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Relato de Caso

Forcas Anteriores Proeminentes do QRS Durante Suboclusao
Transitoria do Tronco da Coronaria Esquerda

Transient Prominent Anterior QRS Forces in Acute Left Main Coronary Artery Subocclusion: Transient Left

Septal Fascicular Block

Andrés Ricardo Pérez-Riera,”™ Raimundo Barbosa-Barros,? Rodrigo Daminello Raimundo,” Luiz Carlos de Abreu,’

Marcos Célio de Almeida,’® Kjell Nikus*
Centro Universitario Satdde ABC," Santo André, SP - Brasil

Hospital de Messejana Dr. Carlos Alberto Studart Gomes,? Fortaleza, CE - Brasil
Universidade de Brasilia - Instituto de Biologia-Genética e Morfologia,® Brasilia, DF - Brasil
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Introducao

O tronco de coronaria esquerda (TCE) origina-se do seio
esquerdo de Valsalva, passa entre a artéria pulmonar principal e
o apéndice atrial esquerdo antes de entrar no sulco coronério e
bifurca-se na artéria descendente anterior esquerda (DAE) e na
artéria circunflexa esquerda (CXE). Na maioria dos individuos, o
TCE supre =75% do ventriculo esquerdo (VE)." Uma estenose
significativa, que pode causar angina estdvel e/ou sindrome
coronariana aguda, coloca o paciente em risco de insuficiéncia
ventricular esquerda aguda fatal e arritmias malignas. O prognéstico
do paciente com doenca de TCE pode ser melhorado com a
revascularizagdo miocardica (RM). Com aprimoramento técnico
e medicacao antitrombodtica eficaz, a intervencao coronéria
percutanea (ICP) evoluiu como uma modalidade terapéutica
alternativa. Em pacientes com doenga de TCE grave com
complexidade anatémica baixa a intermedidria, tanto a RM
quanto a ICP sio métodos eficazes de revascularizagao com
taxas comparaveis de morte, infarto do miocardio e acidente
vascular cerebral em longo prazo.? Os pacientes mais adequados
para implante de stent no TCE sdo aqueles com doenga ostial
isolada/doenga de TCE média, doenga de TCE protegido e
aqueles submetidos a implante de stent eletivo. Em um estudo
recente, foram relatados 8% de mortalidade e 8% de taxa de
revascularizagdo da lesao-alvo durante o seguimento de um ano.?

Descricao do caso

Um homem caucasiano de 72 anos de idade veio ao pronto-
socorro com queixa de dor toracica opressiva prolongada em
repouso hd uma hora associada a diaforese fria e dificuldade
respiratoria. Ele tinha histérico de diabetes mellitus tipo 2 e
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dislipidemia, detectada quatro anos antes. Dois meses antes, ele
tinha apresentado dor precordial opressiva a esforgos moderados,
que desaparecia rapidamente com repouso. A Figura 1 mostra
o ECG na admissao e a Figura 2-A um ECG realizado 30 dias
antes. A angiografia coronariana mostrou suboclusao (estenose
de 91 a 99% de diametro) na porgao média do TCE (Figura 2-B).
A RM foi proposta imediatamente, mas o paciente recusou. Ele
foi submetido a ICP com implante de stent farmacolégico (SF)
com sucesso, sem complicagdes intra-hospitalares. Durante os
6 meses de seguimento, ndo foi necessaria revascularizagdo da
lesdo-alvo no TCE. O paciente permaneceu assintomatico mesmo
com esforco fisico e os vérios ECGs de seguimento foram normais.

Discussao

Um eletrocardiograma realizado devido a sintomas de
angina estavel 30 dias antes da internagdo hospitalar mostrou
um padrao sugestivo de doenga de TCE e possivelmente algum
grau de suboclusao transitéria do tronco da coronaria esquerda
(LSFB, do inglés transient left septal fascicular block).** Esses
“achados minimos” no cendrio de angina estavel devem alertar
o médico sobre a possibilidade de isquemia miocdrdica grave
em pacientes sem uma explicagao l6gica para os achados do
ECG, como hipertrofia ventricular esquerda com strain na
cardiopatia estrutural. Ambas as caracteristicas do ECG sao
evidentes, com achados isquémicos mais pronunciados no
ECG realizados na admissdao quando o paciente apresentava
sindrome coronariana aguda.

Vérios manuscritos sucessivos do nosso grupo e de outros
mostraram que uma grande proporcao de casos com LSFB,
manifestado por forgas anteriores proeminentes do QRS,
é causada por obstrugao proximal critica da DAE antes de
seu primeiro ramo perfurante septal.®® Como a DAE é uma
continuagao do TCE, uma obstrugao significativa do TCE pode
levar a isquemia na porgdo média e no territério apical do
ventriculo esquerdo, onde fica o fasciculo septal esquerdo,
causando a LSFB.

Na presenca de LSFB, a sequéncia de ativagao ventricular
comega apenas em dois pontos:

* A base do miusculo papilar anterolateral (MPA) da
valvula mitral dependente do fasciculo anterior esquerdo
(FAE) na parede parasseptal anterior, logo abaixo da insercao
do MPA (vetor 1, );
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Figura 1 - ECG na admissdo (A) e o vetor de lesdo nos planos frontal e horizontal (B). A) Infradesnivelamento generalizado do segmento ST em I, Il, Il (II> 1ll) e
VF e das ondas V2 a V6. Infradesnivelamento difuso do segmento ST nas derivagbes infero-laterais (=7 derivagées com Infradesnivelamento do segmento ST) e
supradesnivelamento reciproco do segmento ST na derivagdo aVR. Além disso, bloqueio fascicular anterior esquerdo (BFAE) atipico, eixo QRS -40°, SlIl >Sll e
auséncia de onda q inicial em | e aVL pela auséncia do primeiro vetor do septo médio esquerdo (no BFAE tipico, os primeiros vetores de 10-20 ms séo direcionados para
+120°).4 B) Plano frontal (PF): o vetor de lesdo ST (seta) é direcionado para cima e para a direita, apontando para a derivagdo aVR (-150°). Quando esse vetor esta
localizado entre -90 ° e + 180° no PF, é indicativo de obstrugéo do TCE em até 100% dos casos5, infradesnivelamento do segmento ST nas derivagdes inferiores com
STII>STIII; Plano horizontal: o vetor de lesédo de ST é direcionado para a direita e esquerda (seta), perpendicular a V1. Infradesnivelamento do segmento ST de V2 a V6.

* A base do musculo papilar posteromedial (MPP) da
védlvula mitral dependente do fasciculo posterior esquerdo
(FPE). Esta localizado na parede parasseptal posterior, a
cerca de um terco da distancia do apice até a base (vetor
posteroinferior - 1,). Esses dois vetores iniciais tém direcoes
opostas e se cancelam com predominancia minima do vetor
1,, direcionado para tras (Figura 3). Isso explica a auséncia
da convexidade inicial normal a direita do loop QRS
(despolarizagao ventricular) no plano horizontal, dependente
do vetor septal 1,,, (ou vetor Penaloza-Tranchesi).’ Em
seguida, o estimulo é direcionado para a regiao médio-
septal ou parasseptal esquerda, bloqueada por indmeras
areas do sistema de Purkinje, deslocando as forgas para a
frente e para a esquerda, resultando em forgas anteriores
proeminentes (FAP). A Figura 4 mostra dois casos em que a
anatomia trifascicular do ramo esquerdo do feixe de His é
evidente. Ironicamente, ambos os casos vém da escola de
eletrocardiografia que cunhou o conceito bifascicular do
ramo esquerdo do feixe de His."

Arq Bras Cardiol 2020; 115(1Supl.1):1-5

Suprimento de sangue dos fasciculos esquerdos

* FAE: o suprimento sanguineo para o FAE do ramo
esquerdo (RE) teve origem em 50% dos casos nao apenas
no ramo septal anterior da DAE, mas também da artéria
nodal atrioventricular (AV), um ramo da artéria corondria
direita (ACD) em 90% dos casos, e na CXE em 10%."
Assim, dados anatémicos confirmam a observacao de
que a oclusdao do segmento proximal da DAE nao é um
pré-requisito para a ocorréncia de bloqueio fascicular
anterior esquerdo (BFAE). O aparecimento de BFAE
durante o infarto agudo do miocardio nao é sinal de
coexisténcia de estenose significativa da DAE ou de
doenga arterial coronariana mais grave ou extensa. Nesses
pacientes, outros mecanismos, como o grau da circulagao
colateral coronariana, podem ter um papel importante na
ocorréncia desse distirbio de condugao e corroboram os
relatos experimentais e clinicos de que o BFAE pode estar
relacionado a lesdes afetando o feixe de His por meio de
uma dissociagao longitudinal dessa estrutura.’
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Figura 2 - A) ECG realizado 30 dias antes: aumento atrial esquerdo, forgas anteriores proeminentes do QRS em V2 com padréo de qRs em V1-V2, voltagem da onda
R em V2 >15 mm (23 mm), tempo de pico da onda R prolongado nas derivagdes precordiais direitas (=35 ms), supradesnivelamento do segmento ST em aVR (21
mm), infradesnivelamento minimo do segmento ST nas derivagdes inferiores e de V3 a V6, essas alteracoes discretas podem levantar a suspeita de doenga de TCE
e algum grau de LSFB. Nota: este ECG foi considerado ‘normal” pelo clinico!! B) Angiografia coronariana na proje¢éo obliqua craniana anterior direita: nesta projegéo,

observa-se uma subocluséo critica do TCE (seta) na por¢do média.

Figura 3 - Esbogo mostrando a ativagdo ventricular inicial nos casos de LSFB. Ramo esquerdo do feixe de His com suas trés divisbes, em uma projegéo sagital
esquerda. O FAE termina na base do MPP da vélvula mitral. O FPE termina na base do MPP da valvula mitral. Como os vetores de ativagdo dependem dos fasciculos
anterossuperior (A) e posteroinferior (B) véo em diregdes opostas, eles se cancelam, com predominancia minima do FPE. Esse fenémeno explica a frequente onda q
inicial nas derivagdes precordiais direitas na presenca de BFPE. Observe a auséncia do primeiro vetor 1,,, dependente do LSF. RE: ramo esquerdo; RD: ramo direito;
FAE: fasciculo anterior esquerdo; FPE: fasciculo posterior esquerdo; LSF: fasciculo septal esquerdo; LSFB: bloqueio fascicular do septo esquerdo.
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Figura 4 - Vista lateral endocérdica do SIV no coragdo humano.™ Neste exemplo, o LSF se origina do ramo esquerdo (RE) principal. Além disso, o FAE conduz ao MPA
da vélvula mitral e o FPE diretamente ao MPP da vélvula mitral (A). Figura extraida do livro original de Rosenbaum,” o LSF se origina do FPE. Rosenbaum considerou
esses como “falsos tendbes” originando-se do FPE (B). RE: ramo esquerdo; RD: ramo direito; FAE: fasciculo anterior esquerdo,; FPE: fasciculo posterior esquerdo;

LSF: fasciculo septal esquerdo; LSFB: bloqueio fascicular do septo esquerdo.

* FPE: a ampla natureza do FPE, sua localizagao
protegida na via de entrada do ventriculo esquerdo e
seu suprimento duplo de sangue' tornam o bloqueio
fascicular posterior esquerdo (BFPE) isolado muito raro."
O MPP onde o FPE termina é suprido por ramos arteriais
que terminam na superficie diafragmatica do VE e, mais
comumente, por uma jungao de ramos terminais da LCX
e da ACD. Quando a LCX supre quase toda a superficie
diafragmatica do VE (10% dos coragdes humanos), seus
ramos fornecem todo o suprimento sanguineo para o MPP.
O FPE é irrigado em 10% dos casos apenas pela DAE,
em 40% dos casos pela DAE e ACD e em 50% dos casos
apenas pela ACD.

e Fasciculo septal esquerdo (FSE): é irrigado
exclusivamente pela artéria perfurante septal da DAE, que
supre 2/3 da porcao superior do septo interventricular (SIV)
neste local. A maior parte do suprimento de sangue para
o SIV é fornecida pela DAE. Os ramos no septo da artéria
descendente posterior raramente penetram mais de 10
mm do epicardio (um pouco mais que a espessura normal
da parede livre do VE), de modo que, para fins préticos, é
possivel considerar todo o suprimento sanguineo do SIV
derivado de quatro a seis ramos perfurantes septais de
tamanho quase igual a da DAE (Tabela 1).

No recente artigo de consenso brasileiro, foram
estabelecidos os seguintes critérios para LSFB. Eles sdo os
seguintes, com modificagdes e comentdrios esclarecedores
do nosso grupo:

Tabela 1 - Artéria responsavel pela irrigagéo dos trés fasciculos do RE

Sistema responsavel FAE FPE LSF
Somente DAE 40% 10% 100%
DAE & ACD 50% 40% 0%
Somente ACD 10% 50% 0%

Arq Bras Cardiol 2020; 115(1Supl.1):1-5

* Presenca de forcas anteriores proeminentes (FAP)
do QRS, sendo transitérias em tracados sequenciais. A
natureza transitoria das FAPs e as derivacdes envolvidas
indicam uma alta probabilidade de obstrucao proximal
critica da artéria coronaria descendente anterior esquerda
(DAE). Quando esse padrao é observado no cendrio da
sindrome coronariana aguda ou durante um teste de
esforco, deve ser considerada uma angiografia coronariana
urgente;

* Duragao normal do QRS ou aumento discreto (até
110 ms) quando nao associado a outros bloqueios;

* Linhas do plano frontal inalteradas;

* Tempo de pico da onda R em V1 e V2 =40 ms.®
(Nota: o termo deflexao intrinseca nao é recomendado,'”

* voltagem de onda R em V1 =5 mm;
* razio R/Sem V1 e V2 >2;
* profundidade da onda S em V2 <5 mm;

* Possivel onda q dependente da frequéncia cardiaca,
embriondria e/ou transitéria’® em V2 ou V1 e V2;

* Voltagem de onda R em V2> 15 mm;

* Padroes RS ou Rs em V2 e V3 (frequentemente, rS
em V1) com a onda R crescente de V1 a V3 e diminuindo
de V5 para V6;

* Auséncia de onda q em V5, V6 e | (pela auséncia do
vetor septal 1,,);'® confirmado experimentalmente em
coragbes humanos explantados por Durrer et al.,™

Conclusao

Que seja de nosso conhecimento, este é o primeiro caso
na literatura que descreve caracteristicas de ECG compativeis
com LSFB associadas a suboclusao de TCE. Essa evolucao deve
alertar os clinicos sobre a possibilidade de doenga arterial
coronariana grave em pacientes com um padrao de ECG
de LSFB associado ao infradesnivelamento generalizado do
segmento ST, tanto em pacientes com angina estavel quanto
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naqueles com sindrome coronariana aguda. Deve-se considerar
a angiografia coronariana o mais rapidamente possivel.
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Comprometimento Cardiaco na Sindrome de Sweet: Um Achado

Raro numa Doenca Rara

Myocardial Involvement in Sweet Syndrome: A Rare Finding in a Rare Condition

Luis Graga-Santos,"” Katarina Kieselova,? Fernando Montenegro-Sa,"™ Joana Cuardado,? Joao Morais?
Departamento de Cardiologia, Centro Hospitalar de Leiria," Leiria - Portugal
Departamento de Dermatologia, Centro Hospitalar de Leiria,* Leiria - Portugal

Introducao

A Sindroma de Sweet (SS) é uma dermatose neutrofilica
aguda febril caraterizada pela associagao de febre, neutrofilia,
lesoes cutaneas eritematosas moles (papulas, nédulos, placas),
com histologia consistindo predominantemente em neutrdfilos
maduros localizados na derme superior." E uma condicio
rara com distribuicdo mundial e trés formas de apresentacao
diferentes: idiopédtica; associada a malignidade e induzida por
drogas."™ Manifestagdes extracutaneas podem ocorrer, mas
o comprometimento cardiovascular é extremamente raro."?

Caso clinico

Homem de 41 anos procurou o servico de urgéncia
por febre ligeira e lesdes cutaneas em agravamento desde
ha 48 horas. O paciente negou o uso de drogas, alergias
conhecidas, histérico pessoal ou familiar de doenca relevante,
assim como contexto epidemiolégico suspeito.

O paciente apresentou-se febril (38,32) e a inspecao
revelou papulas e placas eritematosas, pseudovesiculadas e
dolorosas na nuca, pescogo, ombros e bragos, assim como
nédulos subcutaneos eritematosos e dolorosos (tipo eritema
nodoso) nas pernas (Figura 1). Restante exame objetivo
sem alteracoes. O estudo laboratorial mostrou leucocitose
ligeira (10800/uL) com 81,4% de neutrdfilos, velocidade de
sedimentacao 89 mm/h (valor normal (N) <10) e proteina-C
reactiva (PCR) 128,5 mg/L (N<5,0). Os eletrélitos e os testes
de funcao hepatica e renal eram normais.

Poucas horas apés a admissdao, o paciente manifestou
desconforto tordcico ligeiro em repouso. O eletrocardiograma
mostrou ritmo sinusal a 58 por minuto com bloqueio
atrioventricular do 12 grau e bloqueio incompleto do ramo
direito. A troponina | (Tnl) foi 1,89ng/mL (N<0,05) e aumentou
para 10,82ng/mL apés seis horas. O segundo eletrocardiograma
mostrou-se sobreponivel. O ecocardiograma transtoracico (ETT)
foi normal e demonstrou fragao de ejecao ventricular esquerda
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Figura 1 - Lesbes cutaneas. Papulas e placas eritematosas, pseudovesiculadas
e dolorosas na nuca (topo); nddulos subcutdneos eritematosos e dolorosos
nas pernas (inferior).

preservada (FEVE; 53% pelo método Simpson biplano) sem
alteragbes da cinética segmentar. Contudo, o strain longitudinal
global (SLG) mostrou-se reduzido, especialmente a conta
dos segmentos médio-basais, com os apicais relativamente
poupados (Figura 2.A). A angiografia coronariana excluiu
doenca arterial coronariana (DAC) obstrutiva.

O paciente foi internado com o diagndstico presuntivo
de dermatose neutrofilica aguda febril. No segundo dia (D2),
foi realizada biépsia cutanea e iniciada prednisolona (PDN)
oral Tmg/kg/dia tendo em conta a persisténcia da febre e das
lesdes cutaneas assim como o aumento da PCR (242 mg/L).
Apesar do alivio total da dor toracica, a Tnl subiu para 15,01
ng/mL no D2. Apds o inicio de PDN, o paciente permaneceu
apirético e os marcadores de inflamacao e de necrose
miocdrdica regrediram. Testes laboratoriais complementares
(proteinograma eletroforético, testes de autoimunidade,
horménios tireoidianos, hemoculturas, serologias) revelaram-
se normais. A andlise histol6gica da pele mostrou edema
subepitelial, infiltrado inflamatério na derme com predominio
polimorfonuclear, e auséncia de vasculite (Figura 3). Desse
modo, os critérios para o diagndstico de SS* foram satisfeitos
e considerou-se elevada probabilidade de comprometimento
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_Peak Systolic Strain [Mid)

Figura 2 — Strain longitudinal global e segmentar; representagéo “olho-de-boi” (General Electric®). A) A admisséo, o strain global esté reduzido (-16,4%); B) Trés meses
apos o tratamento com corticosteroides, o valor normalizou (-22,4%).
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Figura 3 - Histologia da leséo cutanea cervical (coloragdo hematoxilina-eosina). Edema e infiltrado com predominio de neutréfilos na derme (esquerda); Ampliagéo da
regido da derme mostrando linfocitos, histiocitos e auséncia de vasculite (direita).

cardiovascular na forma de miocardite aguda (MA).> Até D9,
0 paciente permaneceu apirético, as lesdes cutaneas quase
cicatrizaram, e os niveis de PCR e Tnl diminuiram (9,9 mg/L
e 0,32 ng/dL respectivamente). Recebeu alta hospitalar sob
PDN em redugao progressiva.

Apés quatro dias, o paciente apresentou-se completamente
assintomatico, sem lesdes cutaneas e ambos os marcadores de
inflamacao e de necrose miocardica normalizaram. No sexto
dia apés a alta, a ressondncia magnética cardiaca (RMC)
mostrou achados sugestivos de miocardite (Figura 4). A FEVE
e SLG melhoraram para 63% e -22,4%, respectivamente,
trés meses ap6s o tratamento (Figura 2.B). O paciente nao
desejou submeter-se a nova RMC.

Durante dois anos de seguimento, o paciente permaneceu
assintomdtico e sem sinais ou sintomas de doencga
cardiovascular ou de malignidade.

Discussao

Os autores apresentam um caso no qual o diagnéstico
de SS foi estabelecido pela presenca de 2 critérios major
e dois minor dos propostos por Driesch.* O tipo idiopatico
foi assumido devido a auséncia de patologia maligna e

do uso prévio de quaisquer farmacos. As manifestagoes
extracutaneas podem ocorrer, particularmente em
associagdo com malignidade.”? O comprometimento
cardiovascular é extremamente raro e, a luz do nosso
conhecimento, apenas dois casos de miocardite foram
reportados na variante idiopética.>** Ambas as manifestagoes
tipicamente respondem aos corticosteroides.’

No caso descrito, o desconforto tordcico transitério
associado a elevagdo da Tnl levantou a suspeita de
comprometimento cardiovascular. Quer a MA como
o infarto agudo do miocdrdio estdo descritos como
manisfestagdes cardiovasculares.? A angiografia coronariana,
que se mantém como o gold standard para o diagndstico
de DAC’ ou para sua exclusdo na suspeita de MA,®
revelou-se normal. Existe alguma evidéncia de que a
ecocardiografia bidimensional speckle tracking (2D-EST)
pode ajudar a suportar o diagnéstico de MA uma vez que
o strain longitudinal se correlaciona com a presenga de
fibrose e edema na RMC e de infiltracdo linfocitdria na
bi6psia endomiocardica (BEM).>'> No caso relatado, a
presenca de SLG reduzido sobretudo a custa dos segmentos
médio-basais, ao invés dos médio-apicais (padrao tipico de
DAC significativa)," e a rdpida resposta aos corticosteroides

Arq Bras Cardiol 2020; 115(1Supl.1):6-9
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Figura 4 - Ressonéancia magnética cardiaca. A) Ponderagéo T1 mostrando ligeiro realce tardio de gadolinio na por¢do basal da parede inferior (setas vermelhas);
B) Ponderagéo T2 apresentando regides focais de intensidade de sinal aumentada sugestivas de discreto edema da parede inferolateral (seta amarela).

reforcaram a probabilidade de MA. Devido a estabilidade
clinica e as conhecidas limitagbes da BEM, foi realizada
RMC que sugeriu este diagnéstico de acordo com os
critérios Lake-Louise.*'? De fato, a RMC emergiu como
ferramenta diagnéstica nao invasiva e ha evidéncia
crescente de que novas técnicas, como o T1 e T2 mapping,
podem melhorar a acuidade diagnéstica para MA e também
ajudar na monitorizagao da doencga.?'*'> Adicionalmente,
o SLG normalizou trés meses apds o tratamento, enquanto
0 paciente permanecia assintomatico.

Mensagens finais

O caso que apresentamos da énfase a importancia de
reconhecer a SS como uma rara mas possivel causa de
doenca cardiovascular, entidade que deve ser precocemente
identificada de modo a iniciar tratamento adequado.

No caso presente, o diagndstico de MA foi altamente
sugerido por modalidades imagiolégicas nao invasivas apés a
exclusdo de DAC obstrutiva. A luz do nosso conhecimento,
essa foi a primeira vez que a RMC foi usada para avaliar
comprometimento miocdrdico num doente com SS e
também a primeira em que a andlise por 2D-EST foi usada na
monitorizagdo evolutiva. Ambas as manifestacoes, cutaneas e
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Bloqueio do Ramo Esquerdo Idiopatico e Sintomas Inexplicaveis
Durante o Exercicio: Um Relato de Caso
Idiopathic Left-Bundle Branch Block and Unexplained Symptom At Exercise: A Case Report

Guilherme Veiga Guimaraes'™ e Edimar Alcides Bocchi’
Universidade de Sao Paulo Instituto do Coracado,” Sao Paulo, SP — Brasil

Introducao

A presenca de bloqueio do ramo esquerdo (BRE) na
aparente auséncia de outra doenga cardiaca suscita questoes e
preocupagoes a respeito da estratificagao de risco de eventos
ou sintomas cardiovasculares subsequentes.' Estima-se que
a deteccao de BRE em adultos assintomaticos, inclusive em
atletas, varie entre 0,1% e 0,8%, o que muito provavelmente
corresponde a doencas cardfacas estruturais, e ndo a respostas
fisiolégicas ao exercicio.® Por outro lado, alguns estudos
demonstraram que o risco de morte dos pacientes com BRE
e doenca cardiaca varia entre 2,4% e 11% ao ano.’

Embora vérios estudos tenham sugerido que o BRE
induzido por exercicio esteja geralmente associado a doenga
cardiovascular, sobretudo a doenga arterial coronariana, ha
estudos contrastantes que demonstram uma relagao entre o
BRE induzido por exercicio e artérias corondrias normais.®”?
Entretanto, os efeitos cardiovasculares adversos relacionados
ao exercicio no BRE com fungao cardiaca normal em repouso
ainda sao pouco definidos.

Este relato de caso examinou a relagdo entre o exercicio,
o BRE, sintomas e capacidade de exercicio em mulher mais
jovem com BRE tipico, sem histéria de doenca cardiovascular,
que relatou ansiedade e falta de ar stbitas durante exercicio
vigoroso, o que pode ser sugestivo de doenca cardiaca, tendo
sido encaminhada para teste de esforgo.

Relato de Caso

Mulher saudével de 42 anos de idade com BRE, que relatou
ansiedade e falta de ar stbitas durante exercicio vigoroso,
encaminhada para teste cardiopulmonar do exercicio (TCPE)
para avaliagdo dos sintomas inexplicaveis. Ela nao estava
tomando nenhuma medicagao e nao tinha histérico médico
relevante. Sem sintomas prévios sugestivos de doenca cardiaca
(desconforto no peito, palpitagdes, desmaios e angina). Nao
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havia histéria de doenga neuromuscular ou pulmonar. Ela
nao fumava nem consumia édlcool. Nao havia histéria familiar
de doenca cardiaca ou ataque cardfaco. Nos seis meses
anteriores, ela vinha se exercitando trés vezes por semana
em uma academia. O programa de exercicio consistia em
sessoes de pelo menos 60 minutos de atividade regular de
intensidade moderada, incluindo exercicios aerébicos, de
fortalecimento e flexibilidade muscular e de fortalecimento do
equilibrio. Seu exame fisico foi considerado normal, o IMC era
21,5 kg/m? e a pressao arterial em repouso estava em 110/70
mmHg. O eletrocardiograma (ECG) em repouso mostrou
ritmo sinusal (RS) e frequéncia cardiaca (FC) de 70 bpm,
com caracteristica dominante de bloqueio intraventricular:
complexo QRS prolongado (=0,12s) resultante do atraso na
ativagao do ventriculo esquerdo, acompanhado de morfologia
caracteristica do complexo QRS.6 A angiotomografia
coronariana (ATC) foi realizada, e ndo mostrou depésitos de
célcio e gordura nas artérias corondrias, nem artérias corondrias
com estenose. O hemograma completo mostrou resultados
normais: glicemia de jejum: 78 mg/dL; colesterol lipoproteina
de baixa densidade (LDL): 168 mg/dL; colesterol lipoproteina de
alta densidade (HDL): 81 mg/dL; colesterol total (CT): 159 mg/
dL; lipoproteina (a) [Lp(a)]: 7 mg/dL; triglicérides (Tg): 49 mg/dL
e creatina fosfoquinase (CPK): 26 U/L. A ressonancia magnética
(RM) do coracao mostrou fungao biventricular normal, fracao
de ejecao do VE de 65% e dimensdes preservadas, exceto por
um movimento septal anormal.

Foi submetida ao TCPE em uma esteira. Ao longo do TCPE,
0 ECG de 12 derivagdes mostrou ritmo sinusal (Figura 1). As
aferigdes da pressao arterial estavam dentro da normalidade:
em repouso (126/82 mmHg), pico (160/90 mmHg) e
recuperagao (120/90 mmHg). Ela parou o exercicio por causa
da fadiga (RER=1,29). Os valores de pico de consumo de
oxigénio (VO,, pico = 27,1 ml/kg/min) e frequéncia cardiaca
méxima (FCM = 176 bpm) obtidos no TCPE foram normais
para a idade e o sexo: 95% e 102%, respectivamente (https://
www.ahajournals.org/doi/10.1161/01.CIR.91.2.580). Do
estagio 14 do protocolo de Balke modificado até o final do
teste, o TCPE identificou uma reducdo do VO, e do pulso
O, (VO,/FC, ml/bpm), e um aumento da FC e da relagao
espaco morto/volume corrente (Vd/Vt) (Figura 2). A partir
deste evento, a inclinagdo da relacao entre ventilagdo minuto/
produgdo de diéxido de carbono (VE/VCO,) aumentou
abruptamente e nao foi acompanhada de hipéxia (Figura 2).

Discussao

Tanto quanto é do nosso conhecimento, relatamos pela
primeira vez o caso de uma paciente mais jovem com BRE
sem cardiomiopatia aparente e com sintomas inexplicaveis
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Figura 1 - Teste cardiopulmonar do exercicio em repouso, durante o exercicio e a recuperagéo. As linhas pretas indicam a transig@o entre essas fases. A) linha verde — consumo
de oxigénio (VO,/kg, mi/kg/min), linha vermelha  frequéncia cardiaca (FC, bpm), linha preta — pulso de oxigénio (O,-Pls, mi/bpm) e linha azul — quociente respiratorio (QR);
B) linha verde — ventilagdo por minuto (VE, imin), linha vermelha — taxa respiratoria (RR), linha preta — volume corrente (V, mi/min) e linha azul - razdo espago morto/volume
corrente (Vd/MY). C) Inclinagéo da relaggo entre ventilagéo minuto/produgéo de dioxido de carbono (VE/VCO,). Na primeira parte do exercicio, a inclinagéo VE/VCO, esta normal
(21); a partir do momento do evento, durante o teste de esforgo, a inclinagéo VE/VCO, aumentou vertiginosamente (49). Seta marrom — momento do evento.
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Figura 2 - Eletrocardiograma demonstrando bloqueio de ramo esquerdo: taxa de repouso de 75 bpm (A), frequéncia cardiaca de 175 bpm durante o teste de tolerancia
ao exercicio méximo (B) e frequéncia cardiaca de 153 bpm no primeiro minuto do periodo de recuperagéo (C).

durante exercicio vigoroso (redugao no VO, durante o TCPE),
o que é sugestivo de fungdo cardiaca comprometida como
consequéncia de estresse cardiovascular. O ECG ndo revelou
anomalias, a ndo ser pelo BRE. A reserva de frequéncia cardiaca
e a pressao arterial permaneceram normais ao longo do TCPE.

O exercicio oferece uma ferramenta Gtil para a avaliar
indiretamente a reserva funcional cardiaca, a partir do
desempenho ventricular esquerdo, as alteragoes do repouso
para o pico do esfor¢o, podendo ser limitado na presenca de
doencas. Nesse contexto, uma queda no padrao cardiovascular
de resposta do VO, pode indicar um comprometimento do
débito cardiaco (DC) ou da extragdo periférica de oxigénio,

Arq Bras Cardiol 2020; 115(1Supl.1):10-13

conforme observado na insuficiéncia cardiaca.10 Por outro
lado, nos individuos saudaveis, o nivel de aumento do consumo
e extragao periférica de oxigénio em resposta ao exercicio é
muito maior, quando comparado com as alteragdes no volume
sistélico, e semelhante ao aumento observado na FC.

A redugdo do VO, e do pulso O,, apesar do aumento na
FC, observada nesse caso, pode indicar uma possivel anomalia
cardfaca. Sugerimos que o movimento assincrono do ventriculo
esquerdo, com o atraso da contracdo de suas paredes, pode
diminuir a carga de trabalho do ventriculo esquerdo, resultando
em um volume sistélico mais baixo e indicando uma diminuigao
do débito cardiaco durante o exercicio maximo, apesar do
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aumento na FC.#'* Essa redugdo na carga de trabalho do
ventriculo esquerdo por um aparente defeito de perfusao
septal durante o TCPE pode ocasionar perda de energia e
“desperdicio” de trabalho miocardico, o que pode representar
o impacto hemodindmico da ativagao elétrica assincrona
do miocardio no BRE,*'* além de explicar, em parte, a
queda do VO, observada durante o TCPE. Por outro lado,
o bloqueio do ramo esquerdo induzido por exercicio pode
estar relacionado ou ndo a alteragbes cardiacas aparentes.
Entretanto, os pacientes com este achado apresentaram taxas
de mortalidade por todas as causas significativamente maiores
se comparados aqueles sem bloqueio do ramo esquerdo
induzido por exercicio."

Essa aparente diminuicao da fungao cardiaca durante o
exercicio pode ser decorrente de uma diminuigao transitéria
do volume sistélico, provavelmente relacionada a uma
piora da funcao ventricular esquerda (VE), associada a um
aumento repentino da inclinacao VE/VCO,, dando origem
a uma maior razdo entre o espago morto e o volume
corrente (Vd/Vt) e a um aumento precoce da frequéncia
respiratéria, como mecanismos compensatérios.’?>10
Esse distirbio na fisiopatologia esta relacionado com a
disfungao do VE, provocada ou piorada pelo BRE, o que
pode ocasionar indiretamente uma disfungao ventricular
direita, por meio do aumento da pressio de enchimento
do lado esquerdo, causando alteragbes na fungao das vias
aéreas dos pulmdes, e o surgimento de troca anormal de
gases em decorréncia da disfuncao alvéolo-capilar.’* Além
disso, uma inclinacao VE/VCO, mais elevada é indicativa de
hipertensao pulmonar secundaria, como consequéncia de
outras condigbes primarias, tais como insuficiéncia cardiaca
ou doenga pulmonar.®#
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Um Tipo Incomum de Taquicardia Induzida por Marcapasso

An Unusual Pacemaker-Induced Tachycardia
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Uma paciente de 29 anos com ventriculo esquerdo de
entrada dupla, defeito septal ventricular, ma posicao das
grandes artérias e obstaculo subpulmonar, submetida a cirurgia
de Fontan modificada, aos 9 anos de idade, apresentou
sindrome de bradicardia-taquicardia com sintomas graves
(palpitagbes e sincope). Ja que nao havia acesso venoso ao
ventriculo direito (devido ao redirecionamento cirtrgico de
fluxo sanguineo venoso do atrio direito para a artéria pulmonar
desviando dos ventriculos) e a condugao AV estava normal,
decidiu-se implantar um marcapasso atrial permanente. Um
nico eletrodo de fixagdo ativa foi implantado na parede
lateral do &trio direito, por causa de um limiar de estimulagao
no apéndice atrial subotimizado. Devido a preocupagdes de
que tanto a progressao da doenga do sistema de condugao
quanto o uso de medicacdo para diminuir a frequéncia
cardiaca pudessem levar a doenga de condugao AV, o que
tornaria necessaria a implantagao de um eletrodo epicardico
mais adiante, foi utilizado um marcapasso gerador de pulso
(Sorin Reply 200 DR) com plug na via de saida do ventriculo.
No dia seguinte ao procedimento, a paciente reclamou de
palpitagoes. A Figura 1 mostra o tragado do ECG realizado.

O ECG revela um ciclo repetitivo de um batimento
atrial (Ap) estimulado e de um batimento atrial intrinseco
(Ai), cada qual seguido de um batimento ventricular
intrinseco (Vi). O intervalo Ap-Ap é de 1000 ms, o que
estava em consondncia com o limite minimo da frequéncia
programada (60 batimentos por minuto). O intervalo Ai-Ai
também estava em 1000 ms e o intervalo Ap-Ai em 480
ms, o que equivale a uma frequéncia ventricular efetiva
média de 120 bpm. O intervalo AV intrinseco é de 180 ms.
Certamente, houve uma falha de sensibilidade de todos os
outros batimentos atriais. Apés interrogacao do dispositivo,
embora o limiar da estimulagao e da sensibilidade estivessem
adequados, observou-se que o marcapasso ainda estava
com as configuragoes de fabrica, no modo DDD, e nao
no modo AAl adequado ao paciente. A Figura 2 mostra
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uma reprodugdo dos eletrocardiogramas intracardiacos
sobrepondo a apresentagdo do ECG de superficie.

No canal atrial, um Ap é seguido de um batimento atrial
intrinseco em periodo refratario (Ar), seguido novamente de
um Ap. Como mencionado anteriormente, a via de saida
ventricular no gerador estava conectada e nao foi possivel
sentir ou estimular o ventriculo. Assim sendo, os batimentos
ventriculares estimulados (Vp) sao inexpressivos no que
diz respeito a real ativagdo ventricular. Os pardmetros
programados foram: limite minimo da frequéncia (LRL)
60 bpm; taxa de rastreio superior 120 bpm; periodo
refratdrio atrial pés-ventricular (PVARP) 280 ms; atraso AV
estimulado 220 ms.

Em um marcapasso DDD, apés um Ap, inicia-se um
atraso AV estimulado, apds o qual o marcapasso sente um
Vi ou um Vp. Nesses casos, mesmo que haja um Vi através
de conducdo nodal intrinseca, ndo havera um eletrodo
ventricular para sentir esse evento. O atraso AV estimulado
é entdo seguido de um Vp que, pela mesma razao, nao é
representado no ECG de superficie. Apds o Vp, comega o
perfodo refratario atrial pés-ventricular (PVARP). Sua principal
fungao é evitar a sensibilidade de ondas P retrégradas, o que
pode desencadear uma taquicardia mediada por marcapasso.
O componente inicial do PVARP é ocupado pelo cegamento
atrial pés-ventricular (PVAB), que é totalmente refratario.
A partir do PVAB, o perfodo é relativamente refratario. Durante
0 PVARP os eventos atriais sao sentidos e identificados como
refratarios (Ar) no “canal marcador” dos eventos, embora ele
nao modifique a sincronizagao dos intervalos estimulados.’
Desse modo, o préximo Ai ndo desencadeia o atraso AV
e um Vp, conforme ele cai no PVARP, mas é registrado no
eletrocardiograma intracardiaco como Ar. Esse Ai é seguido
de um Vi através da condugao nodal intrinseca, a qual, mais
uma vez, ndo é sentida. O Ap seguinte é desencadeado apés
o intervalo ventriculo-atrial (VA), tendo inicio no Gltimo Vp,
para manter o limite minimo da frequéncia programada a
60 bpm (nesse caso, 780 ms). Ap6s o marcapasso ter sido
programado corretamente para o modo AAl, foi obtido o
ECG apresentado na Figura 4. Ele revela batimentos Ap a 60
bpm, cada qual seguido de um Vi sem intervengao de um Ai.

Esse tipo incomum de “taquicardia induzida por
marcapasso” sé é possivel por causa da ocorréncia simultanea
de uma série de condigoes. Em primeiro lugar, um marcapasso
com um Unico eletrodo atrial no modo DDD. Esse modo
ocasionou um atraso AV, em seguida, um Ap e um PVARP apds
o Vp. O Ai seguinte é entdo sentido como durante o periodo
refratario e ndo reinicia os intervalos estimulados. Em segundo
lugar, a auséncia de um eletrodo ventricular também impede
que o Vi, apds o Ar, seja sentido e o intervalo VA reiniciado.
Em terceiro lugar, o ritmo intrinseco do paciente durante esse
periodo é cronometrado para ocorrer antes do final do PVARP
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Figura 1 - ECG ap6s o implante do marcapasso. Ciclo repetitivo de um batimento atrial estimulado e um batimento atrial intrinseco, ambos seguidos de um batimento
ventricular intrinseco.

Vp Vp Vp vp Vp

Figura 2 - Reprodugéo de eletrocardiogramas intracardiacos atrial e ventricular sobrepondo a derivagéo | da apresentagéo do ECG de superficie. A, canal atrial. Ap,
evento atrial estimulado. Ar, evento atrial sentido no periodo refratario. V, canal ventricular. Vi, evento ventricular intrinseco. Vp, evento ventricular estimulado.
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Figura 3 — Representagdo dos intervalos de estimulagdo do marcapasso no modo DDD. A, canal atrial. Ap, evento atrial estimulado. Ar, evento atrial sentido no periodo
refratério. AVD, atraso AV. LRL, limite minimo da frequéncia. PVAB, cegamento atrial pés-ventricular. PVARP, periodo refratario atrial pés-ventricular. TARP, periodo
refratrio atrial total. V, canal ventricular. Intervalo VA, intervalo ventriculo-atrial. Vi, evento ventricular intrinseco. Vp, evento ventricular estimulado.

Figura 4 - Reprodugéo de eletrocardiogramas intracardiacos atrial e ventricular sobrepondo a derivagéo | da apresentacéo do ECG de superficie apds a reprogramagdo
do marcapasso. A, canal atrial. Ap, evento atrial estimulado. V, canal ventricular. Vi, evento ventricular intrinseco.
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programado, de modo que esse intervalo impede que ele seja
sentido fora do periodo refratdrio. Finalmente, a conducao
AV intacta do paciente permite que todos os Ap e Ar sejam
direcionados para o ventriculo e a frequéncia aumente para
120 bpm. Outro caso relatado retrata um problema semelhante,
no qual um dnico eletrodo programado no modo DDD nao
reconhece um episddio de taquicardia atrial.? A programagao
cuidadosa e um conhecimento profundo das fungoes da
estimulacao sao fundamentais para o manejo desses pacientes.
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Introducao

A Xantomatose Cerebrotendinosa (XCT) é uma doenca
autossdmica recessiva caracterizada pela formagao de lesdes
xantomatosas em muitos tecidos, em particular no cérebro
e tendoes.” O distlrbio é consequéncia da reducdo da
produgdo de &cidos biliares, predominantemente do acido
quenodesoxicélico (CDCA) e do aumento da formagao de
colestanol.? Manifestagoes clinicas comuns incluem diarreia
infantil e catarata bilateral de inicio juvenil, geralmente seguida
por xantomas tendinosos e disfuncao neurolégica progressiva.’®
O diagndstico final é baseado em anormalidades bioquimicas,
incluindo niveis plasmaticos elevados de colestanol e
aumento dos niveis urindrios de alcool biliar associados a
uma concentragao biliar diminuida de CDCA.# O tratamento
é baseado na suplementagao oral de CDCA que, se iniciada
precocemente, pode prevenir grandes problemas clinicos,
uma vez que produz uma redugdo na sintese e nos niveis
plasmaticos de colestanol.?

O comprometimento cardiovascular em pacientes com
XCT é principalmente associado a aterosclerose prematura.*
A andlise lipidica no sangue de pacientes com XCT revelou
niveis dramaticamente altos de 27-hidroxicolesterol e baixos
niveis de lipoproteina de alta densidade-colesterol (HDL),
que colocam esses pacientes em alto risco de doenca
cardiovascular.®

A disseccao espontanea da artéria coronaria (SCAD, do
inglés spontaneous coronary artery dissection) é definida como
uma separagao nao traumatica da parede arterial coronariana,
criando um falso Idmen, o que leva a uma redugao do fluxo
sanguineo.® Embora existam outras condigoes sistémicas
que tornam a parede do vaso coronariano vulneravel a essa
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condicdo, em pacientes com doenga arterial coronariana
aterosclerdtica, a ruptura de um fibroateroma de capa fina
pode levar a SCAD.”

Descrevemos um relato de caso de uma paciente com
diagndstico de XCT que apresentou comprometimento
cardiaco devido a SCAD.

Relato do caso

Em 2013, uma paciente do sexo feminino, de 22 anos,
relatou histéria de xantomas no tendao de Aquiles e crise
epiléptica parcial complexa nos tltimos 10 anos. Ela evoluiu
com dificuldade progressiva na capacidade de aprendizado
e andar. Associada a essa apresentagao clinica, ela relatou
histéria de cirurgia bilateral para catarata aos 14 anos e
esteatorreia.

No exame fisico, os xantomas foram observados
principalmente na regiao do tendao de Aquiles, bilateralmente,
mas também no cotovelo e joelho direitos (Figura 1). O exame
neurolégico revelou discreta dismetria e disdiadococinesia,
dificuldade na realizacdo do teste de caminhada em linha
reta e hiperreflexia patelar bilateral e simétrica. Nao havia
anormalidades nos exames de forga ou sensibilidade.

A ressondncia magnética do cérebro mostrou uma drea
focal de 1,4 cm, com hipersinal nas sequéncias ponderadas
em T2 e hipossinal nas sequéncias ponderadas em T1, sem
realce de contraste. O ecodopplercardiograma transtoracico
mostrou dilatagado moderada e disfungao ventricular esquerda
regional, resultando em comprometimento moderado da
fungao sistélica e insuficiéncia mitral leve. A ultrassonografia
abdominal demonstrou a presenca de colelitiase.

A paciente, portanto, apresentava achados clinicos e
radiolégicos compativeis com a XCT. O diagnéstico foi
confirmado pela descoberta de um nivel sérico elevado de
colestanol de 31,79 mcg/mL. Ela iniciou o tratamento com
CDCA no mesmo ano.

Em 2017, ela foi submetida a um novo exame cardiovascular.
Uma ressondncia magnética cardiaca foi realizada e revelou
um ventriculo esquerdo dilatado, associado a disfungao
ventricular esquerda leve (fracao de ejecao do ventriculo
esquerdo = 47%) como consequéncia de acinesia da
parede basal média inferior e discinesia nas paredes anterior
e anterior-septal do ventriculo esquerdo. Essas regioes
apresentaram comprometimento da perfusao na avaliagao
dindmica baseada em gadolinio e presenca de realce tardio
transmural com gadolinio (Figura 2).
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Figura 1 - Xantomas observados na regi&o do tendéo de Aquiles direito e no joelho direito.

Figura 2 - Ressonancia magnética apresentando realce tardio transmural com gadolinio (setas) das paredes médio-basal inferior, anterior e septo-anterior do ventriculo

esquerdo em proje¢do de quatro (A) e duas cdmaras (B).

A angiotomografia corondria detectou uma irregularidade
parietal grave no tergo proximal da artéria descendente anterior
(ADA) com redugao luminal de 50%, o que sugeria a presenga de
placa ndo calcificada ou disseccao da artéria (Figura 3).

Esta dltima foi confirmada por angiografia coronaria e
ultrassonografia intracoronaria, que mostraram dissecgao nos
tercos medial e proximal da ADA sem comprometimento do
fluxo distal (Figura 4).

No momento do diagndstico, seu painel lipidico era: colesterol
total 170 mg/dL; lipoproteina de alta densidade-colesterol
(HDL-C) 47 mg/dL; lipoproteina de baixa densidade-colesterol
(LDL-C) 101 mg/dL; triglicérides 108 mg/dL.

Com base nesses achados, a paciente iniciou terapia
cardiovascular com Ramipril 10 mg por dia, aspirina 100 mg por

dia, carvedilol 6,25 mg duas vezes ao dia e rosuvastatina 10 mg
na hora de dormir, associados a manutengao da suplementagao
oral de 4cido biliar com CDCA.

Discussao e Conclusoes

A Xantomatose Cerebrotendinosa é causada por uma
mutacdo em homozigose da enzima mitocondrial esterol
27-hidroxilase (CYP27), a qual leva a vérias manifestagbes
sistémicas.® O diagnéstico é estabelecido com o
reconhecimento desses sintomas e pelo achado de colestanol
plasmético elevado e, se possivel, um diagnéstico definitivo
é obtido pela analise molecular do gene CYP27A1.%1
No presente caso, o diagnéstico de XCT foi estabelecido com
base na forte sintomatologia associada aos niveis plasmaticos de
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Figura 3 - Reconstrugdo multiplanar da angiotomografia computadorizada das coronarias, detectando uma irregularidade parietal grave no tergo proximal da artéria
coronaria descendente anterior, 0 que sugeria a presenga de uma placa nao calcificada ou dissecgédo da artéria (seta).

Figura 4 - A - Angiografia coronéria da artéria coronaria esquerda apresentando dissecgéo no terco proximal e médio da artéria descendente anterior esquerda (seta).
B - Ultrassonografia intracoronaria com sinal de duplo Itimen na artéria descendente anterior esquerda (seta).

colestanol, muito semelhantes a concentracao sérica média em
outros estudos (31,79 mcg/mL).*1°

As manifestagoes cardiacas sdo menos notaveis e se
apresentam principalmente como doenga coronariana grave,
incluindo infarto do miocardio, angina pectoris, doenga arterial
coronariana e alterages isquémicas no eletrocardiograma.>""
Posteriormente, dois grandes estudos realizados por Duell et
al.,'® e Sekijima et al.,'> demonstraram a presenca de doenca
cardiovascular associada a XCT apenas em 7% e 20% de seus
pacientes, respectivamente. No caso relatado, estudamos

Arq Bras Cardiol 2020; 115(1Supl.1):18-21

uma paciente com XCT que desenvolveu doenca arterial
coronariana causada por SCAD. Embora varias situagoes
clinicas especificas, incluindo displasia fibromuscular e
gravidez, tenham sido principalmente associadas a SCAD, as
condigdes ateroscleréticas também podem estar relacionadas
a patogénese dessa doenga.® Uma vez que a XCT predispde ao
desenvolvimento de aterosclerose prematura e existem poucos
estudos que relatam doenga arterial coronariana associada a
tromboembolismo aterosclerético,” hd evidéncias de que a
SCAD no caso relatado também estava associada a uma placa
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ateromatosa. Até onde os autores puderam investigar, este é
provavelmente o primeiro caso na literatura que demonstra a
associacao entre XCT e SCAD.
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Um Caso de Doenca Cardiaca Metastatica Revelada apés Infarto

Agudo do Miocardio e Pericardite

A Case of Acute Myocardial Infarction and Pericarditis Unmasking Metastatic Involvement of the Heart

Sofia Torres,’
Centro Hospitalar Universitdrio de Sdo Jodo," Porto — Portugal

Introducao

As metastases no coragao e pericardio sdo muito mais
comuns que os tumores cardiacos primarios e geralmente
estdo associadas a mau prognéstico."? Embora sejam mais
frequentemente assintomaticas, as metastases cardiacas podem
simular doengas cardiacas primdrias, como sindromes coronérias
agudas, insuficiéncia cardiaca congestiva e pericardite.** O
cancer de pulmao € a fonte mais frequente de doenga cardiaca
metastatica, seja por extensao direta ou por uma combinacao de
disseminagao linfatica, hematogénica e transvenosa.*’

Relato de Caso

Apresenta-se um caso de um paciente do sexo masculino,
62 anos, fumante, com histérico médico de hipertensao e
dislipidemia. Ele foi internado pela primeira vez devido a
um infarto agudo do miocérdio com supradesnivelamento do
segmento ST (IAMCSST) da parede lateral. Uma angiografia
coronaria emergente (realizada 2 horas ap6s o inicio da dor
tordcica) revelou estenose de 80% da artéria coronariana
descendente anterior esquerda (DAE) média, oclusao total da
Dg1 (primeiro ramo diagonal da DAE) em seu dstio e estenose
distal de 70% do ramo posterolateral da artéria coronariana
circunflexa esquerda (PL). Foi realizada angioplastia com
implantacao de stent farmacolégico na DAE e dilatagdo com
balao da Dgl. Dias depois foi efetuada angioplastia com
implantagao de stent farmacolégico na PL.

O ecocardiograma transtordcico mostrou funcao sistélica
biventricular preservada com alteragbes da contractilidade das
paredes anterior e lateral. O paciente permaneceu assintomdtico
durante o restante tempo de internagdo e recebeu alta médica.

Dois meses ap6s a alta, o paciente foi readmitido devido
a dor toracica pleuritica, ECG anormal mostrando elevagao
difusa do segmento ST com concavidade superior e elevagao
da proteina C reativa (199mg/L) e da troponina | de alta
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sensibilidade (2953 ng/L). O ecocardiograma transtoracico
exibiu fungdo sistélica biventricular preservada, com as
alteragoes da contractilidade previamente relatadas e
derrame pericardico de pequeno volume. Com base nessa
apresentagao, as hipéteses diagnésticas levantadas foram a
de sindrome de Dressler versus outras causas de pericardite
com lesdo miocardica associada.

Foi realizada uma ressondncia magnética cardiaca (RMC)
para avaliagdo adicional, que revelou uma massa alongada
intrapericdrdica (medindo 25 x 13 x 40 mm) adjacente aos
segmentos basais anterior e antero-lateral e em estreito contato
com o stent da DAE (Figura 1). A massa apresentava sinal
isointenso em imagens ponderadas em T1, hipersinal nasimagens
ponderadas em T2, perfusdo de primeira passagem e realce
tardio heterogéneo apés administragao de gadolinio. A presenca
de realce tardio subendocardico nos segmentos médio-basais
anteriores e antero-laterais confirmou o infarto prévio no territdrio
da DAE. Também foi observada a presenca de realce pericardico,
devido a presenca de atividade inflamatéria.

Inicialmente, esses achados levantaram a preocupagao
de uma complicagao do procedimento endovascular
previamente realizado envolvendo a DAE, como disseccao
coronaria ou perfuragdo com hematoma organizado. Uma
nova angiografia coronariana mostrou persisténcia do
bom resultado em relagcdo ao stent da DAE, sem sinais de
complicagbes relacionadas com o procedimento. Suspeitou-se
entao de uma origem neoplasica da massa. Foi realizada uma
tomografia computadorizada (TC) do térax que revelou uma
lesao suspeita no hilo esquerdo, junto ao bronquio do lobo
superior esquerdo com invasao da veia pulmonar superior
esquerda (Figura 2). A biopsia da lesdo pulmonar esquerda
demonstrou um tumor carcinéide do pulméao.

A presencga de linfadenopatias e nddulos pleurais
apontou para uma natureza metastdtica da massa adjacente
a DAE. A elevacao da troponina de alta sensibilidade foi
interpretada como relacionada com a infiltragdo miocardica.
Apesar da presenga de doenca aterosclerética em outras
artérias coronarianas, nao foi possivel excluir a hipétese de
compressao externa da DAE pela massa metastatica como
contribuinte para o IAMCSST prévio da parede lateral.

O diagnéstico final foi de uma neoplasia pulmonar primaria
com envolvimento cardiaco secunddrio.

Investigagbes posteriores revelaram doenca metastatica
generalizada com envolvimento 6sseo, da glandula
parétida, pancreatico e cerebral e o paciente iniciou
quimioterapia direcionada e radioterapia. Aos dois anos
de acompanhamento, o paciente encontrava-se livre de
sintomas e eventos cardiacos e permanecia sob tratamento
quimioterapico paliativo.
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Figura 1 - RMC (A) (B) sequéncias cine b-SSFP revelando uma massa alongada (medindo 25 x 13 x 40 mm) adjacente aos segmentos basais anterior e antero-lateral,
e em estreito contato com o stent na DAE. (C) Hipersinal nas sequéncias ponderadas em T2. (D) Isossinal nas sequéncias ponderadas em T1. (E) Perfuséo de primeira
passagem da massa. (F) Realce tardio com aspeto heterogéneo da massa e captagéo difusa do produto de contraste pelo pericardio.

Figura 2 - TC térax (A) (C) Lesdo pulmonar suspeita (*) no hilo esquerdo, junto ao brénquio do lobo superior esquerdo e com invaséo da veia pulmonar superior esquerda.
(B) Massa metastatica em estreito contato com o stent na DAE traduzindo envolvimento secundério do pericardio.
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Conclusao

Os sintomas relacionados com a doencga cardiaca
metastatica, que podem ser inespecificos e mimetizar outros
distdrbios cardiacos, como doenga arterial coronariana ou
pericardite, raramente representam a primeira manifestacao
de uma malignidade previamente desconhecida. Enquanto o
ecocardiograma é o método de imagem mais utilizado para
examinar o coragdo e o pericardio, a imagem multimodal
com RMC e TC oferece vantagens no diagnéstico da doenca
cardiaca metastatica,®” como foi demonstrado neste caso.
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Uma Forma Complicada de Infarto de “Um Segmento” Miocardico:
O Papel da Imagem Cardiovascular

A Complicated “One Segment” Myocardial Infarction: The Role of Cardiovascular Imaging
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Introducao

A incidéncia de complicagées mecanicas (CM) apés o
infarto do miocardio (IM) foi reduzida para menos de 1% com
o uso rotineiro de terapias de reperfusao primaria." As CM
sao classificadas como precoces, incluindo as formas agudas e
subagudas, e tardias ou crénicas.? As primeiras apresentam-se
principalmente como choque cardiogénico? e as tltimas podem
variar de assintomaticas a apresentagao com morte stibita.* Como
todas essas condigoes podem ter consequéncias potencialmente
letais, sao necessarios diagnéstico e tratamento oportunos. '

Relato de Caso

Uma mulher de 57 anos de idade e fumante foi admitida
no Servigo de Emergéncia com dor no peito anterior opressiva,
nausea e vomito. Quatro dias antes, a paciente reportou
sintomas semelhantes com horas de evolucdo, mas alivio
espontaneo. Durante a admissdo, ela estava consciente
e apresentava dor no peito. O exame médico revelou
hipotensao, taquicardia, polipneia e sinais de diminuigao da
perfusdo periférica.

Um eletrocardiograma de 12 derivagdes mostrou
taquicardia sinusal com elevacao do segmento ST de 4 mm
nas derivagoes DI e aVL e depressdao do segmento ST de
4 mm nas derivagoes inferiores. Exames complementares
revelaram acidose lactica, parametros inflamatérios sistémicos
elevados e aumento dos marcadores de necrose miocérdica.
O ecocardiograma transtoracico (ETT) demonstrou ventriculo
esquerdo hipertrofiado e nao dilatado, com hipocinésia da
parede lateral, mas com fungao sistélica preservada; derrame
pericardico moderado com colapso diastélico parcial das
cavidades direitas; e veia cava inferior dilatada sem variacdo
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respiratéria (Figura 1; Video 1). Nao houve achados valvulares
significativos e a raiz e o arco aértico estavam normais.

Por suspeita de infarto agudo do miocardio com
supradesnivelamento do segmento ST (IAMCSST) complicado
por ruptura da parede livre (RPL) ventricular esquerda
(VE), ndo foi administrada medicacdo antitrombdtica e a
paciente foi submetida a angiografia coronaria invasiva (ACI)
e ventriculografia (Video 2). Observou-se estenose de 90%
do ramo péstero-lateral, mas aparentemente nao foram
encontradas nenhuma lesdo oclusiva, ruptura ventricular ou
alteracbes da contractilidade segmentar do ventriculo esquerdo.

Ap6s angiografia, seu quadro clinico piorou. Foi admitido
tamponamento cardiaco e realizada pericardiocentese
percutanea de emergéncia com drenagem de 200 mL de
liquido hematico sem coagulagao espontanea, resultando em
melhora global (Figura 2). A andlise do fluido revelou tratar-
se de um exsudado com adenosina desaminase normal. As
analises microbioldgicas foram negativas e o teste citoldgico
nao revelou células neoplasicas. Com o objetivo de determinar
a etiologia do derrame, também foram realizadas sorologias
virais, de autoimunidade e tomografia computadorizada
toracoabdominal-pélvica com resultados normais.

Dada a auséncia de um diagnéstico especifico, foi realizada
uma ressonancia magnética cardiaca (RMC) oito dias apés a
internagao. Revelou discinesia do segmento médio da parede
lateral nas sequéncias de cine, sinal hiperintenso transmural
nas imagens de recuperagao de inversdo de tau curta
ponderada em T2 (Figura 3A e 3B) — compativeis com edema
— e realce tardio transmural (Figura 3C e 3D) — sugerindo
necrose miocdrdica — desse segmento. Esses achados foram
compativeis com IM subagudo do segmento médio da parede
lateral, sem viabilidade aparente. Além disso, observou-se a
auséncia de tecido miocardico entre os segmentos médios
das paredes lateral e inferolateral, cercados por uma pequena
protuberdncia sacular com pescogo estreito, sugerindo um
pseudoaneurisma nesse local (Figura 3E e 3F; Video 3).

Assim, confirmou-se o diagnéstico inicialmente suspeito:
IAMCSST subagudo complicado com RPL VE que evoluiu para
tamponamento cardiaco e posteriormente para formagao de
pseudoaneurisma. Devido ao risco de complicagbes fatais, a
paciente foi submetida a cirurgia cardiaca. Sem necessidade
de circulacado extracorpérea, foi realizada cirurgia de
revascularizacio do miocdrdio com enxerto de veia safena
na artéria posterolateral e plicatura de pseudoaneurisma.
Atualmente, a paciente encontra-se assintomatica.
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Figura 1 - Ecocardiograma transtorécico. (A) Janela paraesternal longo eixo e (B) Janela paraesternal curto eixo mostrando um ventriculo esquerdo ligeiramente
hipertrofiado e néo dilatado; (C) Janela apical 4 camaras mostrando colapso parcial das cavidades direitas e hipocinesia da parede lateral, mas fungéo sistélica do
ventriculo esquerdo preservada; (D) Janela subcostal mostrando veia cava inferior dilatada, sem variagéo respiratéria. A seta amarela indica derrame pericardico
moderado. VE: ventriculo esquerdo; AE: atrio esquerdo; Ao, aorta ascendente; VD: ventriculo direito; AD: atrio direito; VCI: veia cava inferior.

e

Figura 2 - Sistema de drenagem de pericardiocentese percutanea com cerca de 200 mL de liquido pericardico hematico.
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Figura 3 — Ressonéncia magnética cardiaca. (A) Imagem de quatro cdmaras e (B) Imagem de eixo curto, sequéncias de recuperagdo de inverséo de tau curta
ponderadas em T2 (T2-weighted short-tau inversion recovery images, STIR), mostrando sinal hiperintenso transmural do segmento médio da parede lateral compativel
com edema; (C) Imagem de quatro cdmaras e (D) Imagem de eixo curto, sequéncias de realce tardio miocardico com gadolinio, mostrando realce transmural do mesmo
segmento, sugerindo necrose miocérdica; (E) fase telediastdlica e (F) fase telesistélica, sequéncias de cine obtidas por precesséo livre no estado estacionério (steady-
state free precession, SSFP), mostrando discinesia do segmento médio da parede lateral e uma protuberéncia sacular sugerindo pseudoaneurisma (seta amarela). VE:

ventriculo esquerdo; AE: atrio esquerdo; VD: ventriculo direito; AD: atrio direito.

Discussao

A RPL é uma CM incomum e precoce do IM, com
incidéncia relatada inferior a 1%.? Existem dois grupos
clinicos: o “tipo blow-out” (ruptura completa ou aguda)
com defeito macroscépico e sangramento de alto volume,
levando a tamponamento cardiaco; e o “tipo oozing”
(ruptura incompleta ou subaguda) sem uma fonte 6bvia
de sangramento e acimulo lento de sangue.? O Ultimo
tipo corresponde a até um terco dos casos e pode
progredir para ruptura completa ou para formacao de
pseudoaneurisma.’ Em ambos tipos, a cirurgia imediata
é vital, ja que a RPL tem uma taxa de mortalidade entre
60 e 96%.*

A formagao de pseudoaneurisma VE é uma CM ainda
mais rara, com uma prevaléncia relatada de 0,05%.5° E uma
consequéncia tardia de uma RPL ndo descoberta ou nao
operada do VE, formada quando a ruptura do miocardio
é contida por uma camada aderente de pericardio, tecido
cicatricial ou formagao de coagulos.? Como resultado, o evento
inicial é tipicamente autolimitado e o sangramento causa

um hemopericdrdio nao manifestado por tamponamento
cardfaco.? A cirurgia urgente é indicada um vez que
pseudoaneurismas nao tratados tém risco de ruptura de 30 a

45% e taxa de mortalidade de 50%.>°

No caso clinico relatado, descreveu-se uma forma atipica
de RPL incompleta ou subaguda VE, resultando na formagao
de tamponamento cardiaco e pseudoaneurisma.

No que diz respeito ao diagnéstico, o ETT é o pilar da
avaliagdo inicial das CM apés IM.2 O derrame pericardico
é o principal achado ecocardiografico na RPL VE.”
No entanto, nos casos de pseudoaneurisma, o ETT é
diagnostico em apenas 26% dos pacientes e o método
padrao-ouro para a sua identificagao é a ventriculografia.®
A RMC é uma alternativa confidvel quando o diagnéstico
de pseudoaneurisma nao pode ser estabelecido por
nenhum dos métodos anteriores, conforme ilustrado no
relato de caso apresentado. Ele identifica e distingue
com precisao aneurismas falsos (pseudoaneurisma) e
verdadeiros.”"" Os pseudoaneurismas geralmente envolvem
paredes laterais ou inferiores; ndo possuem elementos
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Video 1 - Ecocardiograma transtoracica, janela apical 4 camaras mostrando ventriculo esquerdo néo dilatado com hipocinésia da parede lateral e derrame pericardico
moderado com colapso parcial das cavidades direitas.
Acesse o video aqui: https://bit.ly/3dBgodh

Video 2 - Ventriculografia ndo mostrando ruptura ventricular ou alteragées da contratilidade segmentar do ventriculo esquerdo..
Acesse o video aqui: https:/bit.ly/3dBqodh
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Video 3 — Ressonancia magnética cardiaca, sequéncias de cine obtidas por precesséo livre no estado estacionério (steady-state free precession, SSFP), vistas
sequenciais em eixo curto, quatro cdmaras e trés camaras, mostrando discinesia do segmento médio da parede lateral e protuberancia sacular entre os segmentos

médios da parede lateral e inferolateral, sugerindo um pseudoaneurisma.
Acesse o video aqui: https://bit.ly/3dBqodh

do miocérdio e sao caracterizados por um colo estreito
(razdo entre o diametro maximo do orificio e o didmetro
interno méximo da cavidade de 0,25-0,5) e uma transicao
abrupta do miocérdio normal para o defeito.”'" Aneurismas
verdadeiros sao mais comuns em localizagao apical,
anterior ou anterolateral; contém elementos do miocérdio
e incluem pescogo largo (razao de diametros de 0,9-1,0) e
uma transigao suave do miocdrdio normal para o miocardio
cicatricial.”"" As caracteristicas diferenciadoras anteriores
presentes na RMC foram cruciais para o diagndstico final
da nossa paciente.

A pericardiocentese de emergéncia também permite o
diagnéstico da RPL VE, quando um hemopericardio estd
presente. Nesses casos, geralmente é observada coagulacao
espontanea do liquido pericardico, devido ao consumo
e exaustao dos fatores fibrinoliticos e anticoagulantes do
mesotélio pericardico.'? Sua auséncia ndo exclui o diagndstico,
mas outras causas devem ser consideradas,’> conforme
ilustrado pelo caso clinico relatado.

Para finalizar, nenhuma terapia de reperfusao imediata foi
realizada nesse paciente, pois a ACl ndo mostrou lesao oclusiva
aparente. A estabilizacdo hemodinamica foi prioridade.
Posteriormente, apesar da falta de viabilidade do segmento
envolvido demonstrado pela RMC, o ramo posterolateral foi
revascularizado por ser considerado responsavel pela perfusao
de segmentos nao necréticos.

Conclusao

Este caso clinico demonstra uma CM extremamente
rara ap6s IM: uma forma atipica de RPL incompleta ou
subaguda VE, resultando em formacao de tamponamento
cardiaco e pseudoaneurisma. Ele ilustra também como
é dificil estabelecer o diagnéstico diferencial de dor no
peito com instabilidade hemodindmica e a etiologia de um
tamponamento cardiaco. Por fim, destaca-se a versatilidade
e a crescente aplicabilidade da RMC.
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Caso 4/2020 - Tempo Prolongado (38 Dias) de Extravasamento
Pleural Bilateral apos Operacao Cavopulmonar, Aliviado por
Embolizacao de Vasos Colaterais Sistémico-Pulmonares, em

Cardiopatia Complexa de Crianca com 40 Meses

Case 4/2020 - Prolonged Time (38 Days) of Bilateral Pleural Effusion after Cavopulmonary Surgery, Relieved
by Embolization of Systemic-Pulmonary Collateral Vessels, in a 40-Month-Old Child with Complex Heart Disease

Edmar Atik,"™ Raul Arrieta, Fernando Antibas Atik
Hospital Sirio Libanés de Sao Paulo, Sao Paulo, SP — Brasil

Dados Clinicos

O diagnostico fetal de anomalia complexa (dupla via de
saida das grandes artérias de ventriculo direito, estenose
pulmonar acentuada por desvio anterior do septo infundibular,
comunicagao interventricular trabecular e hipoplasia de
ventriculo esquerdo e da valva mitral) foi confirmado logo
apds o nascimento com hipdxia acentuada, aliviada por
prostaglandina E1 e dilatagdo do canal arterial por stent
percutaneo. Com o retorno da hipdxia mais acentuada,
operagao de Glenn bidirecional foi realizada com 9 meses.
Boa evolugao foi observada até 39 meses, ocasiao da operagao
cavopulmonar total por retorno da hipéxia com saturagao
de oxigénio de 70%. Usou propranolol e AAS até a Gltima
intervencao.

Exame fisico: bom estado geral, eupneico, cianose
acentuada, pulsos normais nos 4 membros. Peso: 16,35 Kg,
Alt.: 91 cm, PAMSD: 90 x 60 mmHg, FC: 116 bpm, Sat O,
70%, Hg= 15,5 g, Hct= 55%.

Precérdio: ictus cordis nao palpado, sem impulsées
sistélicas. Bulhas cardiacas hiperfonéticas, sem sopros. Figado
ndo palpado. Pulmées limpos.

Exames Complementares
Eletrocardiograma: Ritmo sinusal, com sobrecarga de
ventriculo direito.

Radiografia de térax: Area cardiaca se mostrava normal
com indice cardiotoracico de 0,47. A trama vascular pulmonar
era normal (Figura 1).

Ecocardiograma: Situs solitus em levocardia, conexao
atrioventricular concordante e conexao ventriculo-arterial do
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tipo dupla via de saida de ventriculo direito com aorta anterior,
comunicagao interatrial ampla, comunicagdo interventricular
trabecular nao relacionada, com 8 mm de didmetro e efetivo
de 4 mm pela protusao de tecido subvalvar causando fluxo
turbulento e com gradiente de pressao interventricular de
22 mmHg, valva tricGspide normal e mitral displasica com
folhetos espessados e redundantes. As cordas da valva mitral
passam pela CIV em diregdo a regido subvalvar pulmonar. A
valva pulmonar é espessa e pequena sem fluxo anterégrado,
com atresia funcional. A valva adrtica tem boa abertura, mede
16 mm e a aorta ascendente 17 mm. O ventriculo direito tem
22 mm e hipertrofia da parede de 7 mm. A contratilidade
biventricular é normal.

Cateterismo cardiaco: Mostrou pressoes semelhantes
na veia cava superior e na arvore arterial pulmonar, de 10
mmHg. A pressdo nos étrios era de 5 mmHg. A angiografia
na veia inominada salientou além da boa conexao da veia
cava superior na artéria pulmonar direita, drvore pulmonar
bem desenvolvida e sem obstrugoes. No retorno venoso pelas
veias pulmonares se notava boa contratilidade ventricular e a
anomalia cardiaca bem delineada.

Diagnéstico clinico: Dupla via de saida dos grandes vasos
de ventriculo direito, estenose pulmonar acentuada por desvio
anterior do septo infundibular, comunicagao interventricular
trabecular e hipoplasia de ventriculo esquerdo e da valva
mitral, com Glenn bidirecional e hip6xia acentuada.

Raciocinio clinico: Havia elementos clinicos de orientagao
diagndstica da malposigdo arterial pela hiperfonese acentuada
das bulhas cardiacas. A estenose pulmonar acentuada era
denunciada pela auséncia de sopros cardiacos. Nao havia
indicios clinicos para o diagnéstico da hipoplasia ventricular
esquerda, pois a dindmica funcional se comportava como na
dupla via de saida de ventriculo direito com comunicagao
interventricular e estenose pulmonar. O diagnéstico foi bem
estabelecido pela ecocardiografia.

Diagnéstico diferencial: Em paciente hipéxico sem sopro
expressivo e com bulhas hiperfonéticas, gama imensa de
anomalias entram no diagnéstico diferencial. Salientam como
principais, a transposicao das grandes artérias, ventriculo Gnico
direito ou esquerdo e atresia pulmonar com comunicagao
interventricular. O diagnéstico nessas circunstancias é sempre
estabelecido por imagens ecocardiograficas.

Conduta: Desde o nascimento sabia-se que a conduta mais
adequada seria orientada para a operagao cavopulmonar total,
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Figura 1 - Radiografias de térax no pés-operatorio da operagdo cavopulmonar em cardiopatia complexa. As duas da esquerda na expresséo dos derrames pleurais e a da
direita apés a colocagéo de molas e plug arteriais na demonstragéo da érea cardiaca normal e hipertrofica.

que se tornou necessaria dada a progressao da hipéxia a partir
dos trés anos de idade. Os dados preliminares antes da cirurgia
corretiva funcional pressupunham boa evolugao posterior.
No entanto, evoluiu com extravasamento exagerado pleural
bilateral que perdurou por 38 dias, apesar de tratamento
com albumina (6 a 8 g/Kg/dia), furosemida (4 mg/Kg/dia),
sildenafila (3 mg/Kg/dia), espironolactona (2 mg/Kg/dia) e
restricdo hidrica. O derrame pleural bilateral era exagerado
e em volume correspondente de 300 a 500 ml por dia e
de maneira persistente. Por infecgao nos liquidos pleurais,
recebeu antibiéticos que ndo solucionaram o problema
persistente. No 34° dia p6s-operatério, cateterismo cardiaco
foi realizado. A pressao média pulmonar era de 16 mmHg.
Na angiografia arterial foram detectados 4 pontos discretos
de conexao de vasos sistémico-pulmonares, esparsos pelos 2
pulmbes, provenientes das artérias toracicas internas e da aorta
descendente. Elas ndao causavam aumento de saturacao nas
artérias pulmonares, mas mesmo assim foram fechadas por
molas e por plug arterial de Amplatzer (Figura 2). Constatou-
se, 4 dias apds o cateterismo intervencionista, a interrupgao
das drenagens pleurais e a consequente retirada dos drenos
toracicos no 39° dia de pés-operatério. Teve alta hospitalar
no 41° dia.
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Comentarios: A evolugdo pés-operatéria da operagao
cavopulmonar se reveste de muitas surpresas mesmo em
pacientes com todos os parametros adequados da fungao
ventricular, do tamanho das artérias pulmonares, da pressao
e resisténcia pulmonares, dentre os principais. A formagao de
fistulas sistémico-pulmonares parece ocorrer quase de maneira
imediata em face da diferenca de pressoes que se estabelecem
entre os sistemas arteriais. Mesmo que nao parecam tdao
exuberantes, a atuacdo de embolizacdo das mesmas se faz
necessdria, principalmente quando o extravasamento pleural
se mostra persistente e sem outra causa evidente. No caso
presente, acresce-se como outro fator favordvel o préprio
tempo longo decorrido de pés-operatério que permitiu a
esperada acomodagao do fluxo pulmonar no contexto da sua
arvore arterial e venosa.

Na literatura ndo encontramos casos com tempo mais
prolongado de derrame pleural. Outros procedimentos em
casos semelhantes se direcionam a feitura de fenestragao, a
pleurodese, a ligadura do conduto tordcico e o take-down
do Fontan.'?
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Figura 2 - Colocagdo de molas e de plug arteriais no fechamento de vasos sistémico-pulmonares no 38 dia de pds-operatério da operagdo cavopulmonar. Em A, a fistula
a partir da aorta descendente ao pulméo direito, em B e D da artéria toracica interna direita ao pulméo direito, em C da artéria torécica esquerda ao pulméo esquerdo e
em E as molas e plug arteriais apés todo o procedimento. As radiografias de térax, prévias (com derrame pleural) e posterior (sem derrame pleural) aos procedimentos.
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Caso 5/2020 - Transposicao Corrigida das Grandes Artérias em
Boa Evolucao Natural em Mulher de 65 Anos

Case 5/2020 - Corrected Transposition of the Great Arteries, with Good Natural Evolution in a 65-Year-Old Woman

Edmar Atik,"™ Renato Maluf Auge,” Alessandra Costa Barreto,” Maria Angélica Binotto’
Instituto do Coragao do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo,” Sdo Paulo, SP — Brasil

Dados clinicos

Paciente evolui sem sintomas, nos afazeres habituais
como domeéstica e costureira, quando foi identificado em
avaliagao de rotina bloqueio atrioventricular total com
frequéncia cardiaca de 66 bpm. Nesta ocasiao foi feito
diagndstico de transposicao corrigida das grandes artérias
(TCGA) por ecocardiograma, com insuficiéncia discreta da
valva atrioventricular esquerda. Por insuficiente cronotropismo
e doenca binodal, foi colocado, aos 59 anos de idade,
marcapasso atrioventricular a direita. Permanece assintomética
em uso de medicagdo anti-hipertensiva, anlodipina, enalapril
e hidroclorotiazida. Nega qualquer sintoma como palpitagoes,
dor precordial ou cansaco.

Exame fisico: bom estado geral, eupneica, aciandtica,
pulsos normais nos 4 membros. Peso: 61 Kg, Alt.: 147 cm,
PAMSD: 118 x 70 mmHg, FC: 72 bpm.

Precérdio: Ictus cordis na linha hemiclavicular esquerda
e algo impulsivo, sem impulsoes sistélicas na borda esternal
esquerda. Bulhas cardiacas hiperfonéticas, estando a segunda
bulha desdobrada. Sopro sistélico +/++/4, suave, mais audivel
na ponta cardiaca. Cicatriz na regido infraclavicular esquerda
pela loja do marcapasso. Figado nao palpado e pulmées limpos.

Exames complementares

Eletrocardiograma: Ritmo comandado por marcapasso
no atrio direito e sinais de bloqueio do ramo direito pela
colocagdo do marcapasso a direita a nivel do ventriculo
anatomicamente esquerdo (Figura 1).

Radiografia de térax: Aumento discreto a moderado da
drea cardiaca a custa do arco ventricular esquerdo alongado
(ICT=0,68). Trama vascular pulmonar aumentada com arco
adrtico a esquerda (Figura 1).

Ecocardiograma: Conexdo atrioventricular e ventriculo-
arterial discordantes. Valva trictspide a esquerda displasica
e redundante. Aumento discreto do étrio esquerdo (46 mm
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com volume= 36 ml/m?), e do ventriculo direito a esquerda,
estando normais as outras cavidades (VD= 44, VE= 31,
Ao= 36) assim como as outras valvulas cardiacas. Nao havia
hipertrofia miocardica com septo e parede posterior= 8 mm.
A pressao sistélica da artéria pulmonar foi estimada pelo
Doppler em 26 mmHg. A fungdo biventricular era normal e
a fragdo de ejegdo do ventriculo esquerdo de 60%. TAPSE de
VD= 1,6 cm e FAC de VD= 40%. (Figura 2).

Ventriculografia radioisotépica: Fungdo biventricular
normal (VD= 55% e VE= 53%).

Diagnéstico clinico: TCGA com insuficiéncia da valva
atrioventricular a esquerda, discreta a moderada intensidade
e bloqueio atrioventricular total em evolugao natural em
paciente de 65 anos, assintomadtica e com preservagao
da funcdo miocardica. Houve colocagdo de marcapasso
atrioventricular a direita aos 59 anos.

Raciocinio clinico: Havia elementos clinicos de
orientagdo diagnéstica da cardiopatia congénita, apesar
da auséncia de sintomas evidentes. A segunda bulha
hiperfonética na expressao da transposicao das grandes
artérias e o sopro sistélico na ponta referente a insuficiéncia
da valva atrioventricular a esquerda seriam os dois
elementos diagndsticos da anomalia congénita. Acresce
ainda a evolugao natural para bloqueio atrioventricular total
como elemento também orientador do diagnéstico. Outro
elemento seria extraido do eletrocardiograma com potenciais
inversos da despolarizacao e repolarizagao ventricular, mas
nao disponiveis. Esse diagndstico clinico elaborado nao pode
ser realizado anteriormente a colocacdo do marcapasso
pela falta de sintomas, mas também pela negligéncia de
um exame clinico semiolégico devidamente realizado e
avaliado com a acurdcia adequada. O diagnéstico no caso
foi estabelecido pelo ecocardiograma.

Diagnéstico diferencial: Outras cardiopatias que se
acompanham de hiperfonese de segunda bulha e sopro
sistélico sem expressividade poderiam orientar no adulto a
cardiopatias que sdo acompanhadas de hipertensao arterial
sistémica. Dentre as cardiopatias congénitas, lembro as que
se operadas conservam a anatomia da transposicao arterial
como na transposi¢do das grandes artérias submetida a
operacao de Senning, assim como as operadas sob a técnica
cavopulmonar total.

Conduta: Em face da boa evolugdo da paciente na
preservagao da fungao normal ventricular direita e sem defeitos
cardfacos dignos de significancia, a conduta expectante é
facilmente adotada com os controles adequados do marcapasso
inserido ha cerca de 6 anos. Espera-se dai uma continuidade
da boa evolugao ao longo de muitos anos adiante.
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Figura 1 - Radiografia de torax salienta a érea cardiaca discretamente aumentada pelo arco ventricular esquerdo mais saliente e trama vascular pulmonar normal. O arco adrtico se situa
a esquerda. Eletrocardiograma demonstra a boa funcionalidade do marcapasso atrioventricular & direita, com bloqueio do ramo direito e posicionado no ventriculo esquerdo a direita.

Figura 2 - Ecocardiograma demonstra as imagens caracteristicas da transposigao corrigida das grandes artérias com dilatagéo discreta do ventriculo direito a esquerda
e discreta insuficiéncia da valva tricispide a esquerda. A valva mitral a direita é superior e a valva tricispide mais baixa a esquerda.
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Comentarios: A TCGA se apresenta de maneira diversa
quando se exterioriza com defeitos associados em relagao
a auséncia dos mesmos. Ela simula a tetralogia de Fallot
quando a ela se associam a comunicagao interventricular
(CIV) e a estenose pulmonar, a CIV em presenga do
mesmo defeito associado e a insuficiéncia valvar mitral em
presenga da insuficiéncia da valva atrioventricular esquerda.
Quando a TCGA se mostra sem defeitos associados (15%
dos casos) a evolugdo natural se caracteriza pela evolugao
do distdrbio da conducdo atrioventricular, alterado pelo
feixe direito muito longo, que favorece o aparecimento do
bloqueio atrioventricular total. Ademais, pelo surgimento
da insuficiéncia do ventriculo direito, que pela hipertrofia
e dilatagao propicia a insuficiéncia coronaria relativa com
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fibrose e consequente disfungao ventricular. No entanto,
raros casos evoluem de maneira mais favoravel, como no
caso em discussao.

Na literatura, alguns desses casos também tem apresentado
tal evolucao favoravel, citando oito deles recentemente
descritos com pouca manifestagao clinica'. Além destes,
o de maior idade descrito com 83 anos e assintomatico?
e ainda outro paciente com 70 anos assintomatico e
com estenose valvar pulmonar associada, com gradiente
protetor de 49,9 mmHg entre o ventriculo esquerdo e o
tronco pulmonar’. O manejo destes pacientes depende da
presenga de sintomas, do grau da disfuncao ventricular e
das intercorréncias relacionadas a prépria evolugao natural
do defeito congénito®.
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Correlacao Clinico-radiografica

Caso 6/2020 - Jovem de 16 Anos, com Estenose Pulmonar
Acentuada a Nivel Valvar, apos Correcao de Tronco Arterial Comum

pela Técnica de Barbero-Marcial no Primeiro Més de Vida

Case 6/2020 - 16-Year-Old Adolescent with Severe Pulmonary Stenosis At Valvar Level, After Correction of
Truncus Arteriosus using the Barbero-Marcial Technique in the First Month of Life

Edmar Atik™ e Miguel Barbero-Marcial
Clinica privada do Dr Edmar Atik

Dados Clinicos

O recém-nascido, em insuficiéncia cardiaca com tronco
arterial comum tipo I, foi corrigido com 15 dias de vida com
2.800 g de peso corporal pela técnica de Barbero-Marcial.
Na ocasiao fez-se a aproximacao direta da via de saida do
ventriculo direito (VD) com o tronco pulmonar e colocagao
de uma monoctspide em posicao pulmonar.

A evolugao foi adequada com o controle da insuficiéncia
cardfaca e se manteve sem sintomas e com desenvolvimento
fisico normal. O exame clinico descartava lesoes residuais
como a insuficiéncia valvar pulmonar. No decorrer do tempo,
assintomadtico, observou-se presenca de sopro sistlico na drea
pulmonar, progressivo em intensidade ao lado de gradiente
de pressao crescente na regiao da monocuspide pulmonar.
Com 2 anos ele era de 25 mmHg, com 5 anos de 34 mmHg,
com 7 anos de 40, com 13 anos de 90 e com 16 anos de 149
mmHg. Nao usa medicamentos especificos.

Exame fisico: bom estado geral, eupneico, acianético,
pulsos normais. Peso: 60 Kg, Alt.: 165 cm, PA: 110/70 mmHg,
FC: 73 bpm. A aorta nao era palpada na fircula.

No precérdio, ictus cordis nao palpado e sem impulsoes
sistélicas na BEE. As bulhas cardiacas eram hiperfonéticas e
auscultava-se sopro sistélico, +/++/4 de intensidade, rude,
na drea pulmonar e ao longo da BEE. Figado nao palpado e
pulmdes limpos.

Exames Complementares

Eletrocardiograma: Mostrava ritmo sinusal e sinais de
bloqueio completo do ramo direito. AQRS= +160°, AP
e AT= 50° C. A duracao do QRS era de 0,13”. Nao havia
potenciais de ventriculo esquerdo, com morfologia rR" em
V1 e RS em V6.

Palavras-chave

Cardiopatias Congeénitas; Insuficiéncia Cardiaca; Tronco
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Radiografia de térax: Mostra drea cardiaca moderadamente
aumentada a custa dos arcos atrial e ventricular e trama
vascular pulmonar normal. A cardiomegalia foi progressiva
desde a correcao cirtrgica, com indice cardiotoracico atual
de 0,60 (Figura 1).

Ecocardiograma: Mostra o remendo interventricular
bem posicionado e sem shunt residual. As cavidades direitas
se mostram dilatadas em grau moderado e com disfungao
ventricular. O VD estd também hipertrofiado. Gradiente
méximo entre VD e tronco pulmonar de 149 mmHg e médio
de 86 mmHg. As dimensoes eram: Ao=32, AE= 28, VD= 34,
VE= 41, septo= parede posterior= 7, funcdo VE= 66%,
APD= 22 e APE= 26 mm. Insuficiéncia pulmonar discreta.

Tomografia do coracao: Mostrou os dtrios de
dimensoes normais, VD com hipertrofia médio-apical e

B
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Figura 1 - Radiografia de térax salienta o aumento moderado da area
cardiaca a custa das cavidades direitas com trama vascular pulmonar normal.
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Figura 2 - Angiotomografia do coragédo em projegdes de quatro cavidades e transversal salienta a hipertrofia miocardica do VD e a via de saida do VD sem dilatagdo, mas
com valva monocuspide nitidamente calcificada (setas). TP: tronco pulmonar; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo; VSVD: via de saida do ventriculo direito.

VDFVD= 135,2 ml/m? e disfuncdo de VD= 28%. A via de
saida do VD mostrava uma monocuspide calcificada e na
planimetria da regiao a abertura valvar era de 0,95 cm?, com
diametro de 14,3 x 6,2 cm. O septo interventricular estava
integro e a aorta tinha calibre normal. Medidas de interesse:
1) Raiz de aorta: 35,4 x 35,0 mm (Z-score 3,3). 2) Aorta
ascendente: 27,6 x 25,2 mm. 3) Arco aértico proximal: 22,1
x 20,4 mm - médio: 23,6 x 17,6 mm - distal: 21,0x 17,6 mm.
4) Aorta descendente: - proximal: 13,9 x 13,5 mm - transigao
téraco-abdominal: 11,4 x 9,6 mm. 5) Tronco pulmonar: 17,1
x 13,6 mm (Z-score -2,27). 6) Artéria pulmonar direita: 16,3 x
13,0 mm (Z-score 0,35). 7) Artéria pulmonar esquerda: 11,7 x
10,17 mm (Z-score -0,96). 9) Ventriculo esquerdo: - Fragao de
ejecdo: 49% - Volume diastélico final indexado: 82,4ml/m?2.

Diagnéstico clinico: Tronco arterial comum tipo | operado
precocemente sob a técnica de Barbero-Marcial com estenose
pulmonar acentuada e progressiva observada na juventude,
em paciente assintomdtico.

Raciocinio clinico: Os elementos clinicos evolutivos eram
compativeis com diagnéstico de estenose pulmonar que se
instalou progressivamente desde a correcao do defeito de
base, o tronco arterial comum. A auséncia de sintomas era
esperada em presenca da instalacao insidiosa da obstrugao
através do tempo. A progressao maior da estenose ocorreu
nos Gltimos trés anos, provavelmente pela maior calcificagao
da monocuspide nesse periodo.
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Diagnéstico diferencial: Lesao da valva pulmonar apés
corregdo cirdrgica pode ocorrer em toda situagdo na qual a
valva pulmonar seja anteriormente reparada. Seu diagnéstico
é simples através da presenga de sopro sistdlico na drea
pulmonar, acrescentado da hipertrofia miocérdica de VD nos
exames de imagem.

Conduta: Em face da progressao do defeito residual a
nivel da valva pulmonar, ja com caracteres adquiridos como
hipertrofia miocardica e disfungao de VD, a conduta de
intervengdo na regido obstruida foi facilmente assimilada.
Dada a anatomia adequada da regiao da valva pulmonar
com didmetro de 14 mm e sem dilatagao da via de saida
do VD, imaginou-se pertinente a abordagem da mesma
por cateterismo cardiaco intervencionista. A colocagao de
prétese valvar tipo Melody foi a técnica de escolha, com o
inconveniente da possibilidade de ocorréncia de endocardite
infecciosa em uma valva de origem de veia jugular bovina.
As artérias corondrias bem afastadas da via de saida do VD
favoreceram a suposicao tracada.

Comentarios: A técnica de Barbero-Marcial' para correcao
do tronco arterial comum, desenvolvida nos idos de 1989, é
habitualmente acompanhada de insuficiéncia valvar pulmonar
em face da dilatacdo da via de saida do VD na anastomose
com o tronco pulmonar, tracionado em direcdo a mesma.
Acompanha ainda a colocagdo de uma monoctspide, que
analogamente ao que ocorre apds a correcao da tetralogia de
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Fallot, favorece também a evolugao posterior de regurgitagao
pulmonar progressiva. Esses pacientes necessitam de corregao
do defeito residual e quase sempre por intervengao cirirgica,
em face da grande dilatagdo da regido, que impossibilita a
colocagao de prétese endovenosa.

A preservacao da via de saida mais estreita, como observada
no caso apresentado, traz a baila a imaginagao e discussao de
como deveria se suceder em pacientes semelhantes operados,
como mais comumente na tetralogia de Fallot. Tal fato poderia
ocorrer mais vezes, desde que o cirurgido preservasse mais
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a via de saida do VD em uma drea mais estreita, a permitir
que evolutivamente a estenose pulmonar predominasse sobre
a insuficiéncia valvar. Essa preferéncia decorre do fato de
que a lesao miocardica de sobrecarga de volume seja mais
deletéria do que a estenose pulmonar, esta provocada mais
pela calcificagdo da monoctspide.

O ideal é que esses pacientes sejam sempre devidamente
monitorados, a fim de se preservar a condigao preconizada
para evolugdo mais favoravel a mais longo prazo.
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