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Insuficiéncia cardiaca grave secundaria a aneurisma de seio de Valsalva
integro: caso raro em crianga

Severe heart failure secondary to aneurysm of sinus of Valsalva intact: a rare case in child
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i Resumo
aneurisma, Os autores relatam o caso de adolescente de 10 anos com insuficiéncia cardiaca grave secunddaria a aneurisma de
insuficiéncia cardiaca, seio de valsalva. Submetido a corregdo cirurgica, inicialmente sua evolugdo foi favoravel, entretanto, o desfecho
pediatria, foi de morte subita.
seio de valsalva.
Keywords: Abstract
ENELIYSIN The authors report a case of an adolescent of 10 years of age with severe heart failure secondary to aneurysm of
heart failure, sinus of Valsalva. Sudden death occurred after surgical correction with good clinical outcome.

pediatrics,
valsalva sinus.
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INTRODUCAO

O aneurisma do seio de valsalva (ASV) foi primeira-
mente descrito por John Thurnam, em 1840, e por Hope,
em 1939%2, Consiste na separagdo ou falha de fusdo entre a
tlnica média da aorta e o anel fibroso da valva adrtica'2. Ja foi
associado a deficiéncia de tecido elastico e desenvolvimento
anormal do bulbus cordis™. E raro, com a prevaléncia de
0,09% em grande estudo de necrdpsias®®. E cinco vezes mais
comum em pacientes orientais do que em caucasianos®, e mais
frequente em homens do que em mulheres’.

O presente trabalho relata o caso raro de insuficiéncia
cardiaca grave secundaria a aneurisma de seio de valsalva
integro em crianca de 10 anos de idade, associada a morte
subita apds corregdo cirdrgica com boa evolugdo clinica.

RELATO DO CASO

L.S.B, escolar, 10 anos, sexo feminino, deu entrada
no Instituto de Puericultura e Pediatria Martagdo Gesteira
(IPPMG/UFRJ) em 16 de abril de 2007, encaminhada devido
a dor abdominal em hipocéndrio esquerdo; imagem na ra-
diografia de térax de aumento de area cardiaca, ventriculo
esquerdo (VE) e atrio esquerdo (AE); sopro sistélico 4+/6+
em foco mitral (FM) e borda esternal esquerda baixa (BEEB)
para ponta e sopro diastdlico 2+/6+ em focos adrtico (FAo) e
aodrtico acessorio (FAAo). Ecocardiograma (ECO) evidenciava:
aumento de cavidades esquerdas, dilatagcdo aneurismatica
sacular adjacente ao seio coronariano direito, com defor-
midade das cuspides da valvula adrtica — aspecto sugestivo
de dilatagdo de origem da corondria direita, que segue fina;
valvula mitral com leve espessamento; insuficiéncia mitral leve
e insuficiéncia adrtica grave.

Histdria clinica muito dificil de ser colhida devido a dé-
ficit auditivo da mae secundario a acidente vascular encefélico
e possivel quadro psiquidtrico do pai. A crianca ndo tinha his-
téria sugestiva de febre reumatica ou de Doenca de Kawasaki.

Evoluiu, em 10 dias, com vomitos pds-prandiais e dor
abdominal secundaria a hepatomegalia. Iniciado Furosemida
e Captopril no ambulatério. Retornou a emergéncia em 9 de
maio de 2007 com quadro clinico-laboratorial sugestivo de
insuficiéncia cardiaca congestiva (ICC), com quadro abdominal
secundario a prépria ICC ou a atividade reumatica. Evoluiu,
durante a internagdo, com insuficiéncia adrtica importante,
insuficiéncia mitral leve, sobrecarga biventricular com sinais
indiretos de hipertensdo de artéria pulmonar (HAP). O diag-
noéstico de ASV foi feito por ecocardiograma realizado em 23
de maio de 2007 e atribuido a causa congénita. Em 25 de maio
de 2007, o ecocardiograma ja evidenciava, além dos achados
anteriores, insuficiéncia mitral moderada e o agravamento
HAP (Figuras 1 e 2). Hemodinamicamente estavel, a paciente
teve alta hospitalar, mantendo-se em acompanhamento
ambulatorial.

Retornou a emergéncia do IPPMG mais trés vezes,
duas devido a descompensacdo da ICC por uso irregular da
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Figura 1. Aumento de cavidades esquerdas, dilatagdo aneurismatica sacular
adjacente ao seio coronariano direito, com deformidade das cuspides da
vélvula adrtica.

Figura 2. Aumento de cavidades esquerdas, dilatagdo aneurismatica sacular
adjacente ao seio coronariano direito, com deformidade das cuspides da
vélvula adrtica.

medicagdo e uma por intoxicagdo digitalica. Nesta, evidenciava
baixo débito cardiaco, o que levou a insuficiéncia renal aguda
pré-renal. O estudo hemodinamico realizado em 12 de setem-
bro de 2007 evidenciava, além do ASV direito, insuficiéncia
adrtica e mitral graves, aumento de cavidades esquerdas com
disfuncdo sistdlica moderada a grave do VE.

Em 11 de outubro de 2007, o eco mostrava insuficiéncia
adrtica grave, mitral moderada e tricuspide leve e HAP.

Realizada abordagem cirurgica para troca valvar
(valvula bioldgica porcina em posicdo adrtica) e corregao do
aneurisma com patch de pericardio, em 6 de novembro de
2007. Descrigdo cirurgica: VE aumentado de volume, difusa-
mente hipocontratil; aneurisma do seio coronariano direito
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sem abertura para qualquer cavidade cardiaca, valvula adrtica
com insuficiéncia grave, perfuracdo no folheto coronariano
direito e aorta ascendente muito espessada. Feita hipdtese
de endocardite infecciosa.

Eco-Doppler do pds-operatdrio evidenciou disfungédo
grave de VE e VD, com importante aumento de AD e regurgi-
tacdo tricuspide grave, congestdo hepatica e derrame pleural,
com proétese adrtica normofuncionante e veia cava inferior
(vCl) dilatada com pouca mobilidade. Evoluiu com melhora
progressiva da ICC, tendo novo Eco-Doppler (5 de dezembro
de 2007) mostrado protese adrtica funcionante e melhora da
funcdo sistdlica de VE e VD, insuficiéncia tricispide moderada,
insuficiéncia mitral leve e HAP.

Manteve-se em acompanhamento ambulatorial, as-
sintomatica e tolerando reducdo progressiva da medicagéo.
Ultimo eco, realizado em 19 de margo de 2008, mostrava bom
funcionamento da prétese valvar adrtica, insuficiéncia tricus-
pide grave, HAP moderada, grande aumento de VD e AD, VCI
dilatada, sem mobilidade, compativel com insuficiéncia de VD.

Foi a dbito em casa, morte subita, sem causa definida.

DISCUSSAO

ASV sdo raros e geralmente tém manifestagdo clinica
insidiosa até sua ruptura, quando a sintomatologia é subita.
Por isso, comumente seu diagndstico é feito por achados
acidentais®. Em ASV ndo-rotos, o inicio agudo dos sintomas
acontece em apenas 18% dos casos’.

Os ASV congénitos sao mais comuns que os adquiridos,
que sao tipicamente secundarios a processos patoldgicos
envolvendo a raiz adrtica, como aterosclerose, sifilis, endocar-
dite, necrose cistica da camada média, trauma toracico, febre
reumatica, tuberculose e doengas do tecido conectivo**>”°. Em
geral, cerca de 65% a 85% dos aneurismas ocorrem no seio
coronario direito, 10% a 30% nos seios ndo-coronarios e menos
de 5% surgem dos seios coronarios esquerdos®.

Embora aneurismas integros sejam frequentemente
assintomaticos, também podem ser associados a complica-
¢0es*. Mesmo que a etiologia mais frequente seja a congéni-
ta, as manifestagdes clinicas costumam se apresentar na idade
adulta, na terceira e quarta décadas de vida®’.

No caso apresentado, a paciente apresentou clinica
aguda de insuficiéncia cardiaca, ainda que com o aneurisma
integro. Além disso, sua manifestagao clinica deu-se durante
a infancia, o que é também raro nesta doenga.

A complicagdo mais importante do ASV é sua ruptura
para a cavidade cardiaca adjacente, mais comumente, as
cavidades direitas*®, embora aproximadamente 11,5% a 53%
dos ASV ndo se rompam’. Nesses casos, 0 aneurisma pode
apenas protruir-se para a camara cardiaca adjacente, criando
obstrugdes ao fluxo ventricular direito ou esquerdo®®, causar
infarto do miocardio ou isquemia pela compressdo de artérias
coronarias’, estenose e regurgitagdo tricuspides, insuficiéncia
adrtica, disturbios de condugao pela penetragdo no septo inter-

ventricular?*#81112 massa mediastinal, endocardite infecciosa
e tromboembolismo’. Os achados clinicos mais importantes
em pacientes com ASV ndo rompidos sao dispneia, palpitacao,
dor toracica, faléncia miocardica, regurgitacdo adrtica mode-
rada a grave, arritmias graves e sincope®101213,

0O ASV vem sendo frequentemente associado a outras
anormalidades cardiacas®®**, como defeito de septo ventricu-
lar (DSV — 48%), regurgitacdo aodrtica (33,3%), valvula adrtica
bicuspide (3,3%) e coarctagdo adrtica®>>%%°, Das associa¢des
ao DSV, o tipo mais comum visto é o justa-arterial (ou su-
pracristal), seguido pelo justa-aértico (ou perimembranoso).
Pacientes com anormalidades adrticas associadas perfazem em
torno de 20% dos casos, apresentando-se com insuficiéncia
adrtica secundaria a prolapso — também usualmente asso-
ciado a DSV -, além da valva bicuspide. Estenose pulmonar,
geralmente subvalvar, em pacientes com obstrucdo de fluxo
ventricular direito (como na Tetralogia de Fallot, por exemplo),
além de persisténcia do ducto arterioso e defeito de septo
interatrial, também sdo encontrados®?'’. A endocardite esta
presente em aproximadamente 10% dos pacientes, embora
ainda ndo esteja claro se representa a causa do aneurisma ou
se é desenvolvida a partir dele.

No relato cirurgico apresentado no caso, vé-se a des-
cricdo de uma possivel endocardite associada, que poderia
ser causa ou consequéncia do ASV, sendo ele congénito neste
ultimo caso. A paciente também apresentava lesGes cardiacas
associadas, insuficiéncia mitral e adrtica, seguindo a tendéncia
apresentada pelos estudos sobre ASV.

O manejo clinico do ASV depende da apresentacdo
clinica, mas geralmente envolve estabilizacdo e cuidados
peroperatérios, com otimizacdo da medicacdo de alivio dos
sintomas de faléncia cardiaca, tratamento de arritmia e en-
docardite, quando presentes®.

O tratamento definitivo para o ASV é cirurgico, e a
grande maioria dos pacientes é operada na idade adulta. A
corre¢do de urgéncia é indicada em casos de ruptura, espe-
cialmente quando ha shunt intracardiaco'®'%, J3 a eletiva é
reservada para casos de compressao de estruturas adjacentes,
dilatacdo significativa e regurgitacdo adrtica5,9, embora seja
fortemente recomendada precocemente, em todos os casos,
devido a sua alta morbidade e mortalidade?72°-22,

Devido a raridade dos ASV, ndo ha ensaios clinicos que
evidenciem superioridade de uma técnica cirurgica. Apesar
disso, o objetivo principal dos procedimentos de corre¢do dos
ASV é fecha-lo com seguranca, remover o saco aneurismatico
e reparar possiveis defeitos associados sem causar bloqueio
cardiaco ou disfuncdo de vélvula adrtica.

No que diz respeito a correcdo do ASV, existe uma con-
trovérsia sobre qual a melhor abordagem: se a sutura direta ou
o “patching”. Muitos autores recomendam o uso do “patch”
de pericardio em todos os casos, pois ele evita a deformacao
davalvula adrtica e reduz a tensdo na linha de sutura, e evita a
distorcdo das vélvulas da valva adrtica - diminuindo, portanto, a
incidéncia de insuficiéncia adrtica tardia. Tal técnica é preferida
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também por prevenir a recorréncia de fistula (nos casos de
ruptura) e o estreitamento das corondrias. No entanto, outros
autores sustentam que o fechamento direto é suficiente para
reparar ASV pequenos e integros. Cada um desses tipos de
correcgdo € util para casos particulares e devem ser avaliados
pela equipe conforme indicagdo?”%2,

Ha também casos em que a substituicdo de toda a raiz
adrtica ou reimplantagdo das artérias coronarias — ou ambos
— faz-se necessdria. Essas medidas sdo mais comumente ne-
cessarias nos casos de ASV adquiridos (como, por exemplo, na
endocardite bacteriana, que destrdi por¢des teciduais conside-
raveis), especialmente em casos de regurgitacdo adrtica grave.
Nesses casos, a substituicdo da raiz adrtica pode minimizar o
risco de reinfecgdo?1%2324,

Nos pacientes com ASV ndo complicados, o risco ope-
ratério € baixo, e os resultados em longo prazo costumam ser
satisfatorios, com baixa mortalidade Os ébitos tardios, assim
como as reoperacgdes, habitualmente estdo relacionados a
insuficiéncia adrtica ou a troca ou plastia da valva adrtica, e
a recorréncia do aneurisma em si apds correcdo cirurgica é
rara. No entanto, pacientes com ASV infectados (endocardite,
sepse), sdo mais vulneraveis a desfechos insatisfatérios®”23%,

A mortalidade perioperatdria de pacientes com ASV
ndo infectados é comumente atribuida a baixo débito cardi-
aco, especialmente em pacientes com anomalias cardiacas
concomitantes?.

Estudos recentes estimaram a sobrevivéncia em longo
prazo apos corregdo de ASV entre 82% e 97%, sendo que a
maioria dos pacientes mostra melhora clinica importante.

No caso apresentado, a paciente teve morte subita apds
corregdo cirurgica bem sucedida do aneurisma, e evolugdo
clinica satisfatdria. Embora ndo tenhamos dados de necropsia,
por esta ndo ter sido realizada, concluimos que, mais prova-
velmente, a morte deu-se devido a hipertensdo da artéria
pulmonar. Ainda assim, pode ter sido decorrente de uma
insuficiéncia adrtica subita (por problema no reparo cirurgico),
obstrucdo aguda da prétese ou mesmo arritmia. Por ultimo,
a descricdo cirurgica de uma endocardite colocou a paciente
entre os classificados como ASV infectado, o que, por si s0,
aumentaria seu risco de morte no periodo pds-operatério.
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