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(Caso 5/98 - Instituto do Coracéio do Hospital das Clinicas - FMUSP)

Homem de 68 anosdeidade, foi encaminhado ao hos-
pital paratratamento cirdrgico deinsuficiénciatriclspide.

Em 1972, o pacientefoi submetido acirurgiadeaneu-
rismadeaortatoréacica. Depoisdaoperacdo, o pacienteteve
boa evolucéo com o tratamento clinico, apresentando
dispnéa aos grandes esforcos.

Em 1990foi hospitalizado emrazéo deanasarca. Foram
diagnosti cadasinsuficiénciadavalvatriclspideefibrilagdo
atrial. A anasarcafoi atribuidaacirrose hepética, seguindo-
setratamentoclinico.

Em 1991 foi submetidoacolecistectomia. A bidpsiahe-
péticatransoperatériarevel ou padrdoinflamatorio modera
do e sinais de congestdo crénica.

Cinco anosap6s(11/8/96) apresentou dor lombar in-
tensa, bilateral edispnéa. Procurou atendimento médico,
tendo sido hospitalizado. Foram prescritos digoxina,
dobutamina, furosemidaediclofenaco. Seguiu-se hipoten-
sdoarterial, oligUriaeelevacdo dataxaséricadecreatinina
para3,5mg/dL.

Transferido paraoutro hospital, ondefoi feito o diag-
nosticodefibrilacio atrial ebloqueioatrioventricular; foi ins-
talado marcapasso provisdrio. A digoxinemiafoi 3,8ng/mL
(normal até2,2ng/mL ). Foi interrompidaaadministracdode
digoxinaeforam administradas dobutaminae dopaminapor
via endovenosa, nitroglicerina por viatransdérmicae
heparina de baixo peso molecular por viasubcutanea. A
hipotensdo arterial foi controladaeafun¢dorenal mel horada.

A endoscopia(12/8/96), revelouvarizesdefinocalibre
em esdfago e gastriteenantemosade moderadaintensidade
em corpo e antro do estdmago.

O exameultra-sonografico do abdome (22/8/96) reve-
lou hepatomegalia, ascite moderada, grande dilatagdo da
velacavainferior eesplenomegaia. Osachadosforam con-
siderados compativel scom hepatopatiacrénicaehiperten-
sdo portal.

A tomografiacomputadorizadado torax edo abdome,
sem uso de contraste, néo revel ou sinaisderoturade aorta
torécicaouabdominal.
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O ecocardiograma(22/8/96), revel ouventricul o esquer-
do(VE) com62mmdediametrodiastdlico, A0mmdesistdlico,
fracBo degecéo de 0,64 eespessurade septointerventricular
10mm; o &trio esquerdo mediu 53mm eo didmetro dasorta
37mm. Haviainsuficiénciatriclspide acentuadaedil atagdo
deétriodireito, queapresentava80mmdediametro. Néohavia
sinaisderoturavalvar, nemdeanomaliade Ebstein. A veia
cavainferior estavaacentuadamentedilatada.

Osexameslaboratoriaisrevelaram 11g/dL de hemo-
globina, 33% de hematdcrito, contagem de leucdcitos de
4.800/mm?, atividade de protrombina52%do controle, taxas
séricasde uréia170mg/dL, de creatinina 1,7mg/dL, de
glicose93mg/dL, dehilirrubinastotais6,1mg/dL, bilirrubina
direta3,9mg/dL eindireta2,2mg/dL , desddio 142mEg/L ede
potéssio 5,1mEg/L . Asreagdessorol dgi cas paradiagnosti-
co dahepatite B foram negativas.

Com o diagnostico deinsuficiénciatriclspide acen-
tuada com grande repercussdo hemodinamica e depois
damelhoradahipotenséo e dafuncéo renal foi encami-
nhado ao INCOR paraestudo hemodinamico, como ava-
liag8o para o tratamento cirdrgico da insuficiéncia da
valvatricuspide.

Oexamefisico (29/8/96), revel ou pacienteem regular
estado geral, hidratado, dispnéico, aciandtico, afebril. Havia
aumento dapressdo venosajugular +++/4+. A frequiéncia
cardiacafoi 88bpm eapressdo arterial 190 x 60mmHg. Os
pulsoseram amplosem artériascarétidas, braquial eradial
esquerdas, ausenteemradia direitaediminuidosemmem-
brosinferiores. O exame dos pulmdes revel ou estertores
crepitantesem ambasashbases. O examedo coragcdorevelou
ritmocardiacoirregular, defibrilagdoatria, ausénciadebu-
Ihasanormaise presencade sopro sistolico +++/4+, embor-
do esternal esquerdo baixo. O figado foi palpado a8cm do
rebordo costal e havia sinais de ascite discreta. Os mem-
brosinferioresapresentavam edema++/4+.

Oédetrocardiograma(ECG) (29/8/96) revel oufibrilacdo
atria comfreqiiénciamédiade90bpm, SAQRS- 30° paratrés.

Osexameslaboratoriai s sdo apresentados natabelal .

O ecocardiograma (30/8/96), revelou VE comdisfun-
céodiscretadediametrodiastdlico 64mm, asstélico47mme
afracdo dedeco 0,60. Haviainsuficiénciamitral moderada.
Oventriculodireito (VD) eradilatado (32mm) edifusamente
hipocinético. A valvatriclspide estava espessada e com
acentuadainsuficiéncia. N&o foramvisualizadossinaisde
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Tabela I - Exames laboratoriais, ultima internac¢io
Exame/Datas 29/8/96 6/9/96 29/9/96
Hemécias mm® 3.200.000 3.500.000 2.600.000
Hemoglobina g/dL 10,1 11 8,1
Hematécrito % 30 33 25
Leucécitos/mm? 4.400 5.900 4.200
Bastonetes % 1 4 7
Segmentados % 70 81 68
eosindfilos % 1 1 0
linfécitos % 25 12 23
monacitos % 2 2 2
Plaquetas/mm?® 85.000 78.000 15.000
tempo de protrombina (s) 14,4 14,7 15,8
INR 1,25 1,35 1,86
Relagdo de TTPA (s) 1,24 1,6 1,47
tempo de trombina (10,5) s 10,5 - 12,3
Dimeros D de fibrina ng/mL (<500) - >500
atividade de antitrombinal l1(>70%) 38
uréia mg/dL 141 207 225
Cresatinina mg/dL 2 54 3,4
glicemia mg/dL 99 106 73
sodio mEg/L 140 135 136
potéssio mEg/L 4,4 57 4,7
Bilirrubinas Totais mg/dL 5,09 5,48
Bilirrubina direta mg/dL 3,01 3,71
Proteinemia g/dL 7,7 7,9
Albuminemia g/dL 4,5 4,0
AST (TGO) U/L 13 24
ALT (TGP) UL 15 20
Fosfatase acalina U/L (vaor normal até 155) 60
Desidrogenase l&tica U/L (valor normal até 240) 213 330
gama GT U/L (valor norma atél8) 33
Triglicérides mg/dL 52 41
Gasimetria arteria
FIO,% ar ambiente 40% 40%
PH 7,48 7,32 7,31
pCO, mmHg 34 39 34
pO, mmHg 73 153 82
Saturagéo de O, 95,5 99,9 94,5
Bicarbonato mEg/L 255 19,5 16,5
excesso de bases mEg/L -5,8 -8,7

trombosendocavitéarios. A pressdo sistélicadeartériapul -
monar, estimadapel o Doppler, foi 68mmHg.

O estudo hemodinamico ecineangiografico (30/8/96)
revelouirregularidadesem artériascoronarias, dilatagdo e
hipocinesiadiscretade VE. As pressdes sdo apresentadas
natabelall. A aortografiademonstrou suboclus&o dapor-
¢do descendente da aortatorécica.

Durante o estudo hemodinamico apresentou edema
agudo dos pulmdes e houve necessidade de intubagdo
orotraqueal paramanter ventilagdo satisfatéria. O paciente
evoluiucominsuficiénciarenal necessitando de 13 sessbes
dehemodidisenadltimainternacéo aqual durou30dias.

Depois de dois dias (30/8/96), o abdome tornou-se
difusamentedol oroso e distendido e houve desaparecimen-
todosruidoshidroagreos (5/9/96), quereapareceramnodia
seguinte, adistensdo persistiu por maisquatro dias(10/9/96)
oquadro abdominal foi atribuido aisquemiamesentérica.

O paciente apresentou sangramentos em cavidade
oral, notubo digestivo e natraguéiaatribuidos aplagueto-
peniae consumo defatoresde coagul acéo por sindromede
coagulacéo intravascular disseminada atribuidaainsufi-
ciénciacardiaca

A ultra-sonografiade abdome (3/9/96) revel ou hepato-
megalia, esplenomegaliaeascite de quantidade moderada.

Tabela II - Cateterismo, medidas de pressio (mmHg)
Cavidade Sistélica Diastélica inicial Diastdlica final Média
Atrio direito 15
Ventriculo direito 35 10
Artéria pulmonar 35 21
Ventriculo esquerdo 110 15
Aorta 110 66
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Houve como complicagdo de puncéo para passagem
de cateter venoso central pequeno pneumotérax aesquer-
da, quendo necessitou intervencdo. Paramanter viadead-
ministracdo de medicagdes, foi indicadaadisseccdo deveia
no membro superior direito. Nadisseccdo deveiahouvedi-
ficuldade de cateterizacao (3/9/96), efoi feito o diagndstico
detrombosedeveiacefdicadireita

OECG (12/9/96) revelouritmo defibrilacoatrial com
frequiénciamédiade 100bpm, SAQRS-3(° paratrésesobre-
cargaventricular esquerda.

Houve crescimento de Enterococcus faecalis na
hemocultura(2/9/96) e Candida albicans em culturadese-
crecaotraquea em (25/9/96). O pacienterecebeu diferentes
antibioticos na evolugao: ceftazidima, metronidazol,
ceftriaxona, perfloxacina

Foram administradosdurante ainternacéo hemoderi-
vadoscomo partedo tratamento dos sangramentos: 19 uni-
dades de concentrado de hemécias, 250 unidades de pla-
guetas, 172 unidades de crioprecipitado e 32 unidades de
plasmafresco.

Foi feito o diagnéstico de suboclusdo de aortatora-
cica, levando ao quadro clinico apresentado pel apacien-
te. Foi cogitado o tratamento cirdrgico da suboclusdo da
aorta descendente. Entretanto, na evolucéo apresentou
sangramentos abundantes e frequientes pel o brénquio es-
guerdo com necessi dade de aspiracfes para manutencéo
deventilacao satisfatoria. Seguiu-seintenso sangramento
traqueal, bradicardia e 6bito cerca de 30 dias decorridos
dahospitalizacdo.

Discussao

Aspectos clinicos - Homem, 68 anos, com histériade
aneurisma de aortatorécica operado, evoluiu com insufi-
ciénciacardiacadireitapredominante. Demonstrou-seinsu-
ficiénciatrictspideacentuada, desproporcional ao graude
hipertens&o pulmonar. Outro achado incluiu asubocluséo
daaortatorécicadescendente.

Ointeresseclinicoemvalvopatiatricispidetem cresci-
do naliteratura®. A possibilidadedecorrecéo cirlrgicaalte-
rafavoravelmenteaevolucéo natural dadoenca.

A insuficiénciatriclspide pode ser funcional quando
ocorre em conseqiiénciaadilatacdo do VD, ou organica
guando halesdo diretado aparelho valvar tricuspideo.

A insuficiénciatricispidefuncional éacausamaisco-
mum deinsuficiénciatriclspide?, encontradanahi pertensio
pulmonar secundériaadoencasqueacometemo coracao es-
querdo, como naestenosemitral. A insuficiénciatricispide
funcional também é encontrada em pacientes com doenca
vascular pulmonar (hipertensdo pulmonar primaria), em
cardiopatias congénitas (sindrome de Eisenmenger, entre
outras) eemdoencasdo VD (displasaarritmogénicado VD).

No presente caso o cateterismo ndo revel ou hiperten-
sd0 pulmonar, portanto, o diagnostico mais provavel éde
insuficiénciatriclspidedeorigem organica.

Dentreasformasorganicas, o diagnéstico diferencial
inclui:
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a) insuficiénciatriclspidereumética, quase sempreem
associ agdo comvalvopatiasmitral ou adrtica. Emboradois
tercos dos pacientes com valvopatiamitral reumaticate-
nham evidénciaanatomopatol égicadelesdotricuspidea, &
pouco comuminsuficiénciatricispide clinicamentesigni-
ficante®. Neste caso, ndo haviahistériade doencareumati-
canem evidénciade | esdo mitro-adrtica associada, o que
descarta esse diagnéstico;

b) ainsuficiénciatriclispideisquémica- infarto, rotura
ouisguemiadosmuscul ospapilaresno VD eminsuficiéncia
coronariasdo causassignificativasdeinsuficiénciatricls-
pide?. O paciente em quest&o, foi submetido acinecorona
riografia que demonstrou coronérias normais. Este dado,
associado a ausénciade historiade infarto miocérdico,
af asta esse diagnostico;

c) anomaliade Ebstein - ainsuficiénciatrictspide é
componente fregiiente desta anomalia que se caracteriza
pelaimplantacdo apical dosfolhetostricuspideos septal e
posterior *. Comissohda“atrializaco” deporcéo variavel
do VD eumagamadealteragdesenvolvendo ofolheto ante-
rior e 0 septal. Estaanomalia congénitaéincomum e esta
associadacom comunicagdointeratrial, cianose, disfuncéo
ventricular direitaearritmias. Osexamespor imagem descar-
taram esse diagnostico no caso em questao;

d) endocardite de valvatriclspide - particularmente
agquela de etiol ogia estafilococica, ocorre com maior fre-
guénciaemusuariosdedrogainjetavel, ouinduzidapor ca-
teter venoso central . A endocarditetri cispide podeocorrer
também em portadores de comunicagbesintracardiacas' e
também em queimados e outras condi¢fes que levam a
imunossupressdo, quando se deve considerar aetiologia
fangica e outras bactérias. Abscesso envolvendo o anel
trictspide, roturade cordoal hae perfuracao valvar produ-
zem ainsuficiénciavalvar. O paciente ndo erausuario de
drogasinjetéveis, nem tampouco eraimunodeprimido ou
portador decomunicagdointracardiaca. Essesdados af as-
tamtambém essahipétese;

€) prolapso valvar triclspide- évisto quaseexclusiva
mente associado ao prolapso davalvamitral (PVM) 13,
Ocorreem 50% dos portadoresde PV M 1. Emboraexistam
relatosdeprolapso valvar triclspideisolado?s, estaentida
deaindapermanecemal definida. A insuficiénciatricispide
acentuadando tem sido observadano prol apso tricuspideo.
No caso atual, 0 ecocardiograma transtoracico, tanto no
modo M guanto no bidimensional, ndo demonstrou esta
condicdo nem PV M que poderiaaumentar apossibilidade
deum prolapso valvar trictspide associado;

f) sindrome carcindide- ainsuficiénciatriclspidere-
sultade depésitos de tecido fibroso nas clspides®. Aspla-
casfibrosas também podem se depositar nas camaras car-
diacaseintimadasgrandesveiaseseio coronario. Taispla
cassao maisextensasnas camarasdireitas, onde o depésito
ocorrenasuperficieventricular davalvatricispide, provo-
cando suaaderénciaaparededo VD elevando ainsuficién-
cia Oacometimento cardiaco nasindromecarcindideocorre
em maisdametade doscasos®. Estasindromegeramenteé
encontradanosargentafinomasgastrointestinais, etambém
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nos agentafinomas primarios de pulmao ou ovério. Neste
caso, 0 paci ente ndo apresentavaquadro clinico sugestivo,
nem evidéncia de qualquer processo neoplasico que pu-
desseinduzir essasindrome;

g) lUpus eritematoso sistémico - ainsuficiénciatri-
clspide demoderadaaacentuadapode complicar 25% dos
casosdelUpus. Emgeral, éresultado dehi pertensao pulmo-
nar produzidapor vasculite pulmonar *, aqual ndofoi de-
tectada no paciente em questé&o. Endocardite de Libman-
Sacksqueenvolveavalvatriclspideémuitorara, maspode
produzir insuficiénciatriclspide;

h) outras causas maisrarasdeinsuficiénciatricispide
podem ser citadas - tumores cardiacos, particularmente o
mixomadeétriodireito; traumapenetranteintracardiaco com
lesiio demuiscul o papilar, cordoalhae/ou folhetos; endomio-
cardiofibrose; pericarditecondtritiva; valvopatiainduzidapor
meti sergi deetireotoxicose, maspouco provave's, nestecaso;

i) ainsuficiénciatricispide secundariaadilatagcdo do
anel atrioventricular, ndo associadaadilatacdo do VD por
hipertenséo pulmonar, ocorre na sindrome de Marfan. O
acometimento cardiovascular ocorre em pel 0 menos 60%
dos adultos af etados por essa sindrome. A dilatacéo do
anel adrtico éamaisfreqlienteeadisseccdo deaorta, acom-
plicagdo maisgrave®. Entretanto, tém sido descritasgran-
desvariagBesdo espectro do acometimento, principal men-
teemaortaeemvalvascardiacas*®.

A insuficiénciamitral éencontradacom fregiiénciaem
adultos acometidos por essa sindrome e ocorre devido a
redundanciadas cuspi dese cordastendineas quelevam ao
prolapso valvar . Em estudos ecocardiograficos, o PVM
parece ser maiscomum que ainsuficiénciaadrtica®, contu-
do, calcificagdio macicado anel mitral também podeocorrer.

No casoem questéo, o paci entendo possuiahi storiafami-
liar desindromedeMarfan, nemfendtipo caracteristico. Contu-
do, nemtodososportadoresdesindromedeMarfan apresen-
tam todas as caracteristicas miscul o-esquel éticas e ocul ares
tipicas. A expressiodlinicaévariavel mesmoentreasmembros
deumamesmafamilia™. Em85% doscasos, asindromeéde
origemfamiiliar, transmitidapor herancaautossdmicadominan-
te; 0s outros casos Sao esporadi cos e decorrem de mutagbes
novas’. Emboradescritaacoarctacéo daaortaassociadaa
sindromedeMarfan, o aneurismaeadisseccéo deaortasio as
doencasdeaortamai sfreqlientes’. Osportadoresdestadoen-
camorrememmeédiaentreos30e40anosdeidade, gerd mente
em consequiénciadaroturadeaneurismasdaaorta®.

Duas outras doencas do tecido conjuntivo, além da
sindromedeMarfan, podem apresentar comprometimento
daaortaedavalvatriclspide: sindromedeEhlers-Danlose
pseudoxantomael astico*.

NasindromedeEhlers-Danlosaocorrénciadeaneuris-
madeaortaéincomum. Emgeral, haroturaadrtica, semdis-
seccao. Hiperel asticidade dapel e e hipermobilidade dasar-
ticulagOes, que sao caracteristicas fundamentais desta
sindrome, ndo estavam presentes no paci ente em questéo.

Emre acéo ao pseudoxantomae astico, ndo foram descri-
tos os pseudoxantomas em pele e as estrias angidides em
cordide neste paciente. Asalteragtes cardiovascularesmais
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Fig. 1 - Insuficiénciade valvatricispide com intensadilatagdo do anel valvar e do
ario direito.

Fig. 2- Cirrose hepéticacom intensadilatagéo daveiaporta.

comuns desta doenca sdo a fibroel astose endocérdica e
coronariopatiadifusa, ambasausentesno caso em questéo.

(Augusto Hiroshi Uchida)
Hipotese diagnéstica - SindromedeMarfan.
Necropsia

O coragdo pesou 700g. Externamente haviaaumento
daéreacardiaca, com predominanciadascamarasdireitas.
Aos cortes, foi evidenciadaacentuadadilatacdo do &rio e
VDsetambémdo anel davalvatriclspide, quemediu5,5cm
dediametro (fig. 1). Asclspides davalvatriclspide esta-
vam discretamente espessadase com enrolamento daborda
livre, sem fusdo de comissuras, com cordastendineasfinas
e delicadas e, ao estudo microscopico, foram observadas
fibrose e degeneracéo mucdide do estromavalvar de grau
discreto. N&o foram encontradostrombosintracavitarios.
Naporc¢éoinicia daaortadescendente, distalmenteao 6stio
daartériasubclaviaesquerda, encontrou-se um aneurisma
sacular, medindo 10cm dediametro, firmementeaderido a
pleuravisceral do pulmé&o esguerdo. Naluz do aneurisma,
observamosgrandetrombo mural organizado, queenvolvia
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umtubo dedécron colocado em cirurgiaequeseinterpunha
entre o segmento distal daaorta ascendente e aaortades-
cendente, formando umanovaluz neste segmento adrtico
comexclusdo daluz doaneurismadacirculacdo sistémica. O
tubo dedacron mediu 14,0cm decomprimento por 4,0cmde
didmetro e sualuz estavapérvia. O exame histol6gico da
parede do aneurismarevelou deposicéo de cristais de
colesteral ecalcificagdodaintima; fibrose, afilamento edes-
truicdo dasfibras el asti cas e espessamento fibroso datuni-
camédia; foram observadosaindamoderadoinfiltradoin-
flamatériolinfomononuclear, fibroseealteracéo dearterio-
las naadventicia. Placas ateroscleréticas, muitas calcifi-
cadaseulceradas, estavam presentesem todaaaorta, prin-
cipalmentenaregiao abdominal. O figado pesou 2500g, com
cirrosemacro emicronodular com sinaisdeatividadeleve,
notando-se pequenos focos de agressdo dos hepatécitos
daplacalimitanteportal por infiltradoinflamatoriolinfomo-
nonuclear (fig. 2). A velaportaapresentavaintensadilata-
¢do daluz, contudo se mostrou pérviaesemtrombos|umi-
nais. Macroscopicamente observou-se intensa congestéo
esplénica (peso do bago = 950g) e grande quantidade de
sanguenointerior do estdmago, intestinosdelgado egrosso.
O estudo microscopico do esdfago mastrou apresencade
varizesesofégicas. Foram retirados500ml deliquido ascitico
sero-sanguinolento. Os pulmdes pesaram 2000g em conjun-
to, apresentando dano alveol ar difuso, com intenso compo-
nentehemorrégico, além dealteragdesvascul arescompati-
veiscom hipertensdo pulmonar grau || deHeath-Edwards.

(Dra. Léa Maria Macruz Ferreira Demarchi)
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Diagndsticos anatomopatolégicos - 1) Insuficiénciada
valvatricuspide; 2) cor pulmonale; 3) varizes esofagicas
rotas, 4) cirrose hepética; 5) aneurismadaaortadescenden-
te operado.

Comentarios

Trata-se de caso de cirrose hepéticacom discreta ati-
vidade, com caracteristicas histol 6gicas sugestivas de
etiologiaviral, em paciente submetido atratamentocirdrgi-
co deaneurismadaaortaascendente, 24 anosantesdo 6bi-
to. As alteracdes i nespecificas observadas nos cortes
histol 6gicos do aneurisma da aorta descendente podem
corresponder asequiel ade aortite sifilitica, causabastante
fregliente de aneurismas adrticos nestalocalizagdo ou,
mesmo, aterosclerose complicada!*Y. Alterac6es decor-
rentes da hipertensdo portal, como intensa congestéo
esplénica e varizes esofégicas, foram observadas na
necropsia. A causado 6bitofoi anemiaagudapor hemorra-
giadigestivaalta, cujaintensidade pode ser avaliadapela
grande quantidade de sangue ho interior do estdmago, in-
testinos del gado e grosso e, muito provavel mente, causada
por roturadasvarizes esof agicas. Asalteracfesvasculares
pulmonares encontradas s&0 consi stentescom hipertensdo
pulmonar grau Il de Heath-Edwards e, neste caso, podem
estar associ adas a hepatopatiacronica'®? Porém, nospare-
cem pouco intensasparajustificar cor pulmonal eeainten-
sainsuficiénciatriclspide observados.

(Dra. Léa Maria Macruz Ferreira Demarchi)
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