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Caso 6/2002 - Paciente masculino de 35 anos com insuficiéncia cardiaca rapidamente progressiva,
episédio isquémico transitério cerebral, insuficiéncia adrtica e dissec¢éo de aorta (Instituto do
Coragéo do Hospital das Clinicas da FMUSP, Séo Paulo)

Joaquim Serra, Paulo Sampaio Gutierrez

Sao Paulo, SP

Homem de 35 anos procurou atendimento médico (15/
02/01) por dispnéia desencadeada por pequenos esforcos e
edema de membros inferiores.

Os sintomas comegaram seis meses antes, inicialmente
com dispnéia, seguida de edema. A dispnéia, que era aos
esfor¢cos moderados, rapidamente progrediu até estar pre-
sente no repouso. Procurou atendimento médico e foi feito
o diagnostico de insuficiéncia cardiaca de etiologia a ser es-
clarecida. Nesse periodo houve necessidade de quatro in-
ternagdes para controle dos sintomas.

Ha 26 dias apresentou hemiparesia esquerda que re-
grediu. Nessa ocasido foi feito o diagndstico de insuficién-
ciadavalvaadrtica, de grau acentuado. Como parte da ava-
liacdo, o paciente foi submetido a exame ecocardiografico
que revelou a presenca de dissec¢do na por¢do ascendente
da aorta.

O paciente emagreceu 25kg desde o inicio dos sinto-
mas; ndo havia histéria de dor toracica ou de hipertensdo
arterial. Ha cerca de 18 meses sofreu trauma de torax em cho-
que durante partida de futebol.

O exame fisico revelou freqiiéncia cardiaca de 80 bpm,
pressdo arterial 90/60mmHg em membro superior direito e
80/50mmHg em membro inferior direito. As veias jugulares
estavam trgidas em dectibito de 45°. O exame dos pulmoes
foinormal. O choque da ponta do coragéo foi palpado no 7°
espago intercostal esquerdo, sobre a linha axilar anterior. A
1*bulha foi normal e a 2* bulha cardiaca estava hiperfonéti-
caem area pulmonar. Havia sopro diastolico de intensidade
de+++/4+em area adrtica e naborda esternal esquerda. O fi-
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gado foi palpado a 6cm do rebordo costal direito e era dolo-
roso. Nao foi palpada massa pulsatil em abdome; havia
edema ++/4+ em membros inferiores. Todos os pulsos esta-
vam presentes e simétricos.

O eletrocardiograma (15/02/01) revelou ritmo sinusal,
freqiiéncia de 75 bpm, bloqueio atrioventricular do 1° grau
(PR 240ms), eixo de QRS indeterminado no plano frontal,
sobrecarga atrial e ventricular esquerdas, e alteragdes da re-
polarizagao ventricular (fig. 1).

Os exames laboratoriais revelaram hemoglobina
15,4g/dL, hematdcrito 45%, 10.200 leucocitos/mm?, 138.000
plaquetas/mm?, taxas séricas de sodio de 129 mEq/L, de po-
tassiode 4,4 mEq/L, deuréiade 67mg/dL, e de creatinina de
1,3mg/dL. O tempo de protrombina (INR) foi 1,33; arelacdo
de tempos de tromboplastina parcial ativada de 1,27. A so-
rologia para sifilis foi negativa. O exame de urina revelou
proteinuriade 0,23g/L.

O ecocardiograma transtoracico (23/2/01) revelou dis-
fungdo e dilatacdo acentuadas de ventriculo esquerdo,
atrio esquerdo muito dilatado, ventriculo direito dilatado e
hipocinético, aumento acentuado do didmetro da aorta e si-
nais de dissec¢do aortica, estendida desde logo acima ao
plano valvar até o arco aédrtico, com fluxo pela falsa luz. A
valvaadrtica era trivalvulada e apresentava acentuada insu-
ficiéncia. O pericardio foi considerado normal (tab. I). Du-
rante o exame o paciente apresentou hemoptise e néo foi
realizado ecocardiograma transesofagico.

Foram prescritos 80mg de furosemida, 0,125mg de di-
goxina, 10mg de enalapril, 25mg de espironolactona, 50mg
de hidroclorotiazida e 300mg de ranitidina diarios.

Indicado tratamento cirirgico da dissec¢ao da aorta e
dainsuficiénciada valva adrtica.

No ato operatorio, os achados revelaram (24/2/01) dis-
seccdo aortica, com inicio logo acima do plano valvar, com
fluxo preferencial pela falsa luz e valva aodrtica bivalvulada.
A valvula semilunar esquerda era redundante e prolapsava
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para o ventriculo esquerdo. Procedeu-se ao implante de
prétese mecanica, modelo Saint Jude numero 29, a fixagdo
das laminas de dissecc¢do, cujo aspecto era de dissecgdo
cronica, com tiras de teflon e a interposicao de tubo de
dacron na porg¢do ascendente da aorta. Houve dificuldade
pararetirada da circulago extracorpérea, € o paciente evo-
luiu no pos-operatorio imediato com instabilidade hemodi-
namica, acidose metabdlica intensa ¢ hipercalemia.

O eletrocardiograma (24/2/01) foi considerado compa-
tivel com o disturbio eletrolitico e apresentava alargamento
dos complexos QRS e desaparecimento de ondas P (fig. 2).
Quatro horas depois da operagdo apresentou parada
cardiorrespiratdria irreversivel (24/2/01).

Aspectos clinicos

O caso em questdo apresenta-nos um paciente do
sexo masculino de 35 anos de idade, sem antecedentes cli-
nicos descritos previamente, que procurou assisténcia mé-
dica (15/2/01) com histéria de dispnéia desencadeada por
pequenos esforcos e edemas de membros inferiores. O qua-
dro havia iniciado seis meses antes da consulta com disp-
néia aos esfor¢os moderados, rapidamente progredindo,
até o presente, no repouso. Tinha tido também 26 dias antes
da consultaum episddio de hemiparesia a esquerda, que re-
grediu, sendo feito na oportunidade diagnostico de insufici-
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Fig. 1 - Eletrocardiograma - Bloqueio atrioventricular do 1° grau, sobrecarga atrial
ventricular esquerdas e alteragdes da repolarizagdo ventricular.

Tabela I - Medidas ecocardiograficas

Estrutura Medida

Ventriculo esquerdo

Diametro diastolico (mm) 89
Diametro sistolico (mm) 76
Encurtamento antero-posterior (%) 14

Atrio esquerdo

Ventriculo direito

Aorta (mm)

Local do inicio da dissecgdo
Pressao sistolica artéria
pulmonar (mmHg)
Insuficiéncia adrtica

Dilata¢do acentuada
Dilatado e hipocinético

72

1 1mm acima do plano valvar

51
Acentuada
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Fig. 2 - Eletrocardiograma - auséncia de ondas P e alargamento dos complexos QRS,
compativeis com hipercalemia e acidose metabolica.

éncia da valva aortica de grau acentuado e dissec¢do da
porcao ascendente da aorta. Durante a investigacao clinica
foram levantadas as hipoteses diagnodsticas de dissecgdo
deaortatipo “A”, e insuficiéncia cardiaca congestiva. Tra-
tado, inicialmente, com furosemida 80mg, digoxina0,125mg,
enalapril 10mg, espironolactona 25mg, hidroclorotiazida
50mg e 300mg de ranitidina diarios. Foi indicada cirurgia da
dissec¢do de aorta e da insuficiéncia da valva aortica (24/2/
01), sendo feito implante de protese mecanica de Saint Jude
n°29 e fixagdo das laminas de dissecgdo (cujo aspecto erade
dissecgdo cronica) com tiras de teflon e interposigdo de
tubo de dacron na porgéo ascendente da aorta. Houve difi-
culdade na saida da circulacdo extracorpdrea, vindo a fale-
cer4h apds acirurgia.

A disseccao adrtica ¢ doenga pouco comum, mas po-
tencialmente catastrofica, que ocorre com uma incidéncia de
2 mil casos por ano em publica¢des internacionais; em
nossa Instituigdo foram 186 casos entre junho/83 e junho/
89 !. A dissecgdo de aorta é produzida por subito descola-
mento da capa intima da artéria que abre espago para que o
sangue penetre na parede arterial, dividindo a capa médiaem
trajeto variavel. Origina-se assim uma falsa luz delimitada de
um lado pela capa média unida a adventicia e de outro pela
tunicamédia a unida a intima.

A disseccdo pode se estender em sentido distal e, as
vezes, ao final do trajeto pode haverum orificio de reentrada
do sangue, desde a luz falsa para a verdadeira. Ocorrem 65%
dos orificios de entrada na aorta ascendente, 20% na des-
cendente, 10% na croga e 5% na aorta abdominal 2. Tém sido
utilizadas varias classifica¢des; uma das mais aceita é a clas-
sificagdo de Stanford, que divide a dissec¢@o em duas cate-
gorias anatdmicas: uma “proximal” tipo “A” que é toda dis-
seccao, afetando a aorta ascendente, independentemente
do local de origem, e outra “distal” tipo “B” toda dissec¢@o,
envolvendo a aorta ascendente.

A degeneragdo da capa média da aorta, uma condigdo
fundamental para o desenvolvimento de uma dissec¢do
adrtica, € produzida por deterioragdo do coladgeno e do teci-
do elastico, com alteragdes cisticas. O processo, conhecido
como degeneragdo ou necrose médio cistica, ¢ resultado do
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estresse cronico da parede aortica. Pode ser observado na
hipertensdo arterial de longa evolugdo e considerado, tam-
bém, processo normal do envelhecimento da parede da
aorta. Esta éa etiologia mais comum com pico de incidéncia
entre a 6* ea 7° década de vida. No nosso paciente, ndo pare-
ce ser esta a causa da dissecgdo, por ser bem mais jovem, e
ndo ter antecedente de hipertensdo arterial, fator de risco
principal em 72% a 80% dos casos >.

No entanto a degenera¢do médio cistica ¢ um achado
comum nos pacientes com defeito hereditario do tecido co-
nectivo, como a sindrome de Marfan ou Ehlers Danlos. A 0l-
tima constitui um grupo heterogéneo de condig¢des, unidas
por comprometimento variavel de pele e articulagdes, com
hiperelasticidade e fragilidade. A dilatacdo daraizadrticaéum
achado pouco comum, sendo mais freqiiente o prolapso da
valva mitral. Os problemas cardiovasculares mais graves
ocorremno tipo IV ou arterial, tendo como caracteristica a rup-
tura espontanea de artérias grandes e médias *. Geralmente
esse tipo de ruptura acontece como um evento catastroéfico na
auséncia de dissec¢do. As artérias mais propensas a ruptura
sd0 a aorta abdominal, croga aortica e artérias dos membros
inferiores. A falta de lesdes cutaneas e articulares e a evolu-
¢do cronica do comprometimento vascular tornam este diag-
noéstico pouco provavel neste caso.

A sindrome de Marfan é desordem autossomico domi-
nante, relativamente freqiiente (1:10.000), causada por muta-
¢do no gene que codifica a fibrilina-1, importante consti-
tuinte damatriz extracelular. Ocorre em todas aragas ¢ grupos
étnicos e, freqiientemente, ndo ¢ diagnosticada durante a
vida *$. Apesar do aparecimento de novos conhecimentos
genéticos e bioquimicos da doenca, o diagnéstico da sin-
drome de Marfan fora de familias com o fendtipo classico
permanece, ainda, basicamente clinico. Os critérios atuais
do diagndstico dividem-se em critérios maiores: esquelé-
tico: (erosdes da coluna lombosacra); oftalmoldgico: (ecto-
pia lentis); cardiovascular: (dissec¢do de aorta e dilatagdo
daraiz adrtica); sistema nervoso central: (ectasia dural e me-
ningocele pélvico anterior); e, critérios menores: esqueléti-
cos: (hipermotilidade articular, estatura elevada, pectum ex-
cavatum, cifose toracica reduzida, escoliose, aracnodactilia,
pectum carinatum); oftalmoldgicos: (miopia, desprendi-
mento retinal, globo ocular preminente); cardiovasculares:
(prolapso da valva mitral, endocardite, disritmias, dilatagdo
do anel mitral, insuficiéncia mitral, prolapso da valva trictis-
pide, insuficiéncia aortica); pulmonares: (bolhas apicais,
pneumotorax espontaneo); de pele e tegumentos: (hérnia
inguinal, hérnia incisional, estrias atroficas); e sistema ner-
voso central: (déficit de ateng@o, hiperatividade, discrepan-
ciano desempenho verbal). Além da historia familiar positi-
va, para se fazer o diagnéstico sdo necessarios um critério
maior, mais a presenca de, pelo menos, mais um sistema
comprometido. Se a historia familiar é negativa, para o diag-
noéstico, ¢ necessaria a presenga de um critério maior, mais
comprometimento de outros dois sistemas. Neste caso, ndo
temos dados antropométricos, mas, provavelmente, sem re-
levancia. Tampouco temos dados sobre historia familiar de
Marfan ou outros achados no exame fisico. Embora com
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esses achados negativos, o que ndo permite fazer o diagnos-
tico de sindrome de Marfan utilizando estritamente os crité-
rios diagnoésticos, a presenga de dissecc¢do de aorta com
valva adrtica redundante em paciente jovem sem antece-
dente de hipertensédo ¢ sempre altamente sugestivo dessa
doenga, atingindo de 5% a 9% das dissecgdes adrticas, em
geral . Outro dado de importancia ¢ a alta associagdo com
prolapso da valva mitral, ndo detectado pelo ecocardiogra-
ma transtoracico. Embora método muito atil por sua alta sen-
sibilidade e especificidade, sua auséncia ndo descarta esse
diagnéstico.

Existem outras desordens do tecido conectivo, que
afetam a matriz extracelular, tais como o lipus eritematoso
sistémico e a doen¢a reumatoide, mas ndo temos neste do-
ente nenhum dos critérios do American College of Rheu-
matolgy, critérios internacionalmente aceitos para o
diagnostico .

Tém sido descritos na literatura casos de dissec¢do de
aorta em homens jovens apds uso de cocaina *°, mas ainda
sem estabelecimento de uma relagdo direta entre ambas.
Neste caso, tampouco temos o antecedente de consumo de
drogas proibidas, embora seja sempre dificil a confirmagéo
por parte do paciente do seu consumo.

No grupo das cardiopatias congénitas, a valva adrtica
bicuspide, a cardiopatia congénita mais freqiiente ¢ encon-
trada em 7% a 14% de todas as dissec¢des de aorta '°. E sa-
bido que o risco da dissec¢do de aorta parece ser indepen-
dente da intensidade da estenose da valva bicuspide ''.
Outra cardiopatia congénita que predispde para dissecgdo
¢ a coarctagdo de aorta.

A coarctagdo ocorre com maior freqiiéncia em homens
comuma propor¢ao de 3:1. A coarctagdo € um estreitamento
daaortanaregido do ligamento arterioso, localizado ou as-
sociado com hipoplasia do arco aortico. A intensidade ¢ o
grau de hipoplasia proximal & coarctagdo sdo altamente va-
riaveis. A forma mais comum de novo diagnoéstico de coarta-
¢do de aortano adulto é a forma simples, ou seja, sem asso-
ciagdo com outras formas de cardiopatias congénitas. Ano-
malias associadas incluem valva adrtica bicspide em 50% a
85% dos casos, aneurisma intracraniano, mais freqiiente-
mente no poligono de Willis, e aneurismas adquiridos das
artérias intercostais. Por definigdo, uma coarctagdo de aorta
hemodinamicamente significante ¢ aquela com um gradiente
de 20mmHg de pressdo através da coarctagdo, com ou sem
hipertenséo sistémica proximal. A sobrecarga de pressdo
leva, inicialmente, a hipertrofia ventricular esquerda e, final-
mente, a disfungdo sistolica ventricular. A sobrevida média
dos pacientes com coartac¢do ndo tratadas ¢ de 35 anos. A
morte desses pacientes ocorre geralmente por insuficiéncia
cardiaca, doenga arterial coronariana, ruptura ou dissecg@o
de aorta, concomitante doenga valvar aortica, endarterite/
endocardite infecciosa ou hemorragia cerebral '2. No caso
em discussdo, a idade do paciente, a associagdo com valva
aortica bicuspide, a historia de insuficiéncia cardiaca, os
achados no exame fisico com a diferenga de pressao sisto-
lica entre os membros superiores e inferiores de 10mmHg, os
achados eletrocardiograficos com sobrecarga das camaras
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esquerdas, poderiam ser explicados por esta doenca. As
associagoes cerebrais desta doenga poderiam explicar tam-
bém os sintomas neuroldogicos do paciente que acontece-
ram 26 dias antes da internag¢do, embora sintomas espera-
dos fossem por sangramento cerebral. Assim ¢ mais prova-
vel que aqueles sintomas tenham sido ocasionados pela
propriadissecgdo de aorta. Poderiamos contra-argumentar,
em relagdo a hipotese de coarctacdo, a auséncia do antece-
dente de hipertensao arterial, que ndo ¢ um fato relevante, ja
que ¢é possivel que o paciente tenha tido hipertensdo ndo
diagnosticada previamente. Outro fato ¢ a presencga de pul-
sos simétricos nas extremidades, que poderia ser explicado
pelainsuficiéncia adrtica acentuada, pois esta encobre o re-
tardo radial femoral. Finalmente, outro ponto contra a coarc-
tagdo foi a falta de visualizag@o no ato operatorio.

Existe na historia deste paciente o relato de um trauma-
tismo fechado de torax, enquanto praticava esporte (fute-
bol) 18 meses antes da consulta. Apesar de ndo ter tido relato
detalhado do ocorrido, a hipotese de dissec¢ao por trauma-
tismo de torax tem que ser avaliada. Existem relatos de casos
de dissecgdo de aorta com traumatismos ndo penetrante em
eventos recreacionais. O trauma ndo penetrante tende a cau-
sar descolamentos localizados, hematomas, ou transec¢do
franca da aorta, e, raramente, dissec¢do adrtica classica 1. O
traumatismo cardiaco ndo penetrante pode ser dividido, cli-
nicamente, em significante ou insignificante, variando a sua
apresentacdo clinica desde um quadro catastréfico com a
ruptura cardiaca, ou uma disfung@o valvar apresentando-se
em geral com clinica de tamponamento cardiaco ou choque
hemorragico, até quadros mais leves de contusdo cardiaca
sem achados clinicos relevantes 4. No nosso paciente po-
deria ter acontecido uma dissec¢do adrtica traumatica com
insuficiéncia adrtica associada, que no decorrer do tempo,
levou a desadaptagdo ventricular com dilatagdo das cavida-
des, o que poderia explicar o achado de insuficiéncia cardia-
ca congestiva. O traumatismo poderia explicar também o
transtorno na conducao (bloqueio atrioventricular do 1°
grau) que ¢ achado comum nesse tipo de paciente. O evento
neuroldgico poderia acontecer como conseqiiéncia de uma
nova disseccao.

Para finalizar, as auséncias de cateterismo cardiaco ou
colocagdo de baldo intra-aértico ou alguma outra manipula-
¢do intra-arterial, afasta a possibilidade de uma dissec¢ao
aortica iatrogénica.

Devido aidade do paciente, e a auséncia de fatores de
risco para doenga ateroesclerdtica, a hipotese de isquemia
da capa média da aorta por aterosclerose da vasa vasorum,
com a conseqiiente necrose isquémica da média deve ser
afastada.

Independentemente da causa da dissecgdo adrtica,
motivo central desta discussao e o que levou o paciente a ci-
rurgia, o quadro clinico na tltima internagéo € sugestivo de
tromboembolismo pulmonar. As manifestagdes clinicas
centrais sdo de insuficiéncia cardiaca direita, ja que o pa-
ciente apresentou dispnéia com pulmdes limpos, hepatome-
galia, jugulares tirgidas, edemas em membro inferiores, si-
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nais de hipertensao pulmonar (B2 pulmonar aumentado),
com histdéria de hemoptise ndo esclarecida, e com um
ecocardiograma demonstrando ventriculo direito dilatado e
hipocinético.

(Dr.Joaquim Serra)

Hipotese diagnostica - Insuficiéncia cardiaca por dis-
secg¢do aortica cronica, com comprometimento da valva
aortica, secundario a coarctacdo da aorta ou sindrome de
Marfan ou, ainda, traumatismo de térax; evento agravante
final: tromboembolismo pulmonar.

(Dr.Joaquim Serra)
Necropsia

A necropsia demonstrou a existéncia de dissec¢ao
crOnica da aorta, identificada por delaminacao da parede
dessa artéria (fig. 3), estendendo-se da raiz até pouco de-
pois da crossa (tipo 11 pela classificagdo de DeBakey), com
presenca de orificio de reentrada no seu trecho final com
cerca de Smm de extensdo. O tronco braquiocefalico estava
também comprometido pela disseccdo. A doencga adrtica
havia sido cirurgicamente tratada, com colocagao de retalho
de dacron e troca de valva aortica por protese metalica de
duplo disco. Havia hematoma entre a luz da aorta e o retalho,
determinando estenose supravalvar adrtica. O estudo histo-
patoldgico da aorta mostrou as lesdes que costumam estar
presentes em casos de dissecgdo ''%, a saber: fragmentagio
de fibras elasticas, diminui¢ao do numero de células muscu-
lares lisas e acimulo de material mucoide.

A aortatinha também prega intimal pos-ductal, carac-
teristica de coartacdo (fig. 3). Situada ja apds o término da
dissec¢do, nao causava estreitamento significativo, mas
apos ela havia certo grau de dilatacdo semelhante a dilata-
¢do pos-estendtica.

O coragdo mostrava dilatagdo das quatro camaras,
sendo mais acentuada a do ventriculo esquerdo. Microsco-
picamente, identificou-se area de infarto do miocardio, com
poucas horas de evolucdo (necrose em banda de contra-
¢d0), na parede anterior do ventriculo esquerdo.

No pulmao direito, foi visto tromboembolismo, com infar-
to do lobo inferior. Nos demais 6rgaos, havia sinais de con-
gestio passiva cronica, sem outras alteragdes significativas.

Foi considerada como causa da morte a disfungao car-
diaca, conseqiiente a estenose supravalvar adrtica, agrava-
dapelo tromboembolismo pulmonar.

Este paciente apresentava uma triade descrita hé vari-
as décadas - a associagdo de dissecc¢do adrtica com valva
adrtica bicuspide e coartagdo da aorta '*7. Entre os pacien-
tes que apresentam tais lesdes, isolada ou concomitante-
mente, estdo incluidos casos de portadores de sindrome de
Turner %1,

A coartagdo de aorta, por ser discreta, ndo determinou
sintomas clinicos, nem mesmo hipertensdo, nem gradiente
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Prega da
coartacao

Fig. 3 - Crossa de aorta e aorta descendente (abertura longitudinal apds a linha de sutura da protese de dacron): delaminagéo da parede adrtica acometendo, também, o tronco

braquiocefalico, e se estendendo até a prega de coarctagdo.

pressorico, sendo caracterizada apenas morfologicamente.
Alguns autores tém chamado a essa condic¢do de pseudo-
coarctagdo 2°. E interessante notar que a associagdo com
valva adrtica bictspide, com sindrome de Turner?' e, mesmo
com dissecg¢do 2, foi também descrita em casos semelhan-
tes. Por outro lado, vale salientar que 0 mesmo termo (pseu-
docoarctag@o) foi também usado para a situag@o de condi-
¢oes adquiridas determinarem gradiente de pressdo 2.

Além das alteragGes vasculares, ha na histéria clinica
outro fator que pode estar ligado a dissec¢@o: o trauma to-
racico.

O paciente desenvolveu insuficiéncia cardiaca e teve
uma grande perda de peso, cuja causa ndo ficou elucidada.
Apresentou piora clinica, possivelmente causada por trom-
boembolismo pulmonar, detectado apenas a autopsia. Ten-
do sido operado, amorte foi conseqiiéncia do proprio trom-
boembolismo ¢ de hematoma intra-adrtico, que provocou

estenose supravalvar aortica grave e deve, também, ser o
responsavel (pois ndo ha outra causa explicativa) pelo
infarto do miocardio, que atingiu parte do ventriculo esquer-
do, cuja extens@o ndo pdde ser bem delimitada, porque o
tempo de evolugdo foi curto. Havia historia de acidente vas-
cular cerebral pregresso, sem seqiielas clinicas; também
ndo foram encontradas alteragdes morfoldgicas correspon-
dentes.

(Dr. Paulo Sampaio Gutierrez)

Diagnostico anatomopatolégico - Dissecgdo cronicade
aorta ascendente, coarctagdo da aorta, estenose supravalvar
aortica decorrente de compressdo por hematoma intra-

adrtico pos-operatdrio, e, tromboembolismo pulmonar.

(Dr. Paulo Sampaio Gutierrez)
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