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Introducao

A calcificagdo caseosa do anel mitral é uma lesao cardiaca
nao neoplasica, considerada uma variante da calcificagdo do
anel mitral que deve ser suspeitada quando massas cardiacas
sdo detectadas por ecocardiograma, radiografia de térax
ou outros estudos radiolégicos.™ A maioria dos paciente
é assintomatica, mas ja foram descritos sinais e sintomas
de insuficiéncia mitral, embolizagao sistémica e bloqueios
atrioventriculares.’> O diagndstico é confirmado pelo exame
anatomopatoldgico e o progndstico é bom. Aqui, apresentamos
um caso de calcificagao caseosa do anel mitral diagnosticado
apds a andlise patoldgica do coracao explantado.

Relato de caso

Um homem de 35 anos, com diagnéstico de insuficiéncia
cardfaca (classe Ill da New York Heart Association) secundaria
a cardiopatia reumatica foi admitido em um hospital
universitdrio pablico tercidrio para transplante cardiaco. Ele
vinha tendo internagdes recorrentes por insuficiéncia cardiaca
cronica. Ao exame fisico, apresentava edema de membros
inferiores, deslocamento lateral do batimento apical, ritmo
cardiaco irregular, presenca de terceira bulha e sopro sistélico
e mesodiastolico precoce no apice do coragao. A radiografia
de térax revelou lesao hiperdensa localizada no coragao
junto a vélvula mitral (Figuras 1 e 2). O ecocardiograma
transtoracico realizado trés anos antes do transplante cardiaco
revelou aumento dos atrios direito e esquerdo, bioprétese
mitral normal e insuficiéncia valvar aértica. O ecocardiograma
transtordcico realizado dois meses antes do transplante
mostrou aumento de atrios e ventriculos, insuficiéncia valvar
mitral bioprotética moderada e insuficiéncia e estenose
valvar aértica moderada (dados nao mostrados). Nao foram
observadas lesoes calcificadas ao redor do anel valvar mitral
em nenhum dos dois ecocardiogramas.
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Aos 15 anos, o paciente passou por uma troca valvar
mitral por bioprétese para tratamento da doenga valvar mitral
reumdtica, necessitando de duas reoperagdes subsequentes
(aos 21 e 23 anos). Nos Gltimos trés anos, apesar da terapia
médica otimizada, sua fungao cardiaca se deteriorou
continuamente. Nao havia outras comorbidades em sua
histéria médica pregressa.

Os achados laboratoriais mostraram reducao da funcao renal
(creatinina sérica de 3,0 mg/dL e taxa de filtragao glomerular
estimada de 25,7 mL/min/1,73m?). O eletrocardiograma
revelou fibrilacdo atrial.

A principal hipdtese diagnéstica foi insuficiéncia cardiaca
avangada causada pela disfuncao valvar da bioprétese mitral.
Para uma massa cardiaca visualizada na radiografia, algumas
possibilidades foram consideradas: calcificacao do anel mitral,
mixoma calcificado, outras neoplasias ou pseudoneoplasias
cardiacas, abscesso cardiaco, tuberculose, tumor amorfo
calcificado ou vegetagoes valvares calcificadas. O diagnéstico
preciso é obviamente essencial para o tratamento adequado.

Figura 1 - Radiografia de torax - vista pésteroanterior. Coragdo
aumentado. Junto a valva mitral, h4 uma lesdo oval hiperdensa (setas
vermelhas) medindo cerca de 3,5cm x 2,0cm. O sinal de dupla densidade
(seta azul) e a elevagéo do brénquio esquerdo (seta amarela) indicam
aumento do étrio esquerdo. O recesso costodiafragmatico esquerdo
estd obliterado (seta preta), e uma linha calcificada é observada no
hemitdrax esquerdo, aparentemente ao longo da pleura (seta branca).
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Manejo e diagnostico

Dada a insuficiéncia cardiaca progressiva, o paciente foi
submetido a transplante cardiaco. Durante os primeiros dias
de pés-operatério do paciente, instabilidade hemodinamica
grave e insuficiéncia cardiaca aguda sugeriram rejeigao
primaria do enxerto. Apesar da intervengdo farmacolégica
para disfuncao primaria do enxerto, o paciente veio a 6bito
trés dias ap6s o transplante cardiaco.

O coragao explantado pesava 515 gramas e media 10,5 x9,5
x 8,0 cm. Todas as quatro cdmaras estavam significativamente
dilatadas. Uma valva bioprotética estava presente no orificio
atrioventricular esquerdo; as outras trés valvas eram nativas,
incluindo uma valva aértica mista estenética e regurgitante,
mostrando fusdo e encurtamento dos folhetos, altamente
sugestivos de cardiopatia reumatica. Na porcao anterior do
miocardio, na juncao atrioventricular esquerda, havia uma
massa oval, amarelo-acinzentada, medindo 3,3 x 2,3 cm,
com bordas bem definidas e regulares e calcificagao periférica
fina. Apés o coragao ter sido seccionado, observou-se o
vazamento de uma pequena quantidade de contetido pastoso
(semelhante ao caseum) (Figura 3). Microscopicamente, a
lesdo estava envolta por tecido fibrético com depésitos de
célcio, infiltrado leve de células mononucleares e células
gigantes multinucleadas periféricas. No centro da lesao havia
abundante material amorfo e basofilico (Figura 4). Todos esses
achados sdo compativeis com calcificagcdo caseosa do anel
mitral (CCAM). No miocardio do ventriculo esquerdo havia
poucos e pequenos agregados de macréfagos e linfécitos,
sugestivos de nddulos de Aschoff.

Discussao

A calcificagao do anel mitral (CAM) é uma lesao cronico-
degenerativa que acomete principalmente individuos idosos, e
principalmente mulheres e pacientes com doenca em estagio
terminal ou anormalidades no metabolismo do célcio."?
Geralmente assintomdtica, a CAM é comumente identificada
através do ecocardiograma. A calcificagdo caseosa do anel
mitral (CCAM) é uma variante rara da CAM, representada
por uma massa intramiocardica redonda contendo abundante
material pastoso ou espesso, constituido por acidos graxos,
colesterol e cdlcio;'** raramente a lesdo parece surgir do
folheto da valva mitral.> Também geralmente assintomética
e mais prevalente em idosos, pode-se suspeitar de CCAM
pelo ecocardiograma, que mostra uma massa com bordas
distintas e drea ecolucente central, sugestiva de liquefagdo na
regido do anel mitral.** No presente caso, nao houve suspeita
clinica de CCAM.

Nos exames de ecocardiografia, a CCAM é vista em 0,04%
a 0,07% da populacao geral e em 0,06% dos pacientes com
CAM.>7 Sua etiopatogenia é amplamente desconhecida.
Consideramos a doenga reumatica concomitante em nosso
paciente como mera coincidéncia.

Na maioria dos pacientes, a lesdao é clinicamente
assintomdtica. Quando presentes, os sinais e sintomas
mais comuns estao relacionados a insuficiéncia mitral.* No
presente caso, é dificil atribuir as manifestagdes clinicas
a CCAM, pois muitas delas poderiam ser claramente
explicadas pela insuficiéncia cardiaca causada pela doenca
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Figura 2 - Radiografia de torax — vista lateral. A lesdo cardiaca
hiperdensa (setas vermelhas) e a linha pleural calcificada (setas
brancas) sdo visiveis.

Figura 3 - Visdo macroscdpica da lesdo. Coragdo explantado com lesdo
de borda parcialmente regular medindo 3,3 x 2,3 cm (setas brancas).
O contetdo da lesdo tem aspecto pastoso e semelhante a giz, e foi
minimamente descolado durante a secgdo do espécime cardiaco.
E circundado por uma cépsula fibrética sem continuidade com a
cavidade ventricular.

reumatica e fibrilacao atrial. Nos pacientes assintomdticos, um
ecocardiograma incidental pode levantar a suspeita. Em nosso
paciente, dois ecocardiogramas nao foram capazes de detectar
alesao. Em alguns pacientes, o diagndstico € feito na autdpsia*
ou em um coragao explantado, como observado neste caso.

O diagnéstico de calcificagdo caseosa do anel
mitral é estabelecido pelo exame anatomopatolégico.
Macroscopicamente, a CCAM é uma lesao arredondada
com bordas distintas e uma drea central contendo material
caseoso, variando em tamanho de 1,5 a 4,0 cm.® Em geral,
é encontrado ao redor do anel mitral. Histologicamente,
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Figura 4 - Visdo microscépica da lesdo — Hematoxilina & eosina,
aumento de 200x. O tecido fibrético da cdpsula (C) é mostrado a
esquerda, com depdsitos de calcio (setas pretas). Amplo material
amorfo e basofilico é visto a direita.

a lesdo contém uma camada fibrosa de tecido conjuntivo
com depésitos de calcio, células mononucleares inflamatérias
e células gigantes multinucleadas circundando um material
amorfo abundante.

Os diagnosticos diferenciais mais importantes incluem
mixoma cardiaco, geralmente mével, pedunculado e
localizado ao longo do septo interatrial, abscessos e
pseudoaneurismas, cujo contetido, embora pastoso, carece
de depésitos de calcio e tumor amorfo cardiaco calcificado,
uma lesdo constituida por tecido fibroso colagenoso denso
com nédulos de célcio, sem constituinte pastoso.” '

A abordagem terapéutica, em geral conservadora, é
pautada pelas implicagbes clinicas. Em pacientes com
insuficiéncia mitral, a cirurgia cardiaca é indicada.” Além de
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ser uma intervengdo curativa, o procedimento cirdrgico é o
melhor método de obtencao de amostras para o diagndstico
morfolégico. As vezes, a lesdo regride espontaneamente.*
O prognostico, geralmente bom, depende do tamanho da
lesao, sua localizagdo e padrao de crescimento.
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