sGacervo+
"Q index base Revista Eletronica Acervo Saude| ISSN 2178-2091

Pseudoaneurisma da fibrosa intervalvar mitro-adrtica: um estudo de caso
Pseudoaneurysm of the mitro-aortic intervalve fibrosa: a case study

Pseudoaneurismo de la fibrosa del intervalvulo mitroadrtico: um estidio de caso

D’avila Suyane Belém de Lima'*, Herbert Lima Mendes?, Acéacio Vieira Machado Leite?, Carolina Naomi
Shirakawa?, Lyzandra Maria de Oliveira Leite?, Lorenna Pereira Pires?, Antdnio Matheus Gomes Mota?,
Tarsis Zaire Ferreira da Costa?, Luciano Nunes de Sousa?, Iraci Alice Filizola Salmito?.

RESUMO

Objetivo: Relatar o caso clinico de uma paciente portadora de Pseudoaneurisma da Fibrosa Intervalvar Mitro-
Adrtica (PFIMA) com insuficiéncia mitral aguda, bem como tratamento clinico, métodos diagndsticos e
tratamento definitivo empregado. Detalhamento do caso: Trata-se de um estudo de caso aprovado pelo
Comité de Etica em Pesquisa (CEP) sob o parecer 2.696.862. Paciente, sexo feminino, 18 anos, apds
manifestacdo de quadro clinico de insuficiéncia cardiaca aguda, foi diagnosticada como sendo de portadora
de PFIMA por meio do estudo ecografico com ecocardiograma transtoracico (ETT) e complementdo com
ecocardiograma transesofagico. Havendo assim, necessidade de troca de valva mitral por bioprotese mitral
gue ocorreu ha mesma internacdo sem intercorréncias, tendo alta logo em seguida ap6s ETT de controle.
Considerag@es finais: Configura uma entidade clinica rara, de etiologia decorrente de cirurgia cardiaca ou
endocardite, na maioria dos casos, ou sdo considerados congénitos por nao terem causa definida. As
complicagBes sdo a principal preocupacéo, visto que pode complicar com varias entidades e com isso, a
morte do paciente pode ocorrer, principalmente se ndo for reconhecida precocemente e adequadamente
tratada.

Palavras-chave: Pseudoaneurisma fibroso intervalvar mitro-aértico, Véalvula mitral, Pseudoaneurisma.

ABSTRACT

Objective: To report the clinical case of a patient with Mitro-Aortic Intervalvar Fibrous Pseudoaneurysm
(PFIMA) with acute mitral regurgitation, as well as clinical treatment, diagnostic methods and definitive
treatment employed. Case details: This is a case study approved by the Research Ethics Committee (CEP)
under opinion 2.696.862. An 18-year-old female patient, after presenting a clinical picture of acute heart failure,
was diagnosed as having PFIMA by means of an echographic study with transthoracic echocardiography
(ETT) and complemented with transesophageal echocardiography. Thus, there was a need to change the
mitral valve for a mitral bioprosthesis that occurred in the same hospitalization without complications, being
discharged soon after after control TTE. Final considerations: It is a rare clinical entity, of etiology resulting
from cardiac surgery or endocarditis, in most cases, or are considered congenital because they have no
defined cause. Complications are the main concern, since it can complicate with various entities and with this,
the patient's death can occur, especially if it is not recognized early and properly treated.

Keywords: Mitro-aortic intervalvar fibrous pseudoaneurysm, Mitral valve, Pseudoaneurysm.
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RESUMEN

Objetivo: Presentar el caso clinico de un paciente con pseudoaneurisma fibroso intervalvular mitroaértico
(PFIMA) con insuficiencia mitral aguda, asi como el tratamiento clinico, los métodos diagndsticos y el
tratamiento definitivo empleado. Detalles del caso: Este es un estudio de caso aprobado por el Comité de
Etica en Investigacion (CEP) con la opinién 2.696.862. Una paciente de 18 afios, tras presentar un cuadro
clinico de insuficiencia cardiaca aguda, fue diagnosticada de PFIMA mediante estudio ecografico con
ecocardiografia transtoracica (ETT) y complementado con ecocardiografia transesofagica. Asi, fue necesario
cambiar la valvula mitral por una bioprétesis mitral que se produjo en la misma hospitalizacién sin
complicaciones, siendo dado de alta al poco tiempo de la ETT de control. Consideraciones finales: Es una
entidad clinica rara, de etiologia derivada de cirugia cardiaca o endocarditis, en la mayoria de los casos, o0 se
consideran congénitas por no tener una causa definida. Las complicaciones son la principal preocupacién, ya
gue puede complicarse con diversas entidades y con ello, puede ocurrir la muerte del paciente, sobre todo si
no se reconoce precozmente y se trata adecuadamente.

Palabras clave: Pseudoaneurisma fibroso del intervalvular mitral-aértico, La valvula mitral,
Pseudoaneurisma.

INTRODUCAO

A fibrosa intervalvar mitro-adrtica € uma estrutura fibrosa localizada entre a valva mitral e a valva adrtica,
mais especificamente entre o folheto mitral anterior e a clspide adrtica ndo coronariana. Por ser um local
relativamente avascular, torna-se propenso a infecgdes e a trauma cirdrgico, favorecendo a formacgéo de
pseudoaneurismas (CHANDRAKUMAR H, et al., 2020; HOSSEINSABET A e ABBASI K, 2021).

O Pseudoaneurisma da Fibrosa Intervalvar Mitro-Adrtica (PFIMA) é uma condi¢éo rara sendo definida
como um pseudoaneurisma na zona interanular entre as valvas mitral e adrtica; e sua comunicagdo com o
Trato de Saida do Ventriculo Esquerdo (TSVE), entre a valvula adrtica coronariana esquerda ou nao-coronaria
e a clspide anterior da valva mitral (HAN J, et al., 2016). Quanto a etiologia, a endocardite e a cirurgia valvar
aortica foram os dois fatores causais mais frequentemente associados, outras possiveis causas sdo o trauma
toracico e a origem congénita (VARGA A, et al., 2021).

A ruptura em direcdo ao pericardio produzindo tamponamento cardiaco € uma das complicacées mais
temidas dessa patologia. Outros eventos que podem ocorrer sdo: compressdo de estruturas cardiacas,
fistulas e embolias. O individuo pode apresentar no quadro clinico dor toracica, dispneia, hemoptise,
insuficiéncia cardiaca, morte subita e embolias sistémicas ou cerebrovasculares (podendo resultar em
isquemia). Em 12% dos casos, 0s pacientes apresentam-se assintomaticos (BARRANTES C e FERNANDEZ
J, 2020; KIRYU K, et al., 2021).

A principal caracteristica ecocardiografica da mesma é a expansao na sistole e colapso na diastole. A
visdo paresternal do eixo longo do Ventriculo Esquerdo (VE) pode demonstrar a relagédo do pseudoaneurisma
com o Atrio Esquerdo (AE) ou o Trato de Saida do Ventriculo Esquerdo (TSVE). A vis&o de eixo curto adrtico
paraesternal fornece a melhor visdo para avaliar a relacio entre a lesdo e a Atrio Direito (AD) ou aorta
ascendente. A imagem de Doppler colorido € util para detectar rupturas. O Ecocardiograma Transesoféagico
(ETE) é mais sensivel para detectar a aorta, lesdes valvares ou avaliar regido subadrtica do que
Ecocardiograma Transtoracico (ETT) (HAN J, et al.,20186).

Durante a sistole, a alta presséo ventricular esquerda aumenta o fluxo sanguineo para o pseudoaneurisma
e durante a distole, o sangue flui de volta para o TSVE. O ecocardiograma mostra essa cavidade perivalvar
pulsatil e, com o uso do Doppler, pode-se observar o fluxo em seu interior (CHANDRAKUMAR H, et al., 2020;
ROTTA A, et al., 2018).

Atualmente, a cirurgia € o tratamento indicado mesmo em pacientes assintomaticos para evitar o
desenvolvimento de complicagdes. A resseccéo e o reparo do pseudoaneurisma podem ser realizados com
ou sem a substituicdo da valva, podendo ser necesséria uma cirurgia de revascularizacdo (THAKRE A, et al.,
2021).

REAS | Vol.13(11) | DOI: hitps:/doi.org/10.25248/REAS.€8692.2021 Pagina 2 de 7


https://doi.org/10.25248/REAS.e8692.2021

sGacervo+
"Q index base Revista Eletronica Acervo Saude| ISSN 2178-2091

O presente relato de caso tem como objetivo representar essa condicdo que é raramente documentada
na literatura médica mundial, através do caso clinico de uma paciente jovem portadora de PFIMA que
complicou com insuficiéncia mitral aguda, bem como os métodos diagndsticos, o tratamento clinico e definitivo
empregados.

DETALHAMENTO DO CASO

Este relato de caso respeitou os preceitos éticos sobre estudos envolvendo seres humanos, segundo a
resolucao de n° 466/2012 do conselho Nacional de Saulde, atendendo as exigéncias éticas e cientificas
fundamentais. Serdo tomados os devidos cuidados quanto a protecdo da confidencialidade do material e
dados pessoais apresentados neste relato de caso, e 0 uso de imagens sera obtido por meio da assinatura
do Termo Consentimento Livre e Esclarecido.

Paciente LSM, 18 anos, sexo feminino, estudante, parda, natural e procedente de Juazeiro do Norte CE,
bom grau de informagé&o, anamnese colhida com a prépria. Historia pregressa de internamento em setembro
de 2017 em Hospital Terciario por dispneia progressiva, tosse seca e taquicardia ha cerca de 20 dias, a qual
evoluiu com derrame pleural bilateral e insuficiéncia respiratoria aguda, cursando com intubag&o orotraqueal
e assisténcia ventilatéria mecanica.

Ao exame fisico, neste internamento, foi evidenciado sopro sistdlico ++++/6+ em foco mitral, realizado ETT
o qual evidenciou insuficiéncia mitral leve a moderada, valva mitral com folhetos de espessura normal com
presenca de prolapso moderado sem sinais de estenose, com refluxo moderado ao estudo do doppler. Foi
realizada investigacdo para colagenoses, todavia todos os exames foram negativos, exceto Anti-DNA:
reagente (1/10). Permaneceu internada por 30 dias, recebendo alta hospitalar, com melhora do quadro e
encaminhamento para servigo de cardiologia. Porém a mesma relata ndo ter conseguido atendimento,
retornou ao mesmo hospital cerca de 15 dias depois, com quadro de astenia progressiva importante, anemia,
taquicardia e tosse seca, sendo internada e inserida na central de regulacé@o de leitos para transferéncia ao
servico de referéncia para investigacdo de valvopatia. Dados obtidos do relatério de alta hospitalar.

Foi admitida em 14 de dezembro de 2017 no servico de cardiologia do Hospital do Coracdo Cariri, com
queixa de “cansago em repouso e inchago nas pernas”. Apresentava quadro de limitagao funcional, classe
funcional IV da New York Heart Association, avaliagdo clinico-hemodinamica perfil quente-congesto
(SOCIEDADE BRASILEIRA DE CARDIOLOGIA, 2018).

Encontrava-se hemodinamicamente estavel, asténica, taquicardica, pulsacdo de fircula esternal, a
ausculta cardiaca evidenciou ritmo cardiaco regular em 2 tempos, bulhas hiperfonéticas, sopro pansistélico
4+/6+ mais audivel em foco mitral com irradiacéo para dorso. Além de mucosas hipocoradas +/4+, edema de
membros inferiores com cafico 3+/4+, abdome difusamente doloroso a palpacéo superficial, ndo foi observado
refluxo hepatojugular, taquipnéica, ausculta respiratoria reduzida em ambas bases sem ruidos adventicios, o
Eletrocardiograma (ECG) apresentou taquicardia sinusal e sobrecarga de VE.

Como antecedentes médicos, relatou anemia moderada em 2014, tratada com medicacao oral, episodios
de faringoamigdalite na infancia e uso de penicilina benzatina, porém negou diagnostico prévio de febre
reumatica. Negou casos de autoimunidades na familia.

Como rotina do servi¢o a paciente foi submetida ao estudo do ETT, sendo evidenciado: VE com cavidade
com dimens@es normais, fungéo sistolica global normal, fracdo de ejecdo de 72%, padrdo de enchimento
diastolico normal; AE: dimensGes aumentadas em grau importante (4,4 cm), volume= 72ml; AD e VD:
cavidade com dimensdes preservada, funcdo sistélica do VD preservada; VAo: folhetos delgados com
mobilidade preservada e sem refluxo; artéria e valva pulmonares: artéria pulmonar com calibre normal, valva
pulmonar normal; valva tricdspide: folhetos delgados com mobilidade preservada com refluxo moderado
estimado Presséo Sistélica da Artéria Pulmonar (PSAP) em 80 milimetros de mercudrio (mmHg).

A VM demonstrava folhetos espessados com mobilidade ampla do folheto anterior que parecia “acolado”
ao septo inter-atrial o plano do anel valvar se mantinha, mas havia uma redundéancia do folheto, conforme
Figura 1, associado a refluxo importante, foi entdo sugerido estudo com ETE.
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Figura 1 - Ecocardiograma transtoracico.

Nota: *PFIMA; Fonte: Lima DSB, et al., 2021.

Ao ETE, VM com espessamento de suas cuspides, mostrar-se boa abertura. Registrando uma maior
fragilidade com dilata¢éo aneurismética em regido de fibrosa mitral-adrtica, observada na Figura 2, associado
a Refluxo Mitral (RM) excéntrico direcionado para o septo interatrial de situacdo importante ao doppler
evidenciada na Figura 3. Corroborando com os achados do ETT.

Figura 2 - Pseudoaneurisma da fibrosa intervalvar mitro-aértica.

.
Fonte: Lima DSB, et al., 2021.

Figura 3 - Refluxo mitral.

Fonte: Lima DSB, et al., 2021.
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Foi realizada cirurgia de troca de valva mitral dia 20/12/2017, com envio de valva nativa para estudo
histopatoldgico. A esternotomia mediana longitudinal foi a via de acesso para a operacao.

Sendo identificada valva mitral com refluxo importante. Folheto anterior da mitral perfurado com
degeneracdo e abaulamento importante como aneurisma, nota-se ainda degeneragdo também da estrutura
fibrosa do anel e de parte do folheto posterior que pode ser vista na Figura 4. Realizado troca por bioprotese
mitral n 29.

Paciente evoluiu bem no pds-operatorio (PO), realizando fisioterapia respiratéria, sendo dada alta no 5°
PO para enfermaria cirtrgica, em respiracdo espontanea ao ar ambiente sem sinais de desconforto e redugao
gradativa do edema de membros inferiores, ausculta cardiaca com ritmo regular e sem sopros.

Figura 4 - Pseudoaneurisma da fibrosa intervalvar mitro-adrtica.

Fonte: Lima DSB, et al., 2021.

O ETT de controle realizado dia 26/12/2017 sendo evidenciada protese biolégica com boa fungédo, area
estimada em 2,1cm? e gradientes maximo e minimo de 8 e 4 mmHg respectivamente, sem refluxo; valva
tricispide com refluxo leve estimado PSAP em 45mmHg.

O estudo histopatolégico revelou achados inespecificos, tecido conjuntivo denso espessado com processo
inflamatério crénico e material fibrindide.

Foi dada alta a paciente dia 29/12/2017 em bom estado geral com prescri¢cao de furosemida 40mg 2 vezes
ao dia, aldactone 25mg 1 vez ao dia, neutrofer 300mg, com retorno marcado para 30 dias. Na consulta de
retorno a paciente apresentou-se em excelente aspecto geral, com relato de ganho de peso, sem edemas,
sem dispneia, sendo reduzida furosemida para uma vez ao dia. Orientado acompanhamento ambulatorial na
clinica escola da Estacio FMJ.

DISCUSSAO

PFIMA é uma rara condicao cuja etiologia permanece uma questao de debate. O PFIMA pode se formar
apos um infarto agudo do miocéardio, por trauma toracico, apds manipulacdo da area durante cirurgia cardiaca,
por endocardite infecciosa ou pode ser congénito (BARRANTES C e FERNANDEZ J, 2020). Entretanto, a
maioria dos pacientes ndo tém etiologias claras e foram considerados de origem "congénitos" (HARRINGTON
JK, et al., 2017). Um aspecto do caso aqui relatado contempla a hipétese acerca dessa possivel etiologia
congénita, dada a idade jovem da paciente e a inexisténcia de infeccao prévia.

A fibrose mitro-aértica é uma éarea da via de saida do ventriculo esquerdo. Esta estrutura estd em
justaposicao com uma cunha epicardica de gordura que fica entre a parede posterior da aorta e o atrio
esquerdo (AE). O PFIMA se projeta externamente entre a raiz aértica e o AE. A perfuracdo pode resultar em
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comunicacao fistulosa com qualquer uma das camaras e embora as principais causas etiologicas de PFIMA
sejam infeccBes e traumas cirdrgicos, o jato de regurgitacdo adrtica também contribui para sua formacéao
(AGUS HZ, et al., 2018; BAGH |, et al., 2021; PRAVEEN CH, et al., 2021).

As caracteristicas clinicas comumente relatadas nestes pacientes incluem falta de ar, sinais e sintomas de
insuficiéncia cardiaca, infeccdo ativa (de endocardite infecciosa), dor no peito, angina atipica. Porém, alguns
permanecem assintomaticos onde o pseudoaneurisma é diagnosticado incidentalmente (CHANDRAKUMAR
H, et al., 2020). A paciente do caso relatado apresentou-se sintomatica, assim como € mais comumente
relatada quando na presenca da PFIMA.

Um PFIMA pode causar condicdes de risco de vida, como ruptura no atrio esquerdo levando a
comunicacdo do trato de saida do ventriculo esquerdo para o atrio esquerdo. No entanto, um
pseudoaneurisma pode permanecer relativamente estavel por muito tempo, apresentando-se como uma
cavidade pulsatil com expanséo sistélica. Se crescer, pode comprimir a artéria pulmonar ou a artéria coronaria
esquerda, causando angina. A embolizacdo de um trombo formado em um PFIMA pode causar acidente
vascular cerebral (MURETTI M, et al., 2019). A PFIMA é uma condic¢éo patolégica rara que requer uma base
estatistica sélida para conclusdes diversas, como etiologia, tratamento e conduta no geral.

A formacéo de fistulas entre as cavidades cardiacas constitui outra forma de complicacdo. Uma fistula
pode se desenvolver entre o VSVE e 0 AE ou a aorta, um fluxo excéntrico pode ser visualizado imitando um
jato mitral regurgitante. Assim, qualquer nova regurgitacdo mitral excéntrica detectada ap0s a substituicao
prévia ou recente da valva adrtica deve levantar suspeita de formacgéo fistulosa (SAHAN E, et al., 2015). A
evolucdo dessa complicacdo estd associada a um elevado indice de morbidade, podendo ocorrer mesmo
apos anos de um reparo cirdrgico eficaz. Deve-se, portanto, ser feito um acompanhamento continuo desses
pacientes, para que na vigéncia de uma fistula seja feita correcao imediata (ABDALLAH H, et al., 2017). No
caso indice, foi observado na analise macroscopica da valva mitral, uma lesdo perfurada a nivel de folheto
anterior, que intensificou o RM e levou a descompensacao clinica da paciente.

O diagnéstico desta entidade pode ser feito por diferentes modalidades de imagem, como ETT, ETE,
tomografia computadorizada e ressonancia magnética. O ETE é preferivel, visto que possui uma maior
sensibilidade quando comparado ao ETT. O aspecto ecocardiogréfico do PFIMA é o de uma falsa luz abaixo
do anel atrioventricular. A cavidade pseudo-aneurismatica exibe marcada pulsatilidade com expansao
sistélica e colapso diastélico e se comunica com a TSVE. Ao doppler colorido demonstra fluxo para dentro da
cavidade na sistole e fluxo reverso na didstole e pode ajudar a representar uma ruptura do pseudoaneurisma
nas estruturas adjacentes mais frequentemente o AE, a aorta e o pericardio (APOSTOLIDOU E, et al., 2017).
O ETT também fornece valor na avaliagao da gravidade das les6es valvares e da funcao ventricular (NUNES
M e FERRARI TCA 2020).

O pseudoaneurisma é uma manifestacdo de infeccdo local descontrolada e uma indicacdo para
gerenciamento cirlrgico de emergéncia (Classe I, Nivel de evidéncia B) (ROTTA A, et al., 2018). Casos
complicados, sintométicos como o apresentado neste relato, com caracteristicas de alto risco devem ser
excisados cirurgicamente. O procedimento cirlrgico é geralmente complexo e pode requerer substituicdo de
valva, reparo de sua raiz e reconstrucdo do PFIMA. Seu curso natural ndo complicado é largamente
desconhecido, uma vez que, no momento do diagndstico, a maioria dos pacientes é submetida a cirurgia para
tratar sintomas ou prevenir complicagdes. Nossa paciente foi admitida em franca insuficiéncia cardiaca,
refluxo importante ao exame fisico e risco iminente de 6bito caso ndo fosse realizado tratamento invasivo.

O conhecimento do perfil clinico e histéria natural do PFIMA é limitado. Outras complicacBes que podem
surgir séo formacédo de fistula, compressao do coronéario pulmonar ou artéria adjacente (principal esquerda,
descendente anterior esquerdo ou circunflexo), trombose (com tromboembolismo), infec¢@o ou ruptura com
tamponamento de pericardio e morte subita (SPAMPINATO RA, et al., 2013). No entanto, houve relatos em
estudos, sem intercorréncias até 5 anos apds o diagndstico, no seguimento de PFIMA, porém se tratavam de
PFIMA sem complicagbes. Geralmente, uma abordagem de espera vigilante com imagem seriada e
encaminhamento para cirurgia, caso ocorram complicacdes ou rapida expanséo, pode ser valida para
pacientes assintomaticos e que apresentam alto risco operatorio (GIN A, et al., 2011).
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precocemente e tratado adequadamente pode acarretar desfecho potencialmente fatal. A etiologia é

O PFIMA é uma condicéo rara com exiguos relatos na literatura médica mundial, que se nédo reconhecido

7

desconhecida na maioria dos casos, o que dificulta a identificacdo dos portadores e 0 acompanhamento dos
pacientes com fatores de risco, tendo em vista tal dificuldade, a identificacdo acontece, ha maioria das vezes,
em fase avangada da doenga, aumentando a necessidade de recursos mais invasivos para resolucdo. Faz-
se necessario, portanto, um acesso adequado ao servigo especializado para um desenlace satisfatério, como
realizado no caso supracitado.
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