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RESUMO

A vélvula aortica bicuspide (VAB) é a anomalia cardiaca congénita mais comum em
adultos. A bicuspidia pode ocorrer em diferentes morfologias. Essa patologia esta associada
com acometimentos vasculares como aneurisma e coarctacdo de aorta, bem como outras
doencas valvulares a exemplo de estenose aortica, regurgitacdo e endocardite infecciosa. Haja
vista a grande variedade anatdbmica nos casos de VAB, métodos diagndsticos de imagem sdo
imprescindiveis para o diagndstico correto e a terapia a ser seguida. As principais diretrizes
para manejo de conduta de pacientes com VAB recomendam a remogcao e substituicao cirdrgica
da valvula bicuspide. Porém nem todos os casos podem ser submetidos a tal procedimento
(devido a outras comorbidades), mas medidas alternativas podem ser utilizadas, como a
substituicdo da valvula adrtica transcateter (TAVR). Este trabalho teve como objetivo revisar
as manifestacgdes clinicas, epidemiologia, critérios diagndsticos e tratamento embasado em um
caso clinico de valvula adrtica bicuspide associada a aneurisma de aorta ascendente. Relato de
caso: Paciente feminina, branca, 52 anos, ex-tabagista (30 anos/mago) aposentada como
Auxiliar Administrativa. H4 6 anos, iniciou com episddios de sensacdo de mal-estar (vertigem),
associada a escurecimento visual, sudorese, bradicardia, palidez cutanea, dispneia e calafrios,
precipitados principalmente aos esforcos fisicos de média intensidade como caminhadas e
eventualmente associados a sincope, auséncia de dor toracica associada. Ha 2 anos, buscou
auxilio médico devido persisténcia dos sintomas descritos anteriormente, em ecocardiograma
transtoracico, evidenciou-se valvula aortica bicuspide com leve estenose e dilatacdo
aneurismatica tubular da aorta ascendente (51 mm de didmetro) sem outras alteracfes. Nos
exames laboratoriais evidenciou-se hipercolesterolemia e hipotireoidismo. Realizou-se a
prescricdo de Levotiroxina sédica 88mcg 1x/dia pela manhd e Sinvastatina 20 mg 1x ao dia, e
orientou-se evitar exercicios de media/alta intensidade. Ha 1 ano, a paciente retornou para
avaliacdo cardiaca, relatou reducdo dos sintomas descritos anteriormente apds reduzir as
atividades fisicas. Em nova ecocardiografia transtoracica evidenciou-se aumento do aneurisma
de aorta ascendente tubular (54 mm). Manteve-se a medicacéo prévia e solicitou-se um novo
ecocardiograma transtoracico para reavaliagcdo na consulta seguinte e possivel encaminhamento
para ambulatério de cirurgia cardiaca. Ha 4 meses, embora a paciente assintomatica, observou-
se novamente aumento do diametro aneurismatico (55 mm). Realizou-se encaminhamento para
centro de referéncia em cirurgia cardiaca para avaliacao de correcdo da dilatagdo aneurismatica

e troca valvular aortica. No momento a paciente aguarda ser chamada para avaliagcdo. O caso



descrito ilustra um fendtipo de VAB associada a aneurisma tubular de aorta ascendente, que
embora ndo seja raro, é de grande importancia no estudo das cardiopatias, principalmente por
demonstrar uma importante alteracdo anatbmica. N@o obstante, reitera-se a importancia do
diagnostico correto e acompanhamento de pacientes com essa condicdo a fim de evitar
complicagdes graves e maiores gastos ao sistema de salde.

Palavras-chave: valvula aortica bicuspide, aneurisma, aorta ascendente, valvulopatia,

vasculopatia, diagnostico, tratamento.

ABSTRACT

The bicuspid aortic valve (VAB) is the most common congenital heart anomaly in adults.
Bicuspid could occur in different morphologies. This pathology is associated with vascular
disorders such as aneurysm and aortic coarctation, as well as other valvular diseases such as
aortic stenosis, regurgitation and infectious endocarditis. These are a great anatomical variety
in cases of VAB, diagnostic imaging methods are essential for the correct diagnosis and the
therapy to be followed. The main guidelines for conduct management of patients with VAB
recommend the surgical removal and replacement of the bicuspid valve. However, not all cases
can be submitted to this procedure (due to other comorbidities), alternative measures can be
used, such as the replacement of the transcatheter aortic valve (TAVR). This study aimed to
review the clinical manifestations, epidemiology, diagnostic criteria and treatment based on a
clinical case of bicuspid aortic valve associated with ascending aortic aneurysm. Case report:
Female patient, white, 52 years old, ex-smoker (30 years / pack) retired as Administrative
Assistant. 6 years ago, she had started with episodes of feeling sick (vertigo), associated with
visual darkening, sweating, bradycardia, skin pallor, dyspnea and chills, precipitated mainly by
medium intensity physical efforts such as walking and possibly associated with syncope, absent
associated chest pain. Two years ago, she sought medical assistance due to the persistence of
the symptoms described above, on transthoracic echocardiography, a bicuspid aortic valve was
evidenced with mild stenosis and tubular aneurysmatic dilation of the ascending aorta (51 mm
in diameter) without other changes. Laboratory tests showed hypercholesterolemia and
hypothyroidism. Levothyroxine sodium 88 mcg 1x / day in the morning and sinvastatin 20 mg
1x daily were prescribed, and it was recommended to avoid medium / high intensity exercises.
One year ago, the patient returned for cardiac evaluation, reported a reduction in the symptoms

previously described after reducing physical activities. A new transthoracic echocardiography



showed an increase in tubular ascending aortic aneurysm (54 mm). Previous medication was
maintained and a new transthoracic echocardiogram was requested for reevaluation at the next
consultation and possible referral to a cardiac surgery clinic. Four months ago, although an
asymptomatic patient, an increase in the aneurysmal diameter (55 mm) was again observed. A
referral was made to a center for cardiac surgery to assess the correction of aneurysmal dilation
and aortic valve replacement. At the moment, the patient is waiting to be called for evaluation.
The case described here illustrates a VAB phenotype associated with tubular aneurysm of the
ascending aorta, although not uncommon, it is very important in the study of heart diseases,
mainly because it demonstrates an important anatomical alteration. Nevertheless, the
importance of correct diagnosis and monitoring of patients with this condition is reiterated in

order to avoid serious complications and greater expenses to the health system.

Keywords: bicuspid aortic valve, aneurysm, ascending aorta, valvulopathy, vasculopathy,

diagnosis, treatment



LISTA DE SIGLAS

VAB - valvula adrtica bicuspide
AAT - aneurisma de aorta ascendente
VAT - vélvula adrtica tricuspide

TAVR - troca valvar adrtica transcateter
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1 INTRODUCAO

A Valvula adrtica bicuspide (VAB) é a doenca valvar cardiaca mais comum na
populagdo mundial. Estima-se que sua prevaléncia seja de 1,3% a 2% na populagdo e
predominantemente na populagdo masculina (3:1) (BASSO et al., 2004; LARSON &
EDWARDS. 1984; MESSNER & BENHARD, 2019). A complicacao clinica mais prevalente
dos pacientes com VAB é a ocorréncia de disfuncdo valvar seguida de aortopatia, como a
ocorréncia de aneurismas (FEDAK et al., 2003). Devido a essas complicacdes valvulares e
adrticas, que ocorrem em grande frequéncia nos pacientes com VAB, presume-se que essa
malformacao valvar seja responsavel por mais mortes do que todos os outros defeitos cardiacos
congénitos somados (WARD, 2000).

Muitas pesquisas sobre a aortopatia com VAB consideram sua origem multifatorial
entre alteracbes hemodindmicas, vias moleculares, celulares e genéticas. No entanto, muitas
questdes permanecem sem respostas e outros relatos cientificos sdo passiveis de interpretacdes
discutiveis (STOCK et al., 2019).

Devido os diferentes fenétipos da VAB, existem estratificaces de risco e diferentes
abordagens cirdrgicas no tratamento dessa patologia, sendo que a extensdo dos procedimentos
cirurgicos esta diretamente associada com a morbimortalidade perioperatoria. Por isso € crucial
gue a abordagem seja no menor tempo possivel (STOCK et al., 2019). Existem diferentes tipos
de classificagdes de VAB, Fazel et al. (2008) definiram quatro grupos de aortopatia VAB de
acordo com as regides dilatadas da aorta proximal. O Cluster I inclui pacientes com dilatagéo
daraiz da aorta, o Cluster 1l dilatagdo da aorta tubular ascendente, o Cluster I11 diltacdo da aorta
tubular ascendente e arco transversal e o Cluster 1V dilatacdo combinada da raiz adrtica, da
aorta tubular ascendente e do arco transversal.

Outra classificacdo foi descrita por Della Corte et al. (2007) incluindo os quatro
fenotipos (1) aorta normal, (2) aorta pequena, (3) " fenotipo ascendente leve " consistindo em
uma dilatacdo da aorta tubular ascendente e (4) " fen6tipo de raiz " consistindo em uma dilatacao
raiz aortica. Embora existam varios estudos sobre a concomitancia da VAB com aortopatias,
nenhum esquema de classificagdo uniforme foi considerado. A variabilidade clinica da

aortopatia VAB requer uma abordagem individualizada em cada paciente, considerando as
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caracteristicas especificas do paciente (STOCK et al., 2019)

1.1 OBJETIVO

Este trabalho teve como objetivo revisar as manifestacfes clinicas, epidemiologia,
critérios diagndsticos e tratamento embasado em um caso clinico de valvula aortica bicuspide

associada a aneurisma de aorta ascendente.

2 RELATO DE CASO

Paciente feminina, branca, 52 anos, ex-tabagista (30 anos/mago) aposentada como Auxiliar
Administrativa, relata que desde o nascimento apresentava episddios espontaneos de sincope
ndo associados a movimentos involuntarios. Conforme avaliagdo neuroldgica foram
diagnosticados como crises epilépticas. Realizou tratamento com fenobarbital até os 7 anos de
idade, quando foi suspensa a medicacdo. Aos 15 anos de idade, refere que apresentou novo
episddio de sincope esponténea, novamente buscou auxilio com neurologista que prescreveu
novamente fenobarbital, a qual fez uso por 2 anos e cessou. Ha 6 anos, iniciou com episodios
de sensacdo de mal-estar (vertigem), associada a escurecimento visual, sudorese, bradicardia,
palidez cuténea, dispneia e calafrios, precipitados principalmente aos esforc¢os fisicos de média
intensidade como caminhadas e eventualmente associados a sincope, auséncia de dor toracica
associada.

H& 2 anos, iniciou acompanhamento no Hospital Casa de Saude onde, em
ecocardiograma transtorécico, evidenciou-se valvula aortica bicuspide com leve estenose,
dilatacdo aneurismatica da aorta ascendente tubular (51 mm de didmetro), cavidades cardiacas
com dimensfes normais, funcdes preservadas e regurgitacdo mitral minima. Aorta ectasica,
medindo 37 mm em regiéo de seios de Valsalva e 51 mm em porcdo tubular da aorta ascendente.
Ventriculo esquerdo de diametro interno normal. Paredes de espessura normal. Sinergia e
contratilidade das paredes preservadas em condic¢des basais, funcdo sistolica do ventriculo

esquerdo preservada. (Figurale 2).
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Figura 1: Ecocardiograma transtoracico evidenciando o fluxo transvalvar adrtico

caracteristico de estenose adrtica leve.

VALVA AORTICA

Figura 2: Janela paraesternal transversal do ecocardiograma transtoracico

evidenciando Valva Adrtica Bicuspide.
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Nos exames laboratoriais evidenciou-se hipercolesterolemia e hipotireoidismo.
Realizou-se a prescric¢éo de Levotiroxina sodica 88 mcg 1x/dia pela manh e Sinvastatina 20mg
1x ao dia, recomendado evitar exercicios de média/alta intensidade. Enfatizou-se para a busca
de atendimento em casos de sintomas agudos e solicitado novo ecocardiograma para proxima
avaliacdo clinica. H& 1 ano, a paciente retornou para avaliagdo cardiaca, relatou reducéo dos
sintomas de mal-estar, associada a escurecimento visual, dispneia, sudorese, bradicardia,
palidez cutanea e calafrios apoOs reduzir as atividades fisicas. Em nova ecocardiografia
transtoracica evidenciou-se aumento do aneurisma de aorta ascendente tubular (54 mm). Valva
adrtica bicuspide com estenose leve. Aumento da pressdo ventricular esquerda de grau leve e

padréo concéntrico. Funcéo sistolica e diastolica do VE preservadas (Figura 3).

ANEURISMA

AORTA ASC

Figura 3: Ecocardiograma Transtoracico evidenciando Aneurisma de Aorta

Ascendente de 54 mm.

Manteve-se a medicacdo prévia e solicitou-se um novo ecocardiograma transtoracico
para reavaliacdo e possivel encaminhamento para ambulatério de cirurgia cardiaca. Nesta
consulta, em novo ecocardiograma, verificou-se novamente um aumento do aneurisma da aorta

ascendente tubular (55 mm), presenca de leve estenose valvular aortica, hipertrofia ventricular
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esquerda de grau leve e padrdo concéntrico com funcgdo sistdlica e diastélica do ventriculo
esquerdo dentro da normalidade e bradicardia sinusal. Paciente sem queixas clinicas, mas com
variacdo de PA entre MSE (125/90 mm Hg) e MSD (140/90 mm Hg). Diante disso, alem da
recomendacéo de evitar atividades de médio/grande esfor¢o, solicitou-se Holter 24h, MAPA
24h, espirometria e Raio-X de tdrax para avaliacdo pulmonar, Ultrassonografia de artérias
carétidas, angiotomografia de aorta e coronérias, exames laboratoriais para avaliacao glicémica,
renal, lipidica e hepatica. Realizou-se encaminhamento para centro de referéncia em cirurgia
cardiaca para avaliacdo de correcdo da dilatacdo aneurismatica e troca valvular adrtica. Paciente
nega a ocorréncia, em toda a evolucdo clinica, de sintomas como ortopnéia, dispnéia paroxistica
noturna ou edema em membros inferiores bem como sintomas neuroldgicos de parestesias ou
paresias em membros superiores e inferiores. Paciente refere realizacdo de curetagem uterina
por abortamento espontaneo aos 32 anos de idade e alergia a penicilina e sulfonamidas. Historia
familiar de m&e com hipercolesterolemia, pai com Diabetes Melitus e irm& com Hipertenséo
Aurterial Sistémica e Hipotireoidismo.

Todo o processo de estudo seguiu as recomendacdes de Brasil (2012) e as autorizacdes

estdo nos Anexos A, B e C.

3. DISCUSSAO E REVISAO DE LITERATURA

O coracdo possui 4 camaras (cavidades internas), dois atrios (esquerdo e direito) e dois
ventriculos (esquerdo e direito). Por estas camaras o sangue € bombeado pelo coragdo para 0s
outros 6rgdos. Pode-se separar a circulacdo em 2 vias, a pequena circulacdo ou via tronco
pulmonar e a grande circulacdo ou via artéria aorta. Na primeira, 0 sangue venoso entra no atrio
direito pela veia cava superior e inferior, € bombeado para o ventriculo direito que ejeta o
sangue venoso para o tronco pulmonar até o pulméo onde sao realizadas as trocas gasosas. Do
pulméo, o sangue, agora arterial, segue em direcdo ao atrio esquerdo através das veias
pulmonares. Apds a entrada no atrio esquerdo, inicia-se a grande circulacdo, onde o sangue
passa ao ventriculo esquerdo sendo ejetado para a aorta, seguindo para oxigenar 0s demais
orgdos do corpo humano até retornar ao atrio direito pela veia cava superior e inferior como

sangue venoso (Figura 4).
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AORTA

) A. CAROTIDA COMUM ESQUERDA
TRONCO BRAQUIOCEFALICO

A. SUBCLAVIA ESQUERDA

VEIA CAVA SUPERIOR
TRONCO PULMONAR

\l. P. SUPERIOR ESQUERDA

V. P. SUPERIOR DIREITA \. P . INFERIOR ESQUERDA

\. P. INFERIOR DIREITA

\EIA CAVA INFERIOR

Figura 4: Anatomia vascular cardiaca e camaras cardiacas (AD: Atrio direito, AE: Atrio
esquerdo, VD: Ventriculo direito, VE: Ventriculo esquerdo)

Fonte: autor

O coracdo possui quatro valvas, que, junto ao miocardio sdo unidas aos anéis fibrosos
de colageno denso, formando o esqueleto fibroso do coracdo. A valvula atrioventricular direita,
que possui trés cuspides (tricuspide) esta localizada entre o atrio direito e o ventriculo direito.
A vaélvula do tronco pulmonar localiza-se entre o ventriculo direito e o tronco pulmonar e
também possui trés cuspides. A valvula atrioventricular esquerda (mitral) possui duas cuspides
e localiza-se entre o atrio esquerdo e o ventriculo esquerdo. Por Gltimo, a valvula adrtica,
(Figura 5) que normalmente possui trés cuspides localiza-se entre o ventriculo esquerdo e a
aorta ascendente (HANSEN, 2015).
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VALVULA MITRAL

VALVULA TRICUSPIDE

VALVULA AORTICA

VALVULA DO TRONCO PULMONAR

Figura 5: Valvulas cardiacas.

Fonte: autor

3.1 VALVULA AORTICA BICUSPIDE

A vélvula aortica bicuspide (VAB) é a anomalia cardiaca congénita mais comum em
adultos (Figura 6). Estima-se que sua incidéncia se aproxime de 2% da populacéo total, sendo
mais prevalente no sexo masculino podendo apresentar diferentes fenétipos e complicacGes nos
pacientes acometidos por essa patologia (BORGER, 2018).
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b 47

VALVULA AGRTICA VALVULA AGRTICA
TRICUSPIDE BICUSPIDE

Figura 6: Comparacdo entre valvula adrtica trictspide (normal) e valvula adrtica bicuspide.

Fonte: autor

A bicuspidia pode ocorrer em diferentes morfologias. A mais comum é a fuséo entre o0s
folhetos coronarios (esquerdo e direito), sequida pela fusdo dos folhetos ndo coronario e direito,
e por fim a fusdo dos folhetos ndo coronério e esquerdo (THANASSOULIS et al., 2008). Essa
patologia esta associada com acometimentos vasculares como aneurisma e coarctacdo de aorta
bem como outras doencgas valvulares a exemplo de estenose adrtica, regurgitacdo e endocardite
infecciosa (EDWARDS et al., 1978; BENJAMIN et al.; 2018). Essas patologias concomitantes
possuem relagcdo com o tipo morfoldgico de bicuspidia adrtica. Acredita-se que aneurismas de
aorta ascendente sejam mais propensos a ocorrer em pacientes com fuséo dos folhetos esquerdo
e ndo coronariano. Entretanto a fusdo entre os folhetos coronarianos esquerdo e direito
aumentam o risco de aneurismas na raiz adrtica e por fim a fusdo entre os folhetos direito e ndo
coronariano mais provavel de ter estenose adrtica associada (THANASSOULLIS et al., 2008;
RUZMETOQV et al., 2015).

O risco global dos pacientes portadores com VAB é superior ao risco combinado de
todas as outras anormalidades cardiacas congénitas, ressaltando a importancia da avaliagdo

clinica minuciosa dessa condicdo (VERMA, 2014). E importante salientar que Abbott em 1928
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descreveu a primeira associacdo entre VAB e doenca adrtica. Posteriormente, McKusick em
1972 relatou a associagcdo da VAB e a necrose cistica de Erdheim. Estudos posteriores
demonstraram que as anomalias estruturais tém origem ao nivel celular, ou seja, ocorrem
independente do comprometimento hemodindmico da lesdo valvar (NIWA et al., 2001;
PACHULSKI et al., 1991).

Segundo Blais et al. (2020), em um estudo com 761 pacientes pediatricos diagnosticados
com VAB, com idade entre 0 e 20 anos, com o objetivo de identificar fatores de risco para
dilatacdo proximal da aorta, concluiu que os maiores preditores de dilatacdo adrtica associada
foram a concomitancia da VAB com estenose adrtica grave, insuficiéncia adrtica moderada e
severa e coarctacdo de aorta ndo corrigida cirurgicamente. Os autores ndo encontraram
diferenca significativa na taxa de dilatacao proximal da aorta entre os distintos padrées de fusdo
dos folhetos.

Em concordéncia ao estudo anterior, Grattan et al. (2020), em um trabalho multicéntrico
com 2122 pacientes pediatricos diagnosticados com VAB, concluiram que metade dos
pacientes apresentavam dilatacdo da aorta ascendente, pacientes com coarctacdo aortica
associada tiveram menos dilatacdo da aorta ascendente. Assim como no estudo de Blais et al.
(2020), ndo houve diferenca significativa entre a morfologia valvar e a dilatacdo aortica
(GRATTAN et al., 2020). Isso sugere que a predominancia de aneurismas aorticos associados
a VAB do tipo fusdo dos folhetos esquerdo e direito (THANASSOULIS et al., 2008;
RUZMETOQV et al., 2015), estejam mais relacionadas ao comprometimento hemodinamico
resultante do que com os fatores etioldgicos da valvulopatia.

Segundo Wang Yongshi et al. (2020) em um estudo realizado de 2011 a 2015, com
3.673 pacientes diagnosticados com VAB, aproximadamente metade apresentavam dilatagédo
de aorta ascendente associada, resultado semelhante ao encontrado por Grattan et al., (2020)
sem predilecdo por faixa etaria. Enquanto que a associacdo da VAB com regurgitacdo adrtica
foi mais prevalente em pacientes jovens, a estenose adrtica com disfuncdo valvar predominou
consideravelmente em pacientes mais idosos (WANG YONGSHI et al., 2020).

O desenvolvimento embrioldgico desta patologia ocorre na valvulogénese embrionéria,
podendo ter como etiologia o fluxo sanguineo insuficiente durante esse processo, uma fusao
valvar posterior, aumento de metaloproteinases de matriz celular (enzimas reduzindo a matriz)
que se mostram elevadas em pacientes com VAB ou defeitos genéticos especificos que
codificam a sintese endotelial de 6xido nitrico, conferindo diferentes fenétipos aos pacientes
com VAB (BROBERG & THERRIA, 2015). Dentre os mecanismos descritos, 0 mais aceito

compreende uma anomalia de migracdo celular das células da crista neural responsavel pela
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formacdo de células de musculo liso endoteliais, as quais participam no desenvolvimento
valvular, coronariano e adrtico. Isso explicaria o fcto da valvulopatia ter alta incidéncia de
aortopatia associada (BROBERG & THERRIA, 2015).

Porém, ainda ndo é compreendido por completo o processo ontogénico da formacao
valvar bem como as calcifica¢des progressivas da valvula adrtica. Estudos demonstram que as
valvulopatias podem ter distintas etiologias, sendo o defeito da migracao celular da crista neural
mais associado a valvulas bicuspide direita-esquerda enquanto que defeitos na transformacao
celular dependente do 6xido nitrico relacionada a valvulas bicuspide direita — ndo coronaria
(ERBEL et al., 2014; ABDULKAREEM et al., 2013; TOKMAJI et al., 2013).

Haja vista a grande variedade anatdmica nos casos de VAB, métodos diagndsticos de
imagem sdo imprescindiveis para o diagndstico correto e a terapia a ser seguida. O exame
imaginologico de escolha continua a ser a ecocardiografia, que possibilita a visualizagédo e
classificacdo da valvula bicuspide, bem como a avaliacdo hemodinamica da valvula estenotica
ou de regurgitacdo (MICHELENA et al., 2014; VIS et al., 2019). Existem varias classificagcdes
para diferenciar os casos de VAB, a principal e mais utilizada é a classificacdo de Sievers e
Schmidtke, que considera a morfologia valvar baseada no numero de cuspides, presenca de
rafes, posicdo e simetria das cuspides, sendo o tipo 0 quando ha apenas dois folhetos, sem fuséo
de rafes, o tipo 1 (mais frequente), onde ha a fusdo entre dois folhetos e o tipo 2 que ha fusdo
de 2 rafes (ERBEL et al., 2014). A classificacdo tipo 1 de Sieveres foi posteriormente
subclassificado por Michelena et al. 2008) em tipo A, quando ha fusao dos folhetos coronarios
direito e esquerdo, perfazendo 70% dos casos, tipo B, quando ha fusdo dos folhetos coronario
direito e ndo coronéario (10-20% dos casos) ou tipo C, quando ocorre fusdo dos folhetos
coronario esquerdo e ndo coronario (5-10% dos casos) (ERBEL et al., 2014). Outra
classificacdo, introduzida por Jilalhawi et al. (2011) divide os casos de VAB em trés tipo, um
tricomisural, um tipo rafe bicomissural e o ultimo de cedéncia bicomissural.

Pacientes acometidos com VAB tendem a ter danos acelerados no aparelho valvar
acometido, iniciando em faixas etarias mais jovens e resultando em progressao de gravidade
mais rapida quando comparado com pacientes com valvula aortica trictspide (VAT). Além
disso, eventos cardiovasculares tendem a ocorrer de maneira mais precoce em pacientes com
VAB, sendo necessarias intervencdes cardiovasculares invasivas mais precoces quando
comparadas ao restante da populacdo (MICHELENA et al., 2008). A presenca de VAB esta
comumente associada a outras patologias cardiacas, principalmente de aorta como disseccdes,

coarctacOes e aneurismas (Figura 7), como € o caso relatado neste estudo.
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TRONCO BRAQUIOCEFALICO ARTERIA SUBCLAVIA ESQUERDA

ARCO AGRTICO ARTERIA CARGTIDA COMUM ESQUERDA

ANEURISMA DE AORTA ASCENDENTE

AORTA TORACICA DESCENDENTE

VALVULA AOGRTICA BICUSPIDE
PROJECAO CARDIACA

Figura 7: Concomitancia de valvula adrtica bictspide e aneurisma de aorta ascendente

Fonte: autor

A dilatacdo da aorta toracica pode afetar diferentes areas da aorta ascendente e alterar
de distintas maneiras sua forma ou configuracdo, e essa condicdo é detectada em
aproximadamente 40% dos pacientes Consequentemente, devido ao didmetro alargado, ha
aumento de risco de dissec¢cdo ou aneurismas de aorta em pacientes com VAB (BORGER,
2018).

As principais diretrizes para manejo de conduta de pacientes com VAB recomendam a
remocdo e substituicdo cirdrgica da valvula bictspide. Porém nem todos os casos podem ser
submetidos a tal procedimento (devido a outras comorbidades), logo outras medidas
alternativas podem ser utilizadas, como a substituicdo da valvula adrtica transcateter (TAVR).
E necessario uma imaginologia multimodal individualizada para a correta estratificagio de risco
(ATZAL et al., 2020).

Esta patologia (VAB) pode apresentar sérias implicagdes clinicas, por isso a substitui¢ao
valvar adrtica seja por cirurgia aberta ou TAVR, é frequentemente recomendada. Contudo,
ainda ha divergéncias quanto o melhor método e 0 momento de escolha para o procedimento
sendo as indicaces cirdrgicas ainda discutidas com base em guidelines e cirurgides experientes
(PEREIRA & NUNES, 2016).

3.2 ANEURISMA DE AORTA TORACICA ASCENDENTE

A origem dos aneurismas da aorta toracica ascendente geralmente esta associada a perda

de células musculares lisas e degeneragéo das fibras elasticas que levam ao enfraquecimento da
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parede aortica resultando na dilatacdo da aorta e formacao aneurismética (Figura 8). Quando 0s
aneurismas envolvem a raiz da aorta, denomina-se ectasia anulo-adrtica. A degeneragdo
normalmente ocorre com o envelhecimento, sendo acelerada pela hipertensdo
(ISSELBACHER, 2005).

ANEURISMA
DE AORTA
ASCENDENTE

ARCO AORTICO
NORMAL

Figura 8: Comparag&o entre arco aortico normal e arco adrtico com aneurisma de aorta ascendente.

Fonte: autor

Grande parte dos casos de aneurisma de aorta toracica ascendente sdo associados a
valvula adrtica bicuspide subjacente, acreditava-se que a etiologia era devido a dilatacdo pés
estendtica porém Nistri et al. (1999) utilizaram a ecocardiografia para avaliar jovens com
valvulas adrticas bicuspides funcionando normalmente e aproximadamente metade tinham
dilatagcédo da aorta ascendente. Outros estudos demonstraram que independente da presenca ou
auséncia de disfuncdo hemodinamica significativa ha a associacdo da dilatacdo adrtica com a
valvula adrtica bicuspide (ISSELBACHER, 2005).

Estudos sugerem que a degeneracdo cistica medial é a causa da dilatacdo associada a
valva adrtica bicuspide. A producédo inadequada de fibrilina-1 durante a embriogénese esta
associada a bicuspidia adrtica e ao enfraquecimento da parede aortica. Fedak et al. (2003)
examinaram espécimes da aorta ascendente de pacientes com valvulas adrticas bicuspides e
tricispides submetidos a cirurgia cardiaca, fazendo a comparacdo da quantidade de fibrilina-1
foi constatado que os pacientes com bicuspidia adrtica tinham niveis significativamente
menores quando comparados aos pacientes com valvulas aorticas tricispides, independente de

idade ou funcdo valvar. Além disso, observaram que essa reducdo também ocorria nas artérias
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pulmonares (ISSELBACHER, 2005).

Sabe-se que aproximadamente metade dos pacientes com valvula bicUspide tem
dilatacdo aortica, recomenda-se exames de imagem em todos os pacientes com valvula adrtica
bicuspide, principalmente utilizando a ecocardiografia ou a tomografia computadorizada e
ressonancia magnética nos casos que nao se pode visualizar com seguranca o diametro da aorta
ascendente (ISSELBACHER, 2005).

A maioria dos pacientes com aneurisma de aorta toracica sdo assintomaticos no
momento do diagnostico, visto que grande parte sdo descobertos acidentalmente em estudos de
imagem solicitados para outras indicacdes. Achados como sopro diastolico detectado no exame
fisico ou insuficiéncia cardiaca congestiva podem ser encontrados caso haja regurgitacdo
adrtica secundaria ao aneurisma. No caso de aneurismas de maior tamanho, pode haver efeitos
de massa local como compressdo traqueal ou bronquica (associada a tosse, dispnéia ou
pneumonite recorrente), compressdo esoféagica (associada a disfagia) ou compressdo do nervo
laringeo recorrente (associada a rouquiddo) (ISSELBACHER, 2005).

A complicacdo de maior risco é a disseccdo ou ruptura da aorta, que é potencialmente
fatal, sendo o inicio abrupto de dor toracica intensa, no pescoco, dorso ou abdome a principal
caracteristica clinica (ISSELBACHER, 2005). O diagnostico dos aneurismas € feito por
imagem, de preferéncia por tomografia com contraste e angiografia por ressonancia magnética
para detectar e dimensionar com precisdo 0s aneurismas. Devendo cada caso ser
individualizado para a abordagem. A ecocardiografia transtoracica também é eficaz para avaliar
a raiz aortica porém nao visualiza adequadamente a aorta ascendente bem como a descendente,
sendo priorizada para pacientes com sindrome de Marfan. A utilizacdo da ecocardiografia
transesofagica tem melhor visualizacdo de toda aorta toracica, porém como € um exame semi-
invasivo ndo € a principal recomendacdo de imagem de rotina de pessoas com aneurismas
torécicos estaveis (ISSELBACHER, 2005).

Devido a limitacdo bibliografica sobre a evolucdo da doenca, 0 momento para
tratamento cirurgico ndo é muito especifico. Na maioria dos casos dos aneurismas de aorta
ascendente, a indicacdo é realizada quando o mesmo encontra-se com 5,5 cm de didametro.
Porém, considera-se o limite um pouco maior, como 6¢cm, em casos de pacientes de alto risco
cirurgico, bem como, um limite reduzido em pacientes que possuem maior risco de dissec¢do
ou ruptura da aorta, tais como pacientes com sindrome de Marfan ou Valvula adrtica bicuspide,
sendo por vezes utilizado o limite de 5 cm de diametro. (SAEYELDIN, 2017)

Nos casos de associagdo da valvula aortica bicuspide com o aneurisma de aorta

ascendente € recomendado que no caso de cirurgias de troca valvar, seja feita a corregédo
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profilatica do aneurisma se seu diametro for de 4 cm ou mais, haja vista que estes pacientes
permaneceriam com alto risco de disseccdo de aorta (SAEYELDIN, 2017).

As recomendacdes para pacientes que ndo sao elegiveis para o tratamento cirirgico
incluem reducdo do risco cardiovascular com a cessacéo do tabagismo, terapia anti-hipertensiva
e 0 uso de estatinas e betabloqueadores (LIAO et al., 2010; DANYI et al., 2011). No caso de
pacientes com valvula adrtica biclspide associada, as diretrizes sugerem b-bloqueadores para
aqueles com aneurisma de aorta toracica e diametro maior de 4 cm que nédo sdo candidatos a
corregdo cirdrgica e nao apresentam regurgitacdo aortica (BONOW et al., 2008).

Em uma revisdo retrospectiva em pacientes com aneurisma de aorta torécica, as taxas
de mortalidade foram menores nos pacientes que usavam estatinas em comparagdo com aqueles
que néo utilizavam (20 vx 3%) (JOVIN et al; 2012). E importante considerar que com 0 avanco
tecnoldgico houve um maior esclarecimento acerca da historia natural dos aneurismas de aorta,
porém, outros fatores importantes ainda sdo desconhecidos necessitando de maiores estudos.
Sabe-se que evolugfes mais rapidas e repercussdes clinicas piores sdo mais associadas ao sexo
feminino (SAEYELDIN, 2017).

O objetivo terapéutico é a realizacdo de correcdo cirurgica, sendo que a bibliografia
carece de terapias médicas supressivas comprovadas e nao cirlrgicas que possam interromper
o0 crescimento do aneurisma e mudar o curso natural da doenca. Sendo o diagndstico precoce,
monitoramento e intervengdo cirdrgica a conduta ideal nos casos de aneurisma de aorta
ascendente (SAEYELDIN, 2017).

O reparo endovascular tem se tornado cada vez mais utilizado devido sua morbidade e
mortalidade menores em relacdo a cirurgia aberta, porém € limitado por fatores anatdmicos.
Para que possa ser realizado, os aneurismas devem ter um comprimento do colo aortico de 10
a 15 mm, angulacdo do colo inferior a 60 graus, diametro do colo inferior a 32 mm e auséncia
de trombos extensos (CALERO & ILLIG, 2016).

4. CONCLUSAO

Como o0s aneurismas de aorta S&0 menos comuns que muitas outras doencas
cardiovasculares, mas potencialmente fatais e mesmo assintomaticos em tamanhos grandes é
importante que a suspeita e vigilancia clinica sejam feitas em pacientes de alto risco.
Considerando que a maioria dos diagndsticos sdo acidentais por imagem e sua grande
incidéncia em pacientes com valvula adrtica bicuspide, ressalta-se a importancia do uso de um

estudo de imagem apropriado sempre no caso de suspeita de um aneurisma. Além disso, com



23

os avangos dos estudos genéticos, o rastreamento de pessoas com historico familiar de

aneurismas pode ser facilitado no futuro.
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ANEXO B - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO
Vocé esta sendo convidado a participar, como voluntario, no estudo “VALVULA
AORTICA BICUSPIDE ASSOCIADA A ANEURISMA DE AORTA ASCENDENTE : UM
RELATO DE CASO”, Este estudo pretende difundir e expandir o conhecimento quanto a esta
patologia. Acreditamos que ela seja importante para ampliar o conhecimento medico quanto a
apresentagio clinica, evolugdo e manejo da valvula aortica bicaspide. A minha participagio no
referido estudo sera no sentido de fornecer ¢ autorizar a utilizagdo de seus dados clinicos,
laboratoriais do caso clinico/cirargico, bem como documentagdo radielogica que se encontram
em prontudrio. Garantimos também sua privacidade e ressaltamos que a concordancia em
participar deste estudo ndio implicara em qualquer modificagio no tratamento/acompanhamento
que ja esta sendo feito. Caso vocé tenha qualquer divida ou novas perguntas sobre seus direitos
como participante deste estudo. ou se sentir prejudicado pela sua participagdo, entre em contato
com o Comité de Etica em Pesquisa com Seres Humanos do Centro Universitario Franciscano -
CEP, no telefone (55) 3220-1200, ramal 1289, ¢-mail cep@unifia br.
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duvidas. Sei que em gualquer momento poderel solicitar novas informagdes ¢ modificar minha
decisiio se assim eu o desejar. A Prof. Angela Quatrin Campagnolo certificou-me de que todos
os dados desta pesquisa referentes a mim seréio confidenciais, bem como 0 meu atendimento ndo
sera modificado em razio deste estudo ¢ terei liberdade de retirar meu consentimento de
participag@o na pesquisa. face a estas informagdes

Declaro que recebi copia do presente Termo de Consentimento.
Assinatura do Panicipanteglesponsa\-el
LB . - . s

Nome do Participante/Responsavel
o)

s

Assinatura — pesquisador responsavel

B ...DA O

Nome — pesquisador responsavel AnNGems  CNAMTAN M PR NG

Santa Maria, RS.93_deJmde 2020,

Em caso de davidas com respeito aos aspectos éticos deste estudo, vocg podera
consultar

UNIVERSIDADE FRANCISCANA PREDIO DA MEDICINA 8° ANDAR

CEP 97.010-032

FONE: 55 3026.6971
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ANEXO C - TERMO DE AUTORIZACAO DA INSTITUICAO

Ao Comité de Etica em Pesquisa com Seres Humanos — CEP

Prezados Senhores:

Declaro que tenho conhecimento do teor do Projeto de Trabalho Final de
Graduacdo intitulado VALVULA AORTICA BICUSPIDE ASSOCIADA A
ANEURISMA DE AORTA ASCENDENTE : UM RELATO DE CASO proposto
pelo académico Jonas Severino Costella, sob a orientacdo da prof Angela Quatrin
Campagnolo, a ser desenvolvido na Area de Cardiologia, junto ao Curso de Medicina

da UniversidadeFranciscana.

O referido projeto sera desenvolvido no Hospital Casa de Saude o qual s6
podera ocorrer a partir da apresentacdo do Parecer de Aprovacdo do Comité de

Etica em Pesquisa com Seres Humanos da Universidade Franciscana.

Atenciosamente,

Dr. Diretor Clinico do HCS.
Este documento devera ser carimbado.

Santa Marria, ..... de o, de 2020



