulmo-
nar grave com hiperresisténcia pulmonar e auséncia de fluxos
significativos entre a circulacao pulmonar e sistémica, fazendo
com que uma abordagem cirlirgica fosse de alto risco, com grande
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chance de faléncia aguda do ventriculo direito, incapacidade de
manter o débito cardiaco e ébito, como ja mencionado. Com as
consideragOes realizadas acerca das limitagbes das medidas dispo-
niveis do cateterismo, o padrao é compativel com hipertenséo
pulmonar grave, com inversao do shunt esquerda-direita, caracte-
rizando a sindrome de Eisenmenger.

Portanto, o tratamento da hipertensao pulmonar neste caso,
limitou-se ao tratamento clinico com antiagregantes plaquetérios
e diuréticos, além de hemodiluigdo para diminuir a hiperglobulia.
Outra opgdo que poderia ter sido utilizada, como substituto ao
antiagregante plaquetario, seria o uso de anticoagulante oral, pois
é comum estes pacientes cursarem com trombose cronica de
artéria pulmonar.

Observou-se na evolugdo a piora dos sintomas, a despeito das
varias hemodilui¢des realizadas. No dia da admissao em que se
apresentou com dor em hemitérax esquerdo, o paciente encon-
trava-se bastante dispnéico, com sinais de faléncia de ventriculo
direito (ascite), hipergloburico e bastante desidratado (uréia de
114 ecreatininade 1,1 mg/dl).

Dentre as possibilidades diagnésticas e pela prevaléncia da
doenca nestas circunstancias, a hipétese de trombose pulmonar
deve ser considerada como a principal suspeita para a insuficiéncia
respiratéria e parada em atividade elétrica sem pulso, mecanismo
normalmente encontrado de parada cardiorrespiratéria na trombose
pulmonar. Pela presenca de hiperglobulia e desidratacéo, o trom-
boembolismo pulmonar também é um diagndstico possivel. Outro
diagnéstico que pode surgir como complicagéo possivel na evolu-
¢do da persisténcia do canal arterial é o aneurisma da artéria
pulmonar, que pode cursar com ruptura ou mesmo dissecgao?®,
levando aum quadro de apresentagéo clinica semelhante ao descri-
to, com choque e morte slbita.

Em suma, trata-se de um paciente com persisténcia do canal
arterial com evolugédo natural da doenga, apresentando hiperten-
sdo pulmonar progressiva, sinais de hiperresisténcia pulmonar e
auséncia de fluxos significativos entre a circulagao pulmonar e
sistémica, que apresentou quadro de dor toracica sibita, piora da
dispnéia e palpitagdes taquicérdicas em vigéncia de hiperglobulia
e desidratagao, substratos suficientes para a hiperviscosidade e
surgimento de trombose pulmonar, com insuficiéncia respiratéria
aguda e parada cardiorespiratéria em atividade elétrica sem pulso.
Apesar de menos comum, a hipétese de aneurisma da artéria
pulmonar cursando com as complicagdes descritas de ruptura e
dissecgao, ndo pode ser descartada.

(Dr. Luciano Ferreira Drager)

Hipétese Diagnéstica - Hipertenséo pulmonar secundéria a
persisténcia de canal arterial; sindrome de Eisemenger.
Hipéteses diagndsticas para a causa mortis- 1) trombose
pulmonar maciga; 2) tromboembolismo pulmonar; 3) aneurisma
da artéria pulmonar com ruptura ou dissecgéo.
(Dr. Luciano Ferreira Drager)

Necropsia
A abertura do saco pericardico evidenciou discreto derrame

hemorréagico. O exame externo do coragao revelou intensa dilata-
¢ao da artéria pulmonar, que mediu 5,0cm de didmetro externo,
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configurando aneurisma (fig. 3). Havia sufusdo hemorréagica na
adventicia da artéria pulmonar e da raiz da aorta, ndo sendo porém
caracterizada ruptura completa da parede vascular. O canal arterial
estava patente, apresentando luz ampla, medindo 1,6 cm de dia-
metro externo (fig. 3). A abertura da artéria pulmonar evidenciou
placas ateroscleréticas elevadas na superficie intimal e solucédo
de continuidade longitudinal, tortuosa, com areas de dissecgao
aguda da parede, atingindo o plano valvar (fig. 4). Havia ainda
acentuada hipertrofia do ventriculo direito do coragéo, acompanha-
da de dilatagdo moderada da cavidade; persisténcia da veia cava
superior esquerda, drenando no seio coronariano; area focal de
espessamento esbranquicado da clspide septal da valva triclspide,
com firme aderéncia ao septo ventricular, caracterizando provavel
cicatriz de fechamento espontaneo de comunicagzo interventricular.

I

[ 3
Fig. 3—Visao anterior dos vasos da base do coragéo. Note o grande didmetro da
artéria pulmonar (AP), comparada a aorta (Ao), caracterizando-se a presenca de
aneurisma. O canal arterial esta patente, podendo ser visto externamente (CA).

Fig. 4 — A artéria pulmonar aberta evidencia placas ateroscleréticas elevadas
(asterisco) e solucdo de continuidade tortuosa da parede, com éreas de dissec-
¢ao aguda (setas). VP indica a valva pulmonar.
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Avalva aértica era trivalvulada e ndo havia coarctacéo do arco
adrtico. O exame histolégico das areas de solugédo de continuidade
da artéria pulmonar confirmou o diagnéstico de dissec¢do aguda
da parede, havendo clivagem no terco externo da camada média,
que exibia areas de intensa degeneragao mucdide e fragmentagao
das fibras elasticas (fig. 5). A histologia pulmonar demonstrou a
presenca de arteriolas com proliferacéo intimal suboclusiva ou
oclusiva, notando-se focalmente a presenca de leses plexiformes
(fig. 6). Outros achados significativos na necrépsia foram congestéo
passiva cronica hepatica, com extensas areas de necrose hemor-
ragica centrolobular; esplenomegalia congestiva, o baco pesando
400g; e ascite composta por 600ml de liquido amarelo-citrino.
(Dr. Luiz Alberto Benvenuti)

Diagnésticos anatomopatolégicos: 1) Cardiopatia congénita
caracterizada por persisténcia do canal arterial e persisténcia da
veia cava superior esquerda drenando para seio coronariano; 2)
hipertensao pulmonar, grau IV de Heath-Edwards; 3) aneurisma
e dissecgao aguda da artéria pulmonar (causa do 6bito).

(Dr. Luiz Alberto Benvenuti)

Comentarios

Interessantissimo caso de aneurisma e dissec¢do aguda da
artéria pulmonar em portador de grave hipertenséo pulmonar secun-
daria a cardiopatia congénita (persisténcia do canal arterial).

A disseccgao da artéria pulmonar é evento raro. Em recente
revisao, descreveram-se 52 casos relatados na literatura médica?'.
Apesar da existéncia de véarias condi¢cdes predisponentes para a
disseccao, em cerca de 75% dos casos a mesma se associa a
hipertensao pulmonar. E interessante notar que dentre os casos
associados a elevagao da pressao arterial pulmonar, em 59% das
vezes a hipertensao é secundaria a malformagdes cardiacas congé-
nitas, particularmente a persisténcia do canal arterial?!, como no
presente caso. Por outro lado, o aneurisma da artéria pulmonar
também esta usualmente associada a hipertensao pulmonar, tendo
sido descrito em vérias cardiopatias congénitas com hiperfluxo
pulmonar, particularmente a persisténcia do canal arterial??. Nos
casos de aneurisma ou dissecgao da artéria pulmonar, € muito
comum o encontro de degeneracdo mucdide e fragmentacao de
fibras elasticas da camada média da artéria, como observado no
atual caso, o que se acredita secundéria a elevacéo da pressao
arterial e fator que leva ao enfraquecimento da parede arterial,
favorecendo a disseccéo e ruptura®??,

Adisseccao aguda da artéria pulmonar apresenta alto indice
de mortalidade, sendo o diagnéstico geralmente feito apenas na
autdpsia. Dos 52 casos revistos recentemente, o diagnéstico foi
feito durante a vida do paciente em apenas 7 casos (14%)'. O

- .l
.
Fig. 5—Corte histolégico da parede da artéria pulmonar demonstrando degene-
racéo mucdide e fragmentacao de fibras elésticas da média (asterisco) e area de
dissecgdo aguda da parede, repleta de hemécias (duplo asterisco). Coloragdo de
Movat, fotografada com objetiva de 5x.

A

) w

Fig. 6—Corte histolégico do parenquima pulmonar evidenciando lesdo plexiforme
em arteriola, caracterizando hipertensao pulmonar grau IV de Heath-Edwards.
Coloracao de Mdiller, fotografada com objetiva de 20x.

ecocardiograma, tomografia computadorizada, ressonancia nuclear
magnética ou arteriografia pulmonar podem auxiliar na elucidagéo
diagnoéstica. O ébito normalmente se da por ruptura completa da
area dissecada, com exuberante hemorragia, o que nao foi observa-
do no presente caso. Existem poucos relatos de reparo cirlirgico
da area agudamente dissecada®?3 e também de evolucdo esponta-
nea satisfatéria sem intervencéo cirdrgica®*.

(Dr. Luiz Alberto Benvenuti)
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