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Resumo

A Insuficiéncia adrtica (IA) é uma condicao em que existe refluxo de sangue da aorta para o
ventriculo esquerdo (VE) durante a diastole ventricular, devido a uma incompeténcia do
mecanismo de fechamento valvar aortico. Relata-se o caso de um paciente, adolescente,
admitido com quadro clinico sugestivo de IA importante e com comprometimento da funcao
cardiaca. Exames complementares confirmaram, posteriormente, o dignostico de IA secundaria a
dilatacao da raiz da aorta, sendo Arterite de Takayasu a doenca de base. Segue-se uma revisao
sobre o assunto, dando-se énfase sobre as possiveis condicoes associadas a dilatacao da raiz
aortica.
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Abstract

Aortic insufficiency (Al) is a condition in which there is a backflow of blood from the aorta to the
left ventricle (LV) during ventricular diastole due to an incomplete closing of the aortic valve
mechanism. We report a case of a teenager patient admitted with clinical conditions suggestive
of an important Al and with damage of cardiac function. Investigations confirmed later the
diagnosis of IA secondary to dilatation of the aortic root, being Takayasu arteritis the underlying
disease. The following is a review of the subject, with emphasis on the possible conditions
associated with dilation of the aortic root.
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of the aortic root muito baixa durante uma longa fase
assintomatica.
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Alguns pacientes permanecem assintomaticos
Introducao por décadas e raramente necessitam de
abordagem terapéutica. Outros, no entanto,
A 1A cronica geralmente se desenvolve de exibem progressao da lesdo regurgitante com
maneira lenta e insidiosa, com uma morbidade desenvolvimento gradual de disfuncao sistdlica
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do VE e eventualmente insuficiéncia cardiaca
(1C)1.

Essa condicao pode manifestar-se como uma
complicacao da Arterite de Takayasu (AT), uma
vasculite de grandes vasos, autoimune, que
afeta preferencialmente a artéria aorta e seus
principais ramos.

Este relato tem o objetivo de retratar o caso de
um paciente que esteve internado no HUGV com
clinica de IA e que preencheu, posteriormente,
critérios diagnodsticos de AT.

Relato de Caso

Paciente, masculino, 18 anos, cursando ha 2
meses com tosse produtiva e dor em ardéncia
em regidao retroesternal intermitente, que
melhorava ao decubito ventral. Negava febre,
perda ponderal ou outros sintomas. Evolui com
hemoptoicos e dor toracica precordial atipica,
sendo admitido no HUGV. Ao exame fisico
apresentava-se em bom estado geral,
acianotico, eupneico em repouso, com presenca
de Sinal de Musset e sinais vitais estaveis
(dentre eles a concomitancia entre as Pressoes
arteriais de ambos os membros superiores).
Torax sem deformidades, ventriculo direito

palpavel, ictus de VE visivel e palpavel no
sétimo espaco intercostal esquerdo, na linha
axilar anterior. A ausculta, ritmo cardiaco
regular em 3 tempos (presenca de terceira
bulha), segunda bulha hipofonética, sopro sisto-
diastolico audivel em foco aortico, 6+/6+, com
irradiacao para furcula, carétidas e todo o
precordio, com frémito palpavel. Pulmoes com
murmurio vesicular fisiologico e crepitacoes em
bases, mais evidentes a direita. Abdome com
sopro audivel em topografia de aorta
abdominal. Extremidades sem edemas, pulsos
periféricos simétricos e em martelo d’agua, boa
perfusao capilar, com presenca do Sinal de
Quincke.

Radiografia de torax evidenciava cardiomegalia
e sinais de aumento atrial esquerdo - Sinal da
bailarina e duplo contorno (Figura 1).
Eletrocardiograma com ritmo sinusal, FC: 83
pbm, intervalo PR de 0,20 segundos, eixo do
complexo QRS entre +60 e +90 graus, sinais de
sobrecarga ventricular e atrial esquerda.
Exames laboratorias de admissao (Hemograma,
ionograma, bioquimica, provas de atividade
inflamatoria) dentro da normalidade e
sorologias (Anti-HIV, VDRL e hepatites virais)
negativas.

| 47 |
revistahugv - Revista do Hospital Universitario Getulio Vargas
v.14. n.1jan./jun. - 2015



Figura 1: Radiografia de torax
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ARTERITE DE TAKAYASU - RELATO DE CASO

O Ecocardiograma transtoracico revelou
dilatacao da raiz de aorta (52 mm) com
regurgitacao importante; aumento de cavidades
esquerdas com disfuncao sistolica global de grau
moderado (Fracao de ejecao de 39% pelo
método Teicholz); Aumento das dimensodes de
atrio esquerdo de grau leve (41mm) e
Hipertensao pulmonar de grau moderado
(Pressao sistdlica da artéria pulmonar estimada
em 62 mmHg).

Confirmado, portanto, diagnostico de IA
secundaria a dilatacao de raiz da aorta com
insuficiéncia cardiaca sistolica de VE.

Solicitada angiotomografia de aorta, que
evidenciou: Espessamento e calcificacoes
parietais da aorta e dos troncos supraaorticos,
com aspecto bastante sugestivo de doenca do
colageno; Aneurisma fusiforme da Aorta
ascendente, incluindo o seio de Valsalva;
Aneurismas no tronco braquiocefalico e na
artéria subclavia esquerda; ulceras
ateroesclerdticas penetrantes na croca da
aorta; Dilatacao aneurismatica difusa dos

segmentos descendentes médio e distal da
aorta, estendendo-se ao segmento abdominal
até a altura aproximada do tronco celiaco e
dilatacao aneurismatica fusiforme da aorta
infrarrenal (Figura 2).

| 48 |
revistahugv - Revista do Hospital Universitario Getulio Vargas
v.14. n.1jan./jun. - 2015



Figura 2: Angiografia de
Aorta

Ribeiro et al

Na ocasiao aventou-se a hipotese diagnostica de
AT, ja que o mesmo preenchia 4 critérios de
classificacao para tal, de acordo com a
Classificacao do American College of
Rheumatology (ACR), de 1990° (Tabela 1): Idade
de instalacao da doenca inferior a 40 anos,
sopro sobre artéria aorta em topografia
abdominal, alteracées na  arteriografia
(estreitamento/espessamento da aorta) e
claudicacao de extremidades (evidenciada
durante o acompanhamento ambulatorial com o
servico de Reumatologia) permitindo, portanto,
a conclusao diagnodstica dessa vasculite como
sendo a causa da IA apresentada pelo paciente.

Durante o acompanhamento ambulatorial foi
mantido o tratamento com Captopril,
Furosemida e Carvedilol e iniciado Prednisona e
Metotrexate, objetivando um melhor controle
sintomatologico e reducao das recidivas das
agudizacoes do quadro.

Discussao

A AT é uma vasculite cronica de etiologia
desconhecida que envolve artérias de grande e
de médio calibres, incluindo a aorta e seus
principais ramos, além de artérias pulmonares e

coronarias. O género mais acometido é o
feminino (80 a 90% dos casos), com faixa etaria
de inicio entre 10 a 40 anos de idade. Tal
informacao corrobora a importancia deste
relato, que chama a atencao para o
acometimento masculino, nao usual.

A AT, em suas fases iniciais, apresenta
manifestacoes inespecificas, como febre,
malestar, artralgias e emagrecimento. Nesta
fase, o diagnostico € muito dificil de ser feito,
mas, com a evolucao e quando as manifestacoes
do acometimento vascular dominam o quadro
clinico, essa possibilidade diagnostica nao pode
ser esquecida.’

A fase inicial dessa vasculite caracteriza-se pelo
espessamento da parede da aorta, com ou sem
alteracoes do lumen arterial. O processo
inflamatorio é destrutivo/degenerativo e leva,
numa fase tardia, a alteracoes do lUmen
arterial, caracterizadas por estenose, oclusao/
trombose, coarctacao atipica, dilatacao e/ ou
aneurismas. Com frequéncia predominam a
estenose e obstrucao, mas dilatacao e
aneurismas nao sao raros.* O caso em questao
apresenta além do espessamento da aorta,
dilatacoes aneurismaticas de varios segmentos
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dessa artéria, assim como aneurisma de artéria
subclavia esquerda.

Para o diagnostico dessa condicao, segue-se a
proposta da ACR2, que desenvolveu os critérios

a seguir. A positividade de 3 ou mais desses
critérios apresenta uma Sensibilidade de 90.5%
e Especificidade de 97.8% para o diagnostico
desta Vasculite.

Critério

Definicao

Idade até a instalagdo da doenca inferior a 40 anos

Desenvolvimento dos sintomas ou achados relacionados
a AT até a idade de 40 anos.

Claudicacao de extremidades

Desenvolvimento e piora da fadiga e desconforto em
musculos de uma ou mais extremidades, quando em uso,
especialmente em membros superiores.

Diminuicdo do pulso em artéria braquial

Diminuigdo da intensidade do pulso em uma ou ambas as
artérias braquiais.

Diferenca de pressao arterial > 10mmHg

Diferenca de pressdo arterial sistolica acima de 10mmHg
entre membros superiores.

Sopro sobre artéria subclavia ou aorta

Sopro audivel a ausculta sobre uma ou ambas as artérias
subcldvias ou aorta abdominal

Anormalidades arteriograficas

Estreitamento ou ocluséo do conjunto da aorta, seus ramos
primdrios, ou grandes artérias proximas as extremidades

superiores ou inferiores, nao devido a arteriosclerose,
displasia fibromuscular ou causa similar, as alteracoes
geralmente sao focais ou segmentares.

Tabela 1: Critérios de Arterite de Takayasu.?
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ARTERITE DE TAKAYASU - RELATO DE CASO

A IA, que tem inUmeras outras causas, €
caracterizada por uma falha na coaptacao dos
folhetos da valva aodrtica durante a diastole,
provocando refluxo de sangue da aorta para o
VE.®

As principais etiologias variam de acordo com a
populacao de estudo e em até 35% dos casos a
causa € desconhecida.” Nos paises em
desenvolvimento, a causa mais comum de |IA é a
doenca reumatica, porém nos desenvolvidos,
estda mais frequentemente relacionada a
dilatacao da raiz da aorta ou presenca de valva
aortica bicUspide congénita.® No caso em
questao, nao foram visualizadas alteracoes
valvares ao ecocardiograma transtoracico,
apenas dilatacao significativa da raiz da aorta.

A aterosclerose da aorta ascendente é uma
causa comum de IA cronica em adultos, tendo
como principais fatores de risco a hipertensao
arterial sistémica e dislipidemia. Doencas
degenerativas da camada média sao as causas
mais comuns de dilatacao envolvendo a aorta
toracica proximal. Apesar de a maioria dos casos
ser de origem idiopatica, certas desordens
genéticas podem estar associadas, como a
Sindrome de Marfan. Acredita-se que os casos
de dilatacoes idiopaticas da raiz adrtica
representariam formas frustras dessa
sindrome.” Outras doencas do tecido conjuntivo
associadas a necrose cistica média sao a
sindrome de Ehlers-Danlos e ectasia anulo-
aortica.?

|50 |
revistahugv - Revista do Hospital Universitario Getulio Vargas
v.14. n.1jan./jun. - 2015



Outras condicoes que acometem a raiz da aorta
sao espondilite anquilosante, osteogénese
imperfeita, atrite reumatoide, arterite de
células gigantes e doenca de Becet.

As manifestacoes clinicas da IA dependem da
severidade da lesao, do tempo de evolucao, de
patologias concomitantes e da funcao
ventricular esquerda.® O paciente pode queixar
sintomas inespecificos como sensacao de
desconforto por percepcao de batimentos
cardiacos ou dor toracica atipica devido a uma
interacao mecanica entre o coracao e a parede
toracica, bem como pode apresentar sinais e
sintomas decorrentes IC esquerda como
dispnéia de esforco, ortopnéia, dispnéia
paroxistica noturna, e eventualmente edema
pulmonar.® No caso em questdao, uma das
queixas mais frequentes do paciente era dor
toracica atipica e ja demonstrava, no momento
da internacao, sinais de IC.

O exame fisico em pacientes com IA cronica é
muitas vezes sugestivo e frequentemente
estabelece o diagnostico. O pulso arterial na IA
cronica grave tem a caracteristica de ter uma
elevacao ampla e um colapso abrupto, dando o
aspecto palpatorio do pulso em Martelo d’agua
(pulso de Corrigan). Outras alteracoes
observadas sao: pulsacao da cabeca (Sinal de
Musset), pulsacao da avula (Sinal de Muller),
pulsacao de capilares subungueais (Sinal de
Quincke) entre outros."® Algumas dessas
alteracées foram observadas no paciente,
demonstrando a gravidade da IA.

A terapéutica depende da causa base, funcao
cardiaca e da presenca ou nao de sintomas. Na
IA cronica, o tratamento medicamentoso é
baseado no uso de drogas vasodilatadoras
arteriais pelos beneficios hemodinamicos como
a reducao da pos carga do VE, com consequente
aumento do volume sistolico e diminuicao do
volume regurgitante. Os mais utilizados sao os
bloqueadores dos canais de calcio
diidropiridinicos, hidralazina e inibidores da
enzima de conversao da angiotensina. O
tratamento cirlrgico, mesmo em pacientes com

acentuada reducao da funcao ventricular
esquerda, leva a um aumento da FE e da
sobrevida da maioria dos pacientes, sem
progressao da IC. Constitui o procedimento de
escolha para tratamento da IA em pacientes
sintomaticos ou com disfuncao ventricular,’
como o do caso em questao.

Ja o tratamento da AT é baseado em analises
observacionais e em relatos de casos.
Corticosteroides e imunossupressores sao
amplamente utilizados na tentativa de se
induzir a remissao ou de se evitar a progressao
das lesdoes arteriais na AT, mas sem
comprovacao por ensaios clinicos controlados e
randomizados. Grande parte da dificuldade em
se produzir evidéncias para o tratamento da AT
reside na falta de parametros confiaveis para se
avaliar a atividade da doenca e por essa
entidade ser bastante rara e muitas vezes
subdiagnosticada.™

Ribeiro et al
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Resumo

As malformacoes congénitas do pulmao sao raras e variam muito na sua forma de apresentacao
clinica e gravidade, dependendo principalmente do grau de envolvimento pulmonar e de sua
localizacao na cavidade toracica. Elas podem se manifestar em qualquer idade e podem ser fonte
de importante morbidade e mortalidade em lactentes e criancas. O objetivo deste estudo foi
relatar o caso clinico de paciente do sexo masculino, com 12 anos de idade apresentando dispneia
e pneumonias de repeticio desde periodo lactente, diagnosticado com malformacao
adenomatoide cistica pulmonar e operado no Servico de Cirurgia Pediatrica do Instituto da Saude
da Crianca do Amazonas (ICAM), em Manaus.

Palavras-chave: Malformacao Adenomatoide Cistica Pulmonar; Dispneia; Pneumonia;
Adolescente.

Abstract

Congenital malformations of the lung are rare diseases and they have several ways of clinics
presentations and severities that depends on the degree of pulmonary involvement and location
in the chest cavity. The clinical symptoms may appear at any age and they can be a significant
source of morbidity and mortality in infants and children. We present a case of 12-years old male

patient who complained of dyspnea and recurrent pneumonia since childhood, diagnosed with
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