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RESUMO

Este trabalho tem como objetivo discutir as alternativas terapéuticas cirtrgicas para o
tratamento de pacientes com insuficiéncia cardiaca com fragdao de eje¢ao reduzida (ICFER)
associada a aneurismas de aorta ascendente e raiz da aorta, em contexto clinico compativel
com a sindrome de Marfan (SM). A pesquisa foi desenvolvida por meio de um estudo
observacional e descritivo, na forma de relato de caso, associado a revisdo da literatura
cientifica dos ultimos dez anos, selecionada em bases indexadas. O caso analisado envolve
um paciente jovem, com fenoétipo compativel com SM, que evoluiu com disfunc¢do ventricular
grave, aneurisma de aorta ascendente com dilatagao superior a 6,5 cm e regurgitagdo adrtica
significativa. O paciente recebeu tratamento clinico otimizado, porém nao apresentou melhora
clinica devido a dano miocardico severa com remodelamento cardiaco e, ao ser avaliado por
uma equipe de especialistas, foi indicada a realizagcdo do transplante cardiaco em detrimento
da cirurgia de Bentall devido a acentuada disfuncdo ventricular. A conduta adotada foi a
inscricdo em fila de transplante cardiaco. Contudo, o paciente evoluiu para 6bito antes da
realizagdo do procedimento. Os resultados obtidos reforcam a complexidade da tomada de
decisdo nesses casos, especialmente quando hd envolvimento de multiplos sistemas, como
ocorre na SM. O diagndstico precoce da sindrome e o acompanhamento continuo com exames
de imagem sdo fundamentais para definicio do momento cirargico ideal. Conclui-se que,
embora o transplante cardiaco represente uma opg¢ao vidvel em casos avangados e refratarios,
a identificag@o precoce da patologia e a intervengao cirurgica antes da deterioragdo ventricular
sdo as estratégias que proporcionam melhor progndstico.

PALAVRAS-CHAVE: “Aortic Valve Insufficiency”; "Ascending Aorta Aneurysm"; "Heart
Failure"; "Heart Transplantation"; "Marfan Syndrome”



ABSTRACT

This work aims to discuss surgical therapeutic alternatives for the treatment of patients with
heart failure with reduced ejection fraction (HFrEF) associated with ascending aortic and
aortic root aneurysms, in a clinical context compatible with Marfan syndrome (MS). The
research was conducted through an observational and descriptive study, in the form of a case
report, combined with a review of scientific literature from the last ten years, selected from
indexed databases. The analyzed case involves a young patient with a phenotype compatible
with MS, who developed severe ventricular dysfunction, an ascending aortic aneurysm with
dilation greater than 6.5 cm, and significant aortic regurgitation. The patient received
optimized clinical treatment, but showed no clinical improvement due to severe myocardial
damage with cardiac remodeling. Upon evaluation by a team of specialists, heart
transplantation was indicated over Bentall surgery due to the marked ventricular dysfunction.
The approach taken was to list the patient for heart transplantation. However, the patient died
before the procedure could be performed. The results obtained reinforce the complexity of
decision-making in such cases, especially when multiple systems are involved, as occurs in
MS. Early diagnosis of the syndrome and continuous follow-up with imaging exams are
fundamental for defining the ideal surgical timing. It is concluded that, although heart
transplantation represents a viable option in advanced and refractory cases, early
identification of the pathology and surgical intervention before ventricular deterioration are
the strategies that provide a better prognosis.

KEYWORDS: “Aortic Valve Insufficiency”; "Ascending Aorta Aneurysm"; "Heart Failure";
"Heart Transplantation"; "Marfan Syndrome”



ACC
AD
AHA
ATA
ARA
AS
ATAA
AVE
BHE
BNP
BRAII
BRE
CDI
CPET
DM
ECMO
ECO
ESC
FA

FE
FEVE
GDMT
HF
HFSS
HFrEF
HLA
T1Ao

IC

ICC
ICFER

ICFEi
ICFEp
IECA
IMC
IRAD
ISGLT2
JACC
MCR
MESA
MS

LISTA DE ABREVIATURAS E/OU SIGLAS

American College of Cardiology

Dissecgao Aortica

American Heart Association

Aneurisma da Aorta Ascendente

Aneurisma de Raiz da Aorta

Angiotomografia de Térax

Aneurisma de Aorta Tordcica Ascendente
Acidente Vascular Encefalico

Barreira Hematoencefalica

Peptideo Natriurético tipo B

Bloqueadores dos Receptores de Angiotensina II
Bloqueio do Ramo Esquerdo
Cardiodesfibrilador Implantdvel
Cardiopulmonary Exercise Test

Diabetes Mellitus

Oxigenacdo por Membrana Extracorpérea
Ecocardiograma

European Society of Cardiology

Fibrilacao Atrial

Fracdo de Ejegao

Fragado de Eje¢ao do Ventriculo Esquerdo
Guidelines Directed Medical Therapy

Heart Failure

Heart Failure Survival Score

Heart Failure with Reduced Ejection Fraction
Antigenos Leucocitarios Humanos

Insuficiéncia Aortica

Insuficiéncia Cardiaca

Insuficiéncia Cardiaca Congestiva

Insuficiéncia Cardiaca de Fracdo de Ejecdo
Reduzida

IC com Frac¢ao de Ejecao Intermedidria

IC com Fracao de Ejecao Preservada

Inibidores da Enzima Conversora de Angiotensina
indice de Massa Corporal

International Registry of Acute Aortic Dissection
Inibidores do Cotransportador S6dio-Glicose tipo 2
Journal of the American College of Cardiology
Manejo Clinico Rigoroso

Multi-Ethnic Study of Atherosclerosis

Marfan Syndrome



NT-proBNP
NYHA
PAS
PNA
RMC
RX
SBC
SHFM
SM
SRAA
TCC
TRC
TVS
VE

N-terminal pro-BNP

New York Heart Association

Pressdo Arterial Sistolica

Peptideo Natriurético Atrial
Ressonancia Magnética Cardiaca
Raio X

Sociedade Brasileira de Cardiologia
Seattle Heart Failure Model
Sindrome de Marfan

Sistema Renina-Angiotensina-Aldosterona
Trabalho de Conclusdo de Curso
Terapia de Ressincronizagdo Cardiaca
Taquicardia Ventricular Sustentada
Ventriculo Esquerdo



LISTA DE FIGURAS E ILUSTRACOES

Figura 1 - Taxa de mortalidade por insuficiéncia cardiaca...............cccvvvviiiiininnnnnn... 20
Figura 2 - Critérios de framingham para avaliagdo diagnostica de insuficiéncia cardiaca .... .24
Figura 3 - Algoritmo diagnostico na suspeita clinicade IC................oooiiiiiin.. 25
Figura 4 - segmentos da aorta toracica e abdominal ..............c..cooiiiiiiiiiii i 32
Figura 5 - Anatomia das valvas cardiacas ...........cc.oviiiiiiiiiiii i e 33
Figura 6 - Anatomia da valva adrtica .............oiiiiiiiii e 34
Figura 7 - Anatomia da raiz da aorta ..........coovuiiuiiiiii i 35
Figura § - Anatomia da raiz da aorta e inicio da aorta ascendente ......................coooeene. 36
Figura 9 - Técnica de Bentall De bono ..........ccooviiiiiiiiii e, 44
Figura 10 - Eletrocardiograma ..............oouiiiiiiiii i 51
Figura 11- Ecocardiograma corte paraesternal longitudinal....................c..coiin. 52
Figura 12 - Ecocardiograma corte paraesternal transversal................c..coooiiiiiiin. 52

10



LISTA DE TABELAS

Tabela 1 — Indicagdes de transplante cardiaco de acordo com a SBC

11



LISTA DE QUADROS

Quadro 1 — Classificagdo de IC de acordo com a fragdodeejecdo..................... 21
Quadro 2 — Critérios de Ghent Revisados. . ............ ... ... 47
Quadro 3 — Aplicacdes dos Critérios de Ghent - Sindrome de Marfan ........................... 53

12



SUMARIO

1T —INTRODUGAO. ... 14
2 — FUNDAMENTACAO TEORICA ..ottt eeeeees e eeeee e seeeee s seeseeesesaees 16
2.1 —INTRODUCAO A INSUFICIENCIA CARDIACA.........oovieiieiieei, 16

2.2 — INSUFICIENCIA CARDIACA DE FRACAO DE EJECAO REDUZIDA .....19
2.3 — QUADRO CLINICO E DIAGNOSTICO INSUFICIENCIA CARDIACA DE

FRACAO DE EJECAO REDUZIDA . ......ouiii e 21
2.4 — ABORDAGENS TERAPEUTICAS PARA INSUFICIENCIA CARDIACA DE

FRACAO DE EJECAO REDUZIDA . ......ouiii e 23
2.5— ANEURISMA DE RAIZ DE AORTA E AORTA

ASCEND ENTE ...ttt 28
2.6 — INCIDENCIA, ETIOLOGIA E FATORES DE RISCO DE ANEURISMA EM

PACIENTE JOVEM. ...ttt 32
2.7 — METODOS DIAGNOSTICOS DE ANEURISMA

TORACICO . ..o, 33
2.8 - TRATAMENTO CIRURGICO DE ANEURISMA DE RAIZ E DA AORTA

ASCENDENTE ...ttt 35

2.9 — ASSOCIACAO ENTRE ANEURISMA DE AORTA E INSUF ICIENCIA
CARDIACA DE FRACAO DE EJECAO REDUZIDA NA SINDROME DE

M A RF AN .o 38
3 = MATERIAL E METODOS. ... eeeeeeee oot ee e e e et s s eeeesesseeeseeeeseneeen. 41

3.1 = DESENHO . ...t e e ee e s s et e s eneeeeneen 41

3.2 = METODOLOGIA DA PESQUISA BIBLIOGRAFICA.......c.ovoeeeereeeeeeeeeeres 41
4 — RELATO DE CASO ..ot e e eee e ee e s s e e e e s ses e eeeenenn 42
5 = DISCUSSAO. ..ottt ettt ettt et e e et et et esesee et et eseeeeeeteseseseneeeeteseeeaeaeaes 47
6 — CONSIDERACOES FINAIS......ooiiiiiiiieeeeeeeeeeeeeses oot eseseses oo esesesesenesenas 50
7 — REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS. ..ot eee et e eese s ees 51
8 — CRONOGRAMA .. ..o, 54

13



1 — INTRODUCAO

A insuficiéncia cardiaca (IC) acomete aproximadamente 6,5 milhdes de pessoas nos
Estados Unidos e responde por 1 milhdo de internagdes anuais nesse mesmo pais. Dentre
essas internagdes, aproximadamente 50% dos casos podem ser classificados como IC de
fracao de ejecdo reduzida (ICFER), quadro em que ha disfungdo sistdlica que prejudica a
capacidade contratil e ejetora cardiaca, mantendo uma fracdo de ejecdo do ventriculo
esquerdo equivalente ou inferior a 40%. Essa condi¢cdo cursa com dilatagdo progressiva do
ventriculo esquerdo e remodelamento cardiaco. A ICFER surge como fase terminal de varias
doencas cardiovasculares e uma delas, de interesse particular para este caso, € a regurgitacao

aortica. [1]

A regurgitagdo aortica ou insuficiéncia aortica consiste em um refluxo de sangue da
aorta para o ventriculo esquerdo, aumentando o volume diastolico final. O resultado desse
aumento do volume e da consequente elevacdo pressorica no ventriculo ¢ uma resposta do
miocérdio que se d4 pela hipertrofia das células cardiacas, gerando cardiomegalia e perda da

funcdo a longo prazo. [2]

Dentre as causas mais incidentes da insuficiéncia adrtica estdo a doenga reumatica,
degeneracdo mixomatosa, por amiloidose, sarcoidoses, miocardites, as doencas da aorta
ascendente que podem precipitar regurgitacdo pela dilatacio da raiz ou do segmento inicial da
aorta ascendente. Essa afinidade entre dilatacdo da aorta ascendente e valvopatias fica
provada pela forte associagdo entre elas. Um estudo encontrou a coexisténcia de ambas
afecgdes em 76,6% dos pacientes sendo que 55,7% desses apresentavam especificamente
regurgitacdo adrtica. — Essa associagdo faz com que seja importante a avaliacdo funcional e
anatomica da valva e do proprio ventriculo esquerdo no processo de decisdo pela melhor

abordagem terapéutica. [2,3]

De modo geral, aneurismas de aorta toracica podem ter um curso assintomatico, com
diagnostico por achado do exame fisico ou exame de imagem. Porém, se a primeira
manifestagdo for ruptura do aneurisma temos uma taxa de mortalidade préxima de 90%,

geralmente por ocasido de ruptura da falsa luz do vaso. [3,4]

A necessidade da suspei¢cao diagnostica precoce e do tratamento adequado para cada

caso faz-se de extrema importancia para a sobrevida do paciente.
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Usualmente, aneurismas de aorta toracica ocorrem em 5 a 10 casos a cada 100.000
pessoas por ano, porém se torna mais prevalente em algumas populagdes especiais, chegando
a ser 250 vezes mais prevalente entre portadores da Sindrome de Marfan (SM), por exemplo.
(artigo 4) A SM responde por 4% de todos os casos de disseccdo registrados pelo The
International Registry of Acute Aortic Dissection (IRAD), e altera dados epidemioldgicos
importantes do quadro, como média de idade em que ocorre a dissec¢cdo bem inferior ao da
populagdo geral (pacientes com SM apresentam tém média 37 anos de idade, enquanto
pacientes sem SM apresentam em média 62 anos quando desenvolvem disseccdo Stanford

tipo A) e a taxa de dilatagdo anual do aneurisma ¢ duas vezes maior na SM. [4]

A SM tem origem genética e ¢ uma doenga autossdmica dominante do tecido
conjuntivo, em que a associagdo das patologias ICFER e aneurisma de aorta ¢ comumente
observada. Essa sindrome apresenta incidéncia estimada entre 1 a cada 5.000 pessoas e
acomete ambos os sexos sem distingdo. Ainda que esteja fortemente ligada a heranga familiar,
com 75% dos pacientes herdando a mutacao de parente afetados, até um quarto dos casos tem

alteragdo espontanea (de novo). [5,6]

A anomalia no tecido conjuntivo nesta doenga terd repercussdes em muitos sistemas: o
enfraquecimento da parede da aorta propicia dilatacdo da raiz da aorta e aorta ascendente que
pode evoluir com regurgitamento e dissec¢do da artéria, sendo esta ultima afec¢do a maior

causa de morte prematura nos portadores de SM. [5,6]

O presente trabalho tem como objetivo discutir as alternativas terap€uticas cirurgicas
para a associagdo de insuficiéncia cardiaca de fracdo de eje¢do reduzida (ICFER) e aneurisma

de aorta ascendente com regurgitacdo adrtica.

Neste trabalho sera apresentado um relato de caso que vai demonstrar toda
complexidade da doencga, desfecho clinico e alternativas terapéuticas clinicas e cirurgicas,

apo6s discussdao com “Heart team” de um hospital terciario cardiologico.
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2 - FUNDAMENTACAO TEORICA

2.1 —-INTRODUCAO A INSUFICIENCIA CARDIACA

A insuficiéncia cardiaca (IC) consiste em um conjunto de sinais e sintomas causados
pela perda parcial - tanto cronica quanto agudamente - da fun¢do cardiaca. O mecanismo
fisiopatologico envolve reducao do débito cardiaco, gerando uma cascata de reagdes que
causam reten¢do de agua e sodio pela estimulacdo do sistema renina-angiotensina por um
lado, e a liberagdo de catecolaminas, buscando seu efeito inotropico e cronotropico, por outro.
Esses mecanismos, que em um primeiro momento sdo artificios do corpo para compensar a
disfuncdo cardiaca, serdo responsdveis pela vasoconstricdo e congestdo caracteristicas do
quadro clinico da IC. Com o tempo, esses mesmos mecanismos adaptativos terdo influéncia
decisiva sobre o processo que levard os cardiomidcitos a apoptose, o coragao ao
remodelamento e a perda irreversivel da fun¢do cardiaca. [2,7]

Embora as diversas teorias expliquem apenas parcialmente a fisiopatologia da IC,
acredita-se que um dano inicial aos cardiomidcitos vai se agravando até que os mecanismos
adaptativos ndo possam mais garantir o débito cardiaco de um coracao cujas células
perderam, pelo menos em parte, sua capacidade de gerar forca através da contragdo. Essa
queda no débito cardiaco estimula a ativacdo do sistema renina-angiotensina, parte dos
mecanismos adaptativos que responde a queda de pressao hidrostatica pelo intermédio dos
barorreceptores renais € a ativacao do sistema nervoso simpatico que atuard em receptores
justaglomerulares. Isso aumentard a produ¢do de renina, uma substancia que promove o
aumento da concentracdo de angiotensina II, um vasoconstritor endégeno, em resposta a
diminuigao do débito cardiaco.[7]

Por outro lado, o sistema simpatico responde diretamente a essa mesma diminuig¢ao
da pressao hidrostatica. O efeito parassimpatico, que se lhe opde naturalmente, ¢ inibido pelos

sinais oriundos dos barorreceptores da aorta e o resultado ¢ uma vasoconstricdo de origem

adrenérgica que aumenta a resisténcia vascular periférica em resposta ao débito diminuido.
[7]

Ambas as vias s3o uma resposta do sistema cardiocirculatério a perda da funcao
cardiaca e permitem a manutengdo da homeostase até certo ponto. Ainda assim, esses mesmos
fendomenos terdo papel fundamental no adoecimento do paciente conforme a afec¢do progrida.

Podemos citar o efeito da angiotensina II, que propicia remodelamento cardiaco e fibrose, ¢ a
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propria noradrenalina € toxica para os cardiomidcitos, além de promover hipertrofia cardiaca.
[7]

Um outro mecanismo, particularmente interessante para a pratica clinica, é o
peptideo natriurético cerebral (BNP). Produzido nos ventriculos em reagdo ao estiramento,
atua nos rins a criar vasodilatacdo na arteriola eferente e vasoconstricao da aferente para
manter a perfusdo renal, além de ajudar na eliminagdo de sodio e 4gua. O BNP ¢ degradado
pela neprilisina e a inibi¢do dessa enzima faz parte das possibilidades terapéuticas para o
paciente com IC. [7]

O proprio tecido cardiaco reage as mudangas por meio do remodelamento. No
comego, o estiramento fard com que os midcitos respondam com hipertrofia. A sobrecarga
pressorica promove a hipertrofia concéntrica, com aumento da massa do ventriculo sem
alteragdo proporcional em seu volume, enquanto a sobrecarga volumétrica produz uma
hipertrofia excéntrica, com aumento do volume ventricular. Além disso, o tecido fibrotico
substitui as células mortas e cria um ambiente com atividade elétrica irregular, propiciando o

surgimento de arritmias e perda de contratilidade. O coragdo perde capacidade de bomba,

reduzindo a ejecdo de sangue até o nivel sintomatico, momento em que surge a doenga. [7]
Paralelamente a isso, a IC ¢ uma condi¢do de importancia inconteste na pratica médica
e a prova disso ¢ o fato da IC descompensada ter sido responsavel por quase 40% das
internagdes no ano de 2007 no Brasil. Estima-se que 37,7 milhdes de pessoas sejam
portadoras de IC e o nimero aumenta com a inversdo da pirdmide demografica em todo o
mundo. Seguindo essa caracteristica, a mortalidade varia com a idade, chegando a 16,6% em
pacientes com mais de 80 anos, tendo como mortalidade geral no contexto brasileiro por volta
de 11%, como mostra a figura 1. A IC representa uma condi¢do de peso consideravel também
a nivel de sistema de satde, o tempo médio de internagdes ¢ de 7,7 dias e aumentou entre os
anos 2000 e 2018, o que significa maior demanda financeira por parte do SUS, ocupando

cerca de 3% do orcamento destinado para internagdes com o cuidado ao paciente com IC.

Esse impacto na satde publica tende a se tornar ainda maior conforme a transi¢ao
demografica, como demonstra um estudo americano que projeta um custo anual de 53.1

bilhdes de dolares no meio norteamericano em 2030 - um aumento de aproximadamente

154% em 18 anos, se os nimeros da doenga permanecerem estaveis por esse periodo. [7,8,9]
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Figura 1: Taxa de mortalidade por insuficiéncia cardiaca

Taxa de mortalidade por insuficiéncia cardiaca

QR AL
=—#—Regiic Morte
== [egido Mordeste

Regiio Sudeste
== Regiic Sul

—8— Regiio Centro-Oeste

14,00

12,00

10,00

8,00

5,00

4,00

2,00

0,00
Q — ™ m = L 0 = o oh
O & 0 @ o @ o 9o o 0 2 g @ 3 0oL o X
[= = = = =] =] [=] = L= [ = - =) - =] = =] L= [= -}
5] [o¥ ] ] (o] o] (o] ("] £ [a" & ] o] (] o] (] [ ("] (o]

Fonte: Adaptado de Castro I et al, 2021.

Existem diversas formas de classificar uma insuficiéncia cardiaca, uma delas consiste

em determinar a fragdo de ejecdo do ventriculo esquerdo (FEVE). A classificagdo baseada na

fracdo de ejegdo ¢ crucial para determinar o prognéstico e estabelecer estratégias de

tratamento e a maioria dos ensaios clinicos utilizam essa forma de avaliacao do paciente com

insuficiéncia cardiaca, de acordo com o Quadro 1: [9]

Quadro 1: Classificagdo da IC de acordo com a fragdo de ejecao

Tipo de IC de acordo com a FEVE

Critérios

IC com fragdo de eje¢ao reduzida

FE < ou =40%

IC com fragao de eje¢ao melhorada

FE prévia < ou = 40% e um aumento de
40% durante seguimento

IC com fragdo de eje¢ao levemente reduzida

FE 41% -49%

evidéncia de aumento espontaneo ou
provocado das pressdes de enchimento do
VE (ex: aumento de PNA, medidas
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hemodinamicas nao invasivas e invasivas)

IC com fragdo de ejecao preservada FE > ou=a 50%

evidéncia de aumento espontaneo ou
provocado das pressdes de enchimento do
VE (ex: aumento de PNA, medidas
hemodinamicas nao invasivas ¢ invasivas)

IC= insuficiéncia cardiaca; FE= fracao de ejecao; VE= ventriculo esquerdo; PNA=
peptideo natriurético atrial

Fonte: traduzido de Colvin MM, et al. 2022.

2.2 INSUFICIENCIA CARDIACA DE FRACAO DE EJECAO REDUZIDA

Como dito na secgdo anterior, a ICFER ¢ uma classificagdo de IC, ou seja: ndo ¢
propriamente uma afec¢do, mas uma sindrome. Isso equivale a dizer que seu diagnodstico
passa pela constatagdo de sinais e sintomas ao exame clinico e também pela avaliagcdo de
parametros analisados em exames complementares. Mesmo que uma FEVE abaixo de 40%
fosse encontrada em um paciente, ainda assim restaria a detec¢do de uma quadro clinico
caracteristico da IC que demonstrasse se tratar de uma ICFER ao invés de uma disfuncao

sistolica do ventriculo assintomatica. [10]

Desse modo, além da classificacdo ecocardiografica da FEVE, a avalia¢ao funcional
do paciente ¢ essencial para a definicdo e diagnostico de ICFER. Para tal, a classificagao da
New York Heart Association (NYHA) é amplamente utilizada e costuma orientar as metas

terapéuticas, que buscam, idealmente, atingir NYHA II. [10,11]

Essa classificacdo ¢ dividida em 4 classes, a classe I corresponde aos pacientes
assintomaticos. Na classe II, presen¢a de sintomas leves, se enquadram aqueles sintomaticos
durante atividades fisicas habituais, com limitacao leve. Os da classe III, apresentam sintomas
moderados, sdo pacientes em que atividades fisicas menos intensas que habituais causam
sintomas, apresentam limitacdo importante, porém permanecem confortaveis ao repouso.
Classe IV, daqueles com sintomas graves, incapazes de realizar qualquer atividade sem

apresentar desconforto pois apresentam sintomas ao repouso. [7,9]
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Uma ultima classifica¢do frequentemente utilizada ¢ a de estagios da American Heart
Association (AHA), que busca dividir os pacientes segundo a etapa da evolucao
fisiopatoldgica da IC em que se encontram. Assim, o estagio A, corresponde aos pacientes
com risco de desenvolver insuficiéncia cardiaca, sem doenca estrutural ou sintomas
correspondentes a essa sindrome. Nessa etapa, cabe como abordagem o controle de fatores de
risco para IC, como: tabagismo, hipertensdo, etilismo, diabetes, dislipidemia e obesidade.
Estagio B, corresponde a doenca estrutural cardiaca presente, sem sintomas de IC. Nessa
etapa, deve-se considerar uso de IECA, betabloqueadores e antagonistas mineralocorticoides.
Estagio C, doenga estrutural cardiaca presente e paciente com sintomas prévios ou atuais de
IC. Nessa etapa, o tratamento clinico deve ser otimizado, pode-se considerar terapia de
ressincronizacdo cardiaca, cardiodesfibrilador implantavel ou tratamento cirargico, ¢
aconselhavel manejo por equipe multidisciplinar. Estdgio D, paciente com IC refrataria ao
tratamento clinico, requerendo intervengdo especializada, quando todas as medidas abordadas
nos estagios anteriores devem ser consideradas, além de considerar transplante cardiaco e

dispositivos de assisténcia ventricular.[1,7]

A IC costuma ser o ultimo estagio do desenvolvimento de diversos processos
patologicos diferentes que acometem o tecido cardiaco. No nosso meio, a febre reumaética e a
doenca de chagas sdo as duas causas principais, sendo esta Ultima encontrada em 21% dos
pacientes com esse diagndstico. O diagndstico etioldgico também tem diferencas entre as
diferentes classes FEVE. Um estudo que analisou dados do sistema de saude da espanhol de
pacientes diagnosticados com IC entre 2013 e 2019 pode associar causas hipertensivas como a
principal etiologia de ICFEP, enquanto a ICFER foi associada a uma maior prevaléncia de
doengas isquémicas. Esses dados, ainda que ndo sejam plenamente aplicaveis ao nosso meio
que, como dito, apresenta um padrao etiologico diferente, aponta para um fato interessante: a

diferenca fisiopatoldgica entre ICFER e ICFEP. [11,12]

Esse mesmo trabalho pode estabelecer dados especificos a respeito da ICFER. A
prevaléncia geral da ICFER foi de 1,12% (da IC foi 2,43%) e ¢é responsavel por metade da
incidéncia, o que faz dela a classe mais encontrada entre pacientes com IC. Os pacientes com
ICFEp sdao mais velhos, mais comumente do sexo feminino e estdo mais frequentemente em
NYHA 1II quando comparados aos pacientes com ICFEr, além de ter uma taxa de
hospitalizagdo consideravelmente maior (267,2 hospitalizacdes por 1000 pessoas ao ano

contra 197,7 do grupo com ICFEP).[12]
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Essa diferenca ¢ corroborada por estudos acerca da abordagem farmacologica, pois
apenas pacientes com ICFER puderam ter morbimortalidade diminuida de forma consistente

por essas intervengdes. [11]

A heterogeneidade da resposta no paciente com FEVE < 40% ¢ um ponto que suscita
controvérsia. Alguns autores apontam para a arbitrariedade da classificag¢do atual ( ICFER <
40% e ICFEP > 50%) sustentando essa posi¢do no fato de que os grandes estudos acerca da
eficacia terapéutica das intervengdes neuro hormonais disponiveis apresentam resultados
concentrados na faixa que vai até 35% de FEVE. Além disso, alguns autores ressaltam a
grande variagdo da FEVE em um mesmo paciente, concluindo que nem mesmo esse
parametro deva ser tido como o mais adequado para avaliar a funcdo cardiaca na IC. Ainda
assim, atualmente a classifica¢do cladssica ainda € a posicdo oficial da diretriz da Sociedade
Brasileira de Cardiologia (SBC), da AHA e da European Society of Cardiology (ESC), e tem

sido o critério de divisdo de pacientes na maioria dos estudos.[13]

De todo modo, a ICFER se refere a um estado onde o dano cardiaco precipitou
diminui¢do da fung¢do do miocardio que ndo pode ser mais compensado pelo sistema
neuro-hormonal. Esse estado da doenga ¢ caracterizado pela reagdo neuro-hormonal
exacerbada, principalmente do sistema renina-angiotensina-aldosterona que ¢ responsavel

pela maioria dos componentes do quadro usual de IC. [10]

Esse mecanismo fisiopatoldgico explica ndo apenas os sinais e sintomas do paciente
com IC, mas também a resposta do paciente com ICFER as terapias medicamentosas que

atuam em pontos-chave do eixo neuro-hormonal implicado na afecg¢ao. [10]

2.3 QUADRO CLINICO E DIAGNOSTICO INSUFICIENCIA CARDIACA
DE FRACAO DE EJECAO REDUZIDA

O diagnostico de insuficiéncia cardiaca comeca pela constatagdo de sinais e sintomas

caracteristicos do quadro (figura 2), gerando uma suspeita inicial a ser corroborada com

exames complementares. [7,11]
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Figura 2: Critérios de framingham para avaliagcdo diagnostica de insuficiéncia

cardiaca.
Critérios maiores Critérios menores
Dispneia paroxistica notuma Edema de tomozelo bilatera
TurgEncia jugular a 45° Tosse noturna
Refiuxe hepatojugular Dispneia aos minimos esforgos
Estertores pulmonares crepitantes Derrame pleural
Cardiomegalia ao raio X de torax Taquicardia

Edema pulmonar agudo

Galope de terceira bulha

Para o diagnstico de insuficiéncia cardiaca; dois crilérios maiores e um menor, ou um maior & dois menores. Para a uliizagio dos critérios menores & necessarna
a auséncia de qualquer condico que possa justificar a presenca de um dos critérics.

Fonte: Adaptado de Rassi S, et al, 2018.

Desse modo, existem sinais e sintomas tipicos, como dispneia, ortopneia, dispneia
paroxistica noturna, fadiga, intolerdncia ao exercicio. Alguns outros sintomas sdo mais
especificos, como ¢ o caso da terceira bulha, do refluxo hepatojugular, pressao venosa jugular
elevada, impulso apical desviado a esquerda. Por outro lado, existem sinais menos
especificos: crepitagdes pulmonares, taquicardia, hepatomegalia, ascite, extremidades frias,
edema periférico. Sintomas menos tipicos também podem colaborar para o diagnostico, como:
tosse noturna, ganho de peso, dor abdominal, anorexia e perda de peso, nocturia e oliguria.
[7]

Seguindo o fluxograma da diretriz da SBC, figura 3, os pacientes serdo divididos em
trés grupos: baixa, intermedidria e alta probabilidade de IC. Sendo baixa, langaremos mao da
dosagem do BNP ou do NT-proBNP. A concentragdo de BNP aumenta com a evolugao da
doenca e tem valor progndstico, podendo ser usado para descartar IC caso os valores estejam

abaixo de 35 pg\mL (para BNP) ou acima de 125 pg\mL (NT-proBNP). [7]

O préximo passo sera constatar as alteragdes esperadas no ecocardiograma. Quando
a probabilidade for alta ou intermediaria, iniciamos a investigacao nesta etapa, onde buscamos
diminui¢do da fracdo de ejecdo, disfuncdo diastolica, espessuras parietais, alteragdes valvares
e tamanho das cavidades que possam sugerir, dentro de um contexto clinico coerente, a
presenca de IC. Estando presentes, a terapia farmacologica devera ser implementada. No caso
de auséncia de indicios ecocardiograficos ou se os niveis de BNP e NT-proBNP estiverem
normais, o diagnostico de insuficiéncia cardiaca se torna improvavel e iremos procurar

hipodteses diagnosticas alternativas. [7]
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Figura 3: Algoritmo diagnéstico na suspeita clinica de IC

Ananmese
Exame Fisico
ECG + Rx Torax

[
| Suspeita de Insuficiéncia Cardiaca |

|

| Baixa Intermediaria Alz |

Se disponivel

Peptideos
Matriuréficos
BNP > 35-50 pa/mL* ou iy} Avﬁagio Estrutural, FEVE
NT-proBNP > 125 pgimL e Fungdo Diastoica

Ecocardiograma

Nao

Legenda: (1) ICFEr - Insuficiéncia cardiaca com fracdo de ejecdo reduzida. (2) ICFEi - Insuficiéncia cardiaca
com fragdo de ejecdo intermediaria. (3) ICFEp - insuficiéncia cardiaca com fragdo de ejegdo preservada. (4) ECG
- Eletrocardiograma. (5) RX - Raio X. (6) BNP - Peptideo natriurético do tipo B. (7) NT-proBNP - Fragdo
N-terminal do peptideo natriurético do tipo B. (8) FEVE - Fragdo de eje¢do do ventriculo esquerdo.

Fonte: Adaptado de Rassi S, et al, 2018.

2.4 ABORDAGENS TERAPEUTICAS PARA INSUFICIENCIA CARDIACA
DE FRACAO DE EJECAO REDUZIDA

O manejo da ICFER envolve ambas as estratégias, farmacoldgicas e nao
farmacolodgicas, tendo como objetivo principal a redug¢do dos sintomas do paciente, reducao
das internagdes e melhora da sobrevida. Recomenda-se uma terapia tripla, com o uso de
betabloqueadores, inibidores da enzima conversora de angiotensina ou bloqueadores do
receptor de angiotensina e antagonistas mineralocorticoides. Além desses fAirmacos, existe a
possibilidade de comecar com Sacubitril-valsartana, que normalmente entra nas opgdes
terapéuticas se nao houver tido controle com a terapia tripla e em substituicdo do IECA ou
BRA II. Outra classe que pode ser a quarta ou quinta opcao terapéutica sao os inibidores do
cotransportador de sodio e glicose (ISGLT2), cujos beneficios sdo comprovados por estudos
mais recentes que demonstram reducdo do risco cardiovascular e mortalidade, mesmo no

paciente sem diabetes mellitus tipo 2. [1,7]
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A terapia de ressincronizagdo cardiaca (TRC) e o cardiodesfibrilador implantavel
(CDI) sao opgdes em algumas subpopulacdes com IC. Sobre a TRC, ainda que possua efeitos
positivos bem estabelecidos sobre qualidade de vida e nimeros de internagdes, esse beneficios
nao contemplam todos os pacientes e esta ligado a presenca de certas condicdes. Pacientes
sintomaticos, com FEVE < 35%, morfologia de bloqueio de ramo esquerdo, ritmo sinusal e
QRS > 150 ms, apesar de terapia farmacologica otimizada terdo redugdo na
morbimortalidade. Aqueles que nao possam ser encaixados nesse perfil frequentemente serdao
descobertos “ndo responsivos” ou “hiporresponsivos”, dentre os quais os pacientes com FA
persistente, o que mitiga os beneficios. J& o CDI tem efeito positivo sob regime de prevengao
primaria e também como prevencdo secundaria naqueles pacientes com taquicardia
ventricular sustentada (TVS) e naqueles que se recuperaram de “morte subita” tendo
apresentado instabilidade hemodindmica grave - desfecho responséavel por até 50% dos dbitos

em pacientes com IC. [7,11]

O tratamento da ICFER também possui componentes comportamentais. O controle
do sodio dietético é recomendado, mas deve-se destacar que assim como O consumo
excessivo de sal pode trazer maleficios com a hipervolemia, a restricdo severa também esta
associada a efeitos deletérios por agravar a resposta do eixo neuro-hormonal. Nao existem
estudos decisivos a esse respeito, mas a recomendacdo atual da Sociedade Brasileira de
Cardiologia (SBC) ¢ de um limite de 7 g de sal por dia. Os estudos acerca da restri¢ao hidrica
em pacientes com IC ndo sdo conclusivos em todos os cenarios, estando recomendada
naqueles pacientes com sinais de hipervolemia, apesar da farmacoterapia otimizada, trazendo
beneficio na hospitalizagdo. Vacinas contra influenza e contra pneumococo devem ser

prescritas, ainda que apenas a da influenza tenha efeito conhecido sobre mortalidade. [7,9]

Uma ultima arma do arsenal terapéutico ndo medicamentoso sdo os exercicios
supervisionados - atividades aerobicas de 3 a 5 vezes por semana, associado a exercicios
resistidos. Ainda que ndo sejam recomendados com frequéncia na pratica clinica, alteram o

numero de hospitalizagdes e a qualidade de vida do paciente de modo positivo. [7,9]

Como referido acima, deve-se comecgar pela associacdo de TECA ou BRA II,
beta-bloqueador e um antagonista mineralocorticoide. A evidéncia aponta para um beneficio

dose-dependente de modo que devem ser tituladas até um dose-alvo para cada farmaco.[11]
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O IECA e o BRA I interferem no SRAA, inibindo a acdo da angiotensina II. Isso
causara uma vasodilatacdo em resposta a constri¢do promovida pelos mecanismos patoldgicos
da insuficiéncia cardiaca. Essas drogas sdo confidveis e usadas ha muito tempo no manejo da
IC e seu uso esta associado a reducao da mortalidade e da morbidade. O IECA geralmente ¢
preferido ao BRA II como opgao inicial, ficando este tltimo para casos onde haja intolerancia
ao primeiro - tosse persistente ou angioedema. Devemos acompanhar a fun¢do renal nos
pacientes em uso desses fAirmacos, mas, de todo modo, ¢ um fator protetor para os rins a longo

prazo e a doenga renal cronica ndo ¢ um impeditivo para seu uso. [7]

Os beta-bloqueadores colaboram para corrigir o estresse do tecido cardiaco pela
reducdo de uma frequéncia aumentada e da hipercontratilidade. Contam, dentre seus efeitos
desejaveis na IC, com a promog¢do do remodelamento reverso, fendmeno associado ao
aumento da fracao de ejecao. Nem todos os farmacos dessa classe t€ém reducao de mortalidade
comprovada e os efeitos adversos nos pneumopatas nos fazem preferir os cardiosseletivos.
Entre esses fairmacos, aqueles que t€ém impacto comprovado na mortalidade sdo: Nebivolol,

Carvedilol, Bisoprolol e Succinato de metoprolol. [7]

Os antagonistas dos receptores mineralocorticoides, como espironolactona e
eplerenona, t€ém beneficio comprovado nos pacientes classificados em NYHA II at¢ NYHA
IV. Eles diminuem consideravelmente a morbimortalidade e hospitalizagdo atuando contra os

efeitos do hormdnios enddgenos, aumentados na IC. [11]

Os diuréticos de alca sdo amplamente usados para tratar sintomas de congestdao, mas
seu uso cronico ndo ¢ sustentado pela demonstragdo de efeito na sobrevida por estudos
robustos e se considera que o uso cronico de diuréticos possa ser deletério. Assim,
recomenda-se 0 uso na menor dose terapéutica possivel para uso cronico. Tiazidicos t€m sido
recomendados naqueles pacientes com resposta inadequada aos diuréticos de alga ou quando a

dose necessaria para compensacgao ¢ alta. [7,11]

O inibidor da neprilisina e dos receptores de angiotensina (Sacubitril-Valsartana), ¢
uma opgao a ser associada no paciente que nao pode alcancar o NYHA II com a terapia tripla.
Além dos efeitos antagdnicos a angiotensina, esses fairmacos aumentardao os niveis de BNP
por inibirem sua degradacao pela neprilisina, promovendo assim vasodilatagdo. Eles nao

devem ser usados concomitantemente ao IECA ou BRA II e sim substitui-los caso ndo haja a
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melhora esperada na condicdo clinica do paciente. Essa substitui¢do reduz em 20% o desfecho

combinado de mortes cardiovasculares ou por morte subita e em 21% as internacdes. [7]

Outros farmacos podem ser utilizados dependendo do perfil individual de cada
paciente. A Ivabradina pode ser considerada em pacientes que mantém a frequéncia cardiaca
acima de 70 bpm apesar de terapia otimizada com betabloqueador, porém aumenta
discretamente a incidéncia de fibrilacdo atrial, sendo prescrita com cautela para pacientes que
ja apresentam essa condi¢do. Os digitalicos melhoram sintomas e internag¢des, mas devem ser
receitados naqueles com FA de alta resposta ventricular e se os sintomas persistirem apesar da
terapia otimizada, considerando os riscos associados a intoxicacao. A associacao hidralazina e
o nitrato sdo opgdes para os intolerantes ao IECA e BRA 1I, pacientes com NYHA Ill e IV, ou
que continuam hipertensos mesmo com beta-bloqueadores otimizados. Seus efeitos variam
com etnia: em pacientes autodeclarados negros com NYHA entre Il e [V e terapia otimizada,

apresentou reducao de 43% da mortalidade e 30% na hospitalizagdo. [7]

O transplante cardiaco foi realizado pela primeira vez em 1967 pelo Dr Christian
Barnard, em Cape Town, e no Brasil, pela primeira vez em 1968, pelo Dr. Zerbini. Ele ¢ a
terapéutica indicada para os pacientes com insuficiéncia cardiaca refratarios ao tratamento
medicamentoso otimizado e a outros tratamentos cirurgicos. Representa o tratamento padrao
ouro para os pacientes com estagio final de insuficiéncia cardiaca (estdgio D). Essa
intervengdo aumenta a sobrevida do paciente e melhora a qualidade de vida, mas ¢ obstada
pelo limite de doadores disponiveis de modo que poucos pacientes que preenchem critérios de
elegibilidade para receberem o transplante o realizam. A Tabela 1 demonstra os indicadores
de elegibilidade. Além disso, os doadores elegiveis, que representam pacientes com morte
encefalica em sua maioria ou morte circulatoria (na minoria dos casos) devem ser compativeis

quanto ao sistema ABO e ao sistema de antigenos leucocitarios humanos (HLA). [14,15]
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Tabela 1: indicagdes de transplante cardiaco de acordo com a SBC

Tabela 2.1 - Indicag6es de transplante cardiaco

Classe de i Indicagéo Nivgl dg
Recomendagéo Evidéncia
IC avangada na dependéncia de drogas inotrépicas e/ou suporte circulatério mecanico
IC avangada classe funcional Il persistente e IV com tratamento otimizado na presenca de outros fatores de mau prognéstico ¢
| IC avangada e VO, de pico < 12mL/kg/minuto em pacientes em uso de betabloqueadores B
IC avangada e VO, de pico < 14 mL/kg/minuto em pacientes intolerantes a betabloqueadores
Arritmias ventriculares sintomaticas e refratérias ao manejo com farmacos, dispositivos elétricos e procedimentos de ablagao C
IC refrataria e VO, de pico < 50% do previsto em pacientes com < 50 anos e mulheres B
ll Doenca isquémica com angina refratraria sem possibilidade de revascularizagéo C
IC refratéria e VO, de pico ajustado para massa magra < 19 mL/kg/minuto em pacientes com indice de massa corporal > 30
I1b IC refrataria e equivalente ventilatorio de gas carbonico (relagéo VE/VCO,) > 35 particularmente se VO, de pico < 14 mL/kg/minuto B
elou teste cardiopulmonar subméximo (RER < 1,05)
1l Disfungao sistélica isolada
Prognéstico adverso estimado apenas por escores prognosticos ou VO, de pico isoladamente C

IC classe funcional NYHA lII-IV sem otimizagao terapéutica

IC: insuficiéncia cardiaca; VO, consumo de oxigénio; VEA/CO,; equivalente ventilatorio de gas carbnico; RER: coeficiente respiratorio: NYHA: New York Heart Association.

Fonte: Adaptado de Moura LAZ, et al, 2018.

A elegibilidade dos pacientes para a realizacdo de um transplante cardiaco deve
preencher os seguintes critérios: pacientes que apresentam insuficiéncia cardiaca avangada,
severa, de estagio final e refratarias a terapias medicamentosas guiadas por guidelines. Essa
categoria de pacientes inclui aqueles com baixa capacidade funcional e prognostico reservado

apesar dos tratamentos otimizados. [14,15]

Além disso, os possiveis candidatos devem apresentar menos de 70 anos de idade,
apesar de que a maioria dos centros para transplante preferem candidatos menores de 65 anos
pois os resultados sdo mais significativos. Nesse sentido, torna-se relevante avaliar quais
comorbidades circundam o paciente, pois existem contraindicacdes absolutas como disfuncao
renal, obesidade e outras doencas sistémicas que podem impactar a sobrevida apds o

transplante. [14,15]

Dessa forma, ¢ necessaria a avaliagdo multidisciplinar para listar um paciente na fila
de transplante. O time multidisciplinar serve para pensar no paciente como um todo a fim de
assegurar que ele vai se beneficiar com esse tratamento e que potenciais contraindica¢des
foram ponderadas. Por ultimo, ¢ necessaria um acompanhamento psicossocial do paciente a
fim de garantir a sua aderéncia as recomendagdes propostas pela equipe multidisciplinar, pois

isso impacta significativamente nos resultados pos transplante. [14,15]
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2.5 ANEURISMA DE RAIZ DE AORTA E AORTA ASCENDENTE

Sob o ponto de vista anatdmico, pode-se observar na Figura 4, que a raiz da aorta ¢ a
aorta ascendente compdem a aorta toracica, segmento da aorta que se estende desde a valva
até a sua inser¢do no diafragma. A aorta toracica ¢ dividida em quatro partes: raiz da aorta,

aorta ascendente, arco aortico e aorta descendente. [16]

Figura 4: segmentos da aorta toracica e abdominal
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Fonte: Bolen MA, et al. 2022.

A Figura 5 apresenta um corte transversal do cora¢do na posi¢do anatdomica, mostrando as
valvas cardiacas e seus respectivos folhetos. No centro, observa-se a valva aortica, composta
por 3 folhetos semilunares. Ao redor dela, estdo localizadas outras valvas cardiacas:
pulmonar, tricispide e mitral. A valva adrtica ¢ sustentada por um anel fibroso anterior
denominado anulo aortico, composto por tecido miocardico, e posteriormente, ¢ sustentada

por um corpo fibroso cardiaco, que mantém contato direto com as valvas mitral e tricispide.

[3]
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Figura 5: anatomia das valvas cardiacas
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Fonte:.Coracéo [Internet]. Kenhub.

Na Figura 6, é apresentado um recorte coronal da valva aortica, revelando a presenca
de trigonos fibrosos direito e esquerdo, que fazem conexdo com septo membranoso do
ventriculo. Essa regido desempenha um papel crucial na condugdo elétrica entre os atrios e
ventriculos. Além disso, a Figura 4 mostra os dois 6stios responsaveis pela origem das artérias

coronarias, localizados nos folhetos semilunares esquerdo e direito. [3,17]
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Figura 6: anatomia da valva aortica
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Fonte: Adaptado de Gaby Aphram, et al, 2024.

A juncdo ventriculo-arterial, também chamada de jun¢do ventriculo-aortica, ¢
destacada na Figura 7, representada pela linha em amarelo. Entre as jungdes mencionadas
localiza-se o anel virtual, formado pela linha de encontro das por¢des terminais das valvulas
semilunares. Estruturalmente, tudo acima desse anel virtual ¢ considerado parte da aorta,
enquanto tudo abaixo dele corresponde ao ventriculo esquerdo. A mesma figura também
destaca o anel aortico, que aparece na area pontilhada em vermelho. Esse anel, denominado
de anulo aortico, ¢ o suporte estrutural da valva aortica, que exibe o formato de coroa. A raiz
da aorta pode ser descrita como o annulus aortico funcional, iniciando-se na por¢do virtual do
anel aortico e se estendendo até a jungao sinotubular, que ¢ indicada em azul na Figura 5.

Acima dessa junc¢do, inicia-se a aorta ascendente. [3,17,18]

Figura 7: anatomia da raiz da aorta
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Por fim, a Figura 8 destaca os seios de Valsalva, que sdo espacos de expansdo dos
folhetos valvares, essenciais para o funcionamento adequado da valva adrtica. Demonstra
também o inicio da aorta ascendente, artéria a qual se estende até a origem do ramo

braquiocefalico. [3,17]

Figura 8: anatomia da raiz da aorta e inicio de aorta ascendente
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Fonte: Adaptado de Bto Matos-Souza et al, 2015.
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Considerando a descricdo anatomica acima, a AHA define ancurisma arterial como
qualquer artéria dilatada pelo menos 1,5 vezes o seu diametro original. No entanto, essa
definicdo que se aplica bem para aneurismas de toracica descendente e aneurismas
abdominais, ndo serve para definir aneurismas ascendentes e de raiz da aorta. Tendo como
exemplo um homem de 40 anos de idade apresentando a raiz da aorta com 3,5 cm de
diametro, a presenca de um aumento maior ou igual a 1,5 vezes seria o equivalente a 5,25 cm,

tamanho superior ao que especialistas ja consideram como aneurisma nesta regido. [16]

Além do mais, se o paciente apresentar sindrome de Marfan, a partir de 5,0cm de
didmetro um reparo adrtico ja seria recomendado, um tamanho que ndo chega ser classificado
como aneurisma. A consideracdo mais importante a se fazer ao decidir qual o diametro limite
¢ baseada na historia natural da doenca e a partir de quando se aumenta o risco de dissec¢ao.
Estudos como o Multi- Ethnic Study of Athero-sclerosis (MESA) serviram como banco de
dados para demonstrar que entre 4,0 a 4,4 centimetros de didmetro o risco de dissec¢ao da
aorta aumenta abruptamente, logo, o limite para se considerar um aneurisma foi estabelecido

para maior ou igual a 4,0 cm. [16]

Como descrito anteriormente, a raiz da aorta e a aorta ascendente fazem parte da aorta
toracica, portanto, analisaremos a classificacdo dos aneurismas toracicos. Essas dilatagdes
podem ser classificadas quanto a localizacdo anatomica (raiz da aorta, aorta ascendente, arco
aortico, aorta descendente), quanto a morfologia: aneurismas fusiformes sao os mais comuns,
onde ocorre dilatagdao circunferencial da artéria; ou aneurismas saculares, que sao dilatagdes
assimétricas, focais, que envolvem somente uma por¢ao da parede da artéria. Podem ser
classificados também quanto a extensdo, no caso de aneurismas descendentes que abrangem
até a aorta abdominal, e por wltimo, temos a classificagio quanto a etiologia. E importante
ressaltar que existe também uma classificagdo segmental que divide a aorta em zonas de 0 a 5

e € reservada para o planejamento de procedimentos endovasculares. [16,19]

2.6 INCIDENCIA, ETIOLOGIA E FATORES DE RISCO DE ANEURISMAS
EM PACIENTE JOVEM

Aneurismas de aorta toracica ocorrem em 5 a 10 casos a cada 100.000 pessoas por
ano. A hipertensao ¢ o principal fator de risco, no entanto, o componente genético geralmente
estd envolvido em 20% dos casos. Variantes genéticas hereditarias, tabagismo e a
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hipercolesterolemia também sdo fatores de risco recorrentes. Dito isso, a decisdo de
encaminhar pacientes para avaliacdo genética deve considerar idade, historia clinica e

familiar e a presenca de fatores sindromicos compativeis. [3]

Aneurismas de raiz da aorta podem ser idiopaticos, podem se desenvolver associados a
doengas toracicas da aorta hereditarias (sindromicas ou nao), ou sao encontrados em 20% a
30% dos casos em pacientes com valva aortica bictispide. A faixa etaria predominante € o
publico jovem, entre 30 a 50 anos de idade. Esses pacientes geralmente apresentam
regurgitagdo aortica. A insuficiéncia de valva adrtica ¢ uma das complicagdes mais comuns
dos aneurismas de raiz da aorta e pode resultar em insuficiéncia aguda das cdmaras esquerdas.

Essa doenca apresenta uma propor¢ao de acometimento igual entre os sexos. [3,17]

As etiologias dos aneurismas de raiz da aorta (ARA) sdo semelhantes as da aorta
ascendente, sdo elas: doenca da aorta tordcica hereditaria, valva adrtica bictspide, aneurisma
esporadico, aterosclerose. No entanto, os aneurismas de aorta supra coronarios ( acima do seio
de valsalva) tém sua etiologia atrelada a aterosclerose, afetando a faixa etaria de 59 a 69 anos

e aparecem mais em homens, numa proporgao de 3:1. [16]

Dentre todos os casos de aneurisma da aorta toracica, 60% correspondem aos
aneurismas de aorta toracica ascendente (ATAA) e/ou raiz da aorta. As causas dos aneurismas
de aorta toracica incluem desordens hereditarias, condi¢des congénitas, condi¢des
degenerativas multifatoriais, disseccao de aorta prévia, doencas inflamatorias e infecciosas.
No entanto, ao abordar particularmente de ARA e ATAA, ambos apresentam uma influéncia
hereditaria importante e apresentagdo em pacientes jovens, enquanto aneurismas de toracica
descendente tendem a ser degenerativos e aparecem mais na populacdo idosa. Segundo a
literatura, ARA e ATAA estdo comumente relacionados a presenca de valva adrtica bictspide,

no entanto a patogénese nao ¢ bem conhecida. [16, 20]

2.7 METODOS DIAGNOSTICOS DE ANEURISMA TORACICO

A investigacao de aneurismas toracicos ascendentes e de raiz da aorta ¢ feita com o
uso do ecocardiograma (ECO) transtoracico, ele € util para delimitar a valva adrtica e analisar

seu funcionamento, com ele ¢ possivel também observar a existéncia de regurgitagdo valvar,
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disfun¢do ventricular e tamponamento cardiaco. J4 para o diagnostico podem ser utilizados
ecocardiograma transtoracico, ECO transesofagico + tomografia computadorizada cardiaca,
ou ressonancia magnética cardiovascular. A ressonancia magnética ¢ 6tima para visualizar
toda a aorta e seus ramos, consegue detectar mudangas em casos de doengas inflamatorias ou

aneurismas e quantifica o fluxo de sangue corrente. [16, 20]

Os aneurismas toracicos da aorta geralmente sdo assintomaticos, por isso tem grande
chance de achado acidental durante a realizagdo de exames de imagem. Quando o paciente ¢
sintomatico, geralmente cursa com dor toracica, regurgitacao aortica e sintomas relacionados

a compressao de estruturas vizinhas. [16, 20]

Pacientes que foram diagnosticados com aneurisma de aorta ascendente ou raiz devem
ter como exame diagndstico a ecocardiografia transtoracica e depois realizar uma ressonancia
magnetica cardiaca ou tomografia computadorizada cardiaca para verificar o didmetro e a
extensdo da lesdo. Caso os exames demonstrem o mesmo didmetro, o eco podera ser usado
para o acompanhamento, porém, caso os exames discordem em pelo menos 3 mm, o
acompanhamento devera ser feito por RMC ou TCC. No entanto, a depender da etiologia, o

acompanhamento ocorre de forma diferente para cada uma delas. [16, 20]

Devido ao alto risco de complicagdes, pacientes que nao preenchem critério para
abordagem cirtirgica devem ser acompanhados com avaliagdo clinica e exame de imagem
continuos, o melhor exame de imagem vai depender do local do acometimento e sdo os

mesmos exames indicados no momento do diagnostico. [16, 20]

As complicagdes que um aneurisma pode acarretar sao diversas, no entanto, as
principais sdo: ruptura, dissecc¢do, regurgitacdo adrtica, embolia de debris ateroscleroticos do
aneurisma, compressdo de estruturas adjacentes como esofago, traquéia e nervo laringeo
recorrente. Dentre as citadas acima, a ruptura consiste no pior cendrio pois pode provocar um
hemotorax, tamponamento cardiaco ou exsanguinacdo e esta relacionada a alta mortalidade.

[16, 20, 21]

A dissec¢dao € um outro evento agudo catastrofico, ela ocorre quando a tinica intima
da artéria se rompe permitindo que o sangue penetre entre ela e a tinica média, empurrando
entdo, a tinica dissecada para o centro do limen da artéria, separando o limen verdadeiro do

falso. [16, 20]
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Analisando os fatores de risco para a ruptura da raiz da aorta e ascendente, temos:
altura do paciente, didmetro da aorta superior ao limite da normalidade, hipertensdo arterial
sist€émica nao controlada, comprimento da aorta acima do normal, taxa de crescimento

precoce do diametro do vaso. [16, 20]

2.8 TRATAMENTO CIRURGICO DE ANEURISMA DE RAIZ E DA AORTA
ASCENDENTE

A taxa de crescimento anual e a historia natural de aneurismas aorticos € variavel
dependendo da etiologia. Existe uma correlacdo bem esclarecida entre o grau de dilatagdo da

artéria e o risco de ruptura, dissec¢ao e mortalidade. [16]

Desse modo, observa -se que a taxa de crescimento de um paciente com Sindrome de
Marfan esta entre 0,13 e 0,35 cm por ano. Aneurismas maiores que 6 cm de didmetro tendem
a crescer mais rapido, com aumento em média de 0,46 cm por ano. No entanto, pacientes com
valva bicuspide apresentam uma curva de crescimento arrastada, com crescimento anual entre
0,03 a 0,06 cm/ano. Pacientes que apresentam somente aneurisma de aorta ascendente tém

crescimento anual mais arrastado, de 0,01 cm/ano. [16]

Para aneurismas de raiz de aorta e aorta ascendente, o reparo cirargico ¢ considerado a
partir de 5,5 cm de didmetro, no entanto, com a realizacao de novos estudos, as diretrizes mais
atuais revelam que com 5,0 cm j4 € o ideal para considerar a cirurgia, especialmente caso o
paciente apresente fatores de risco adicionais, como valva aortica bicuspide, historia familiar
com disseccdo adrtica ou rapido crescimento aneurismatico. Para a populagdo pediatrica e na
vigéncia de sindromes genéticas, o limite € reduzido para a partir de 4,2- 4,5 cm encaminhar

para procedimento cirargico. [22,23]

Na presenca de dilatagdo isolada da aorta ascendente, o meio de resolugdo € o enxerto
de tubo valvulado arterial, com anastomose distal realizada imediatamente antes do arco
aortico. No entanto, para aneurismas que se estendem abaixo da juncao sinotubular e que
envolvem seios aorticos, a escolha do procedimento vai depender do acometimento do
arcabougo de sustentacdo fibroso e do grau de comprometimento da valva, se comprometeu, a
técnica de Bentall de Bono sera preferida. Caso as cuspides valvares estejam maledveis e

elésticas, aptas para valvuloplastia, os procedimentos indicados s3o aqueles que poupam a
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valva natural do paciente, como a técnica de Davis e Yacoub, porém, eles dependem da

experiéncia do cirurgido por apresentarem maior complexidade. [20]

Como forma de tratamento desse tipo de aneurisma, a cirurgia ¢ a primeira linha de
tratamento e a troca da raiz da aorta ¢ um classico método cirurgico. No entanto, como os
riscos de complicagdes e mortalidade peri-operatorios sdo relativamente altos, nos ultimos
anos terapias conservadoras foram sendo implementadas e individualizadas de acordo com
cada paciente, expandiram-se os estudos acerca da anatomia da raiz da aorta e percebeu-se

que existem varias formas de tratamento, conservadores e cirurgicos. [3,17,18]

A terapia conservadora consiste no uso de betabloqueadores, que sdo usados como
profilaxia de aneurismas toracicos, no entanto, eles ndo impedem a progressao da doenca. J&
os bloqueadores do receptor de angiotensina sao efetivos ao impedir a dilatagdo ascendente do
arco aortico, inibindo da superexpressao do fator de crescimento beta. Outra classe utilizada ¢
a das estatinas, estudos na universidade de Yale demonstraram a sua eficacia clinica no
processo de dilatagdo ascendente da aorta. Foi constatada redugdo significativa da incidéncia
de rupturas de aneurismas toracicos em pacientes que utilizavam estatinas como medicamento
diario, se comparada a incidéncia de um publico que nao utilizava. Ainda assim, ¢ importante
ressaltar que mesmo com a terapia medicamentosa reduzindo a taxa de dilatacao
aneurismatica e adiando o processo de invasdo cirurgica, o tratamento cirurgico permanece

como o principal.[14,18]

Dentre os tratamentos cirurgicos conhecidos existem: plastica da raiz de aorta com a
suspensao do folheto valvar; técnica de Bentall e De Bono; técnica de Bentall modificada ;
técnica de David, técnica de Yacoub, no entanto, devido a maior complexidade dos dois
ultimos procedimentos eles sdo menos utilizados na pratica clinica pois dependem da

experiéncia do cirurgido especialista. [14,18]

A técnica de Bentall ¢ recomendada para regurgitacdes aorticas severas € nao
pequenas, pois as pequenas podem ser tratadas com a cirurgia de reparo e suspensdo da valva
aortica que rearranja os folhetos ao seu formato original evitando regurgitagdes. No entanto, a
indicagdo cirrgica para a realizagdo do reparo da valva aortica € limitada a auséncia de
dilatacdo do anel fibroso da aorta e fisiologia normal dos folhetos valvares. Esse
procedimento consiste no uso de fio de Prolene 4-0 com uma junta mecanica em forma de

anel, que suspenderd a por¢ao da jun¢do da aorta valvar que se deslocou. [14,17,18]
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A técnica de Bentall e De bono foi implementada em 1968. E um método cirtrgico
que utiliza vasos de Dacron artificial acoplados a valva mecanica para substituir a valva
aortica, a aorta ascendente e replantar os pontos de insercao das artérias coronarias na valva.
Essa técnica cirurgica tem sido o procedimento padrao preferido no tratamento de aneurisma
de raiz de aorta e tem perdurado por mais de meio século. Hoje em dia, a taxa de mortalidade
desse procedimento ¢ de 2%. A técnica classica de Bentall utiliza um método de anastomose
direta, na qual o dstio da coronaria ¢ diretamente anastomosado na parede aortica artificial,
como demonstrado abaixo na Figura 9. No entanto, foi observado que a técnica classica
resultava em complicacdes pds operatdrias frequentes visto que a sutura da artéria corondria
apresentava alta tensdo na anastomose, que apresenta risco de sangramento e complicagdes
como ruptura da tunica intima coronaria e a formagdo de pseudoaneurisma. Portanto, Bentall
foi adaptada para a remog¢ao completa da valva aortica a fim de acoplar as artérias coronarias
direita e esquerda dentro de um botao artificial. O botdo se localiza na abertura das corondrias
e ¢ suturado dentro da aorta artificial utilizando um polipropileno 5-0. Por fim, a por¢ao
terminal do vaso artificial é suturada na aorta com um polipropileno 4-0. E importante
ressaltar que essa técnica reduziu a tensao mas ndo a resolveu completamente. Desse modo,
Bentall modificada reduziu significativamente os indices de reoperacdo se comparado ao
método cldssico e ndo aumenta os riscos de sangramento como na forma classica. Por fim, as
limitagdes da cirurgia de Bentall residem nas complicagdes pds-operatorias relacionadas a

anticoagulacdo, como sangramento e trombose.[3,14,17,18]
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Figura 9: técnica de Bentall De bono

Fonte: Adaptado de Du T, et al, 2024.

2.9 ASSOCIACAO ENTRE ANEURISMA DE AORTA E INSUFICIENCIA
CARDIACA DE FRACAO DE EJECAO REDUZIDA NA SINDROME DE
MARFAN

A associacao de ICFER e dilatagdo aneurismatica da raiz da aorta e aorta ascendente ¢

fortemente observada em pacientes com sindrome de Marfan. [16,20]

A Sindrome de Marfan (SM) ¢ uma doenga genética pleiotropica autossOmica
dominante, causada principalmente por mutagdes no gene FBNI1, que codifica a fibrilina-1,
uma glicoproteina essencial para formag¢do das microfibrilas da matriz extracelular. A
fragilidade estrutural resultante se manifesta principalmente nos sistemas cardiovascular,
esquelético e ocular. No entanto, a principal causa de mortalidade nos pacientes com SM ¢ de
origem cardiovascular, sendo o aneurisma da aorta ascendente e sua complicagdo mais

comum ( dissec¢ao adrtica tipo A) as manifestagcdes mais criticas. [6]

A dilatacdo da raiz da aorta e da aorta ascendente proximal estd presente em
aproximadamente 80% dos pacientes com SM, apresentando apagamento da juncdo

sinotubular e evolucdo para insuficiéncia valvar aodrtica. A parede da aorta nesses pacientes
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apresenta degeneracdo da tunica média, com destruicdo das fibras elasticas, acimulo de
mucopolissacarideos e apoptose de células musculares lisas. A raiz da aorta, rica em fibras
elasticas e submetida a estresse hemodinamico repetitivo pela eje¢do ventricular, ¢ a por¢ao

mais acometida. [6,24,25]

A dilatacdo da raiz da aorta pode provocar insuficiéncia adrtica significativa, levando
a sobrecarga volumétrica cronica do ventriculo esquerdo. Este processo gera remodelamento

cardiaco, hipertrofia excéntrica e progressiva disfunc¢ao sistélica, culminando na ICFER. [26]

Além do mais, estudos sugerem que a mutagdo na fibrina -1 também afeta diretamente
o miocardio, contribuindo para uma miopatia intrinseca, mesmo na auséncia de disfungdes

valvares ou hemodinamicas graves, o que agrava o risco de ICFER. [6]

A relagdo entre aneurisma de aorta ascendente ¢ ICFER pode, portanto, ser explicada
por meio de mecanismo indireto, insuficiéncia valvar aortica gerando sobrecarga do VE e
insuficiéncia cardiaca; ou mecanismo direto, por miopatia genética intrinseca no tecido

cardiaco. [24,27]

Casos clinicos na literatura demonstram que pacientes com sindrome de Marfan
frequentemente apresentam disfuncdao ventricular precoce e maior mortalidade quando ha
retardo no tratamento cirurgico da aorta. A dilatacdo da aorta sem tratamento pode levar a
disseccdo do tipo A de Stanford, que ocorre em pacientes com SM, cerca de 25 anos mais

cedo do que na populagdo geral. [28]

Quanto a disfun¢do ventricular acarretada, em alguns casos, a insuficiéncia cardiaca
progride até estidgio terminal (NYHA IV), tornando-se refratiria mesmo apds algumas
intervengdes cirurgicas. Neste perfil de pacientes, o transplante cardiaco pode ser indicado.
Estudos demonstram que o transplante em pacientes marfanoides é seguro e eficaz quando
feito em centros especializados, apresentando sobrevida semelhante a de pacientes sem SM,
desde que haja acompanhamento continuo das alteragdes aorticas, com seguimento

multidisciplinar vitalicio e cirurgias subsequentes, quando for oportuno. [4]

Desse modo, torna-se importante ressaltar que o diagnéstico da SM deve ser feito de
forma precoce, podendo ser realizado através dos critérios de Ghent revisados de 2010, como
demonstra o quadro 2, que combina dilatacdo da raiz da aorta, ectopia lentis, mutacao da
FBN1 e um score sistémico baseado nos achados do exame fisico. A variabilidade fenotipica

39



e mutacdes semelhantes e espontaneas com outras doencas do tecido conjuntivo dificultam o
diagnostico clinico, especialmente na auséncia de testes moleculares, que sdo custosos e

portanto, pouco disponiveis no Brasil. [6]

Quadro 2: Critérios de Ghent Revisados

1-Ao (£22)eEL = indica SM?

2—Ao (Z=2)eFBN1 = indica SM

3 — Ao (£ = 2) e score sistémico (27 pontos) = indica SM=2

4 — EL e FBN1 identificada em individuos com Ao = indica SM

EL com ou sem score sistémico, sem mutacio em FBN, ou com mutagdo
nao relacionada com Ao = indica ELS

Ao (Z = 2) e score sistémico (£ 2 5 pontos) sem ELS = indica MASS

PYM e Ao (£ = 2) e score sistémico (< 5 pontos) sem EL = indica SPVM

5—EL e HF de SM (como definido acima) = indica SM

6 — Score sistémico (= 7 pontos) e HF de SM (como definido acima) =
indica SM?

T —Ao (£ =2 com mais de 20 anos, Z = 3 abaixo de 20 anos), mais HF
de SM (como definido acima) = indica SM?

Fonte: Adaptado de Wladimir Musetti Medeiros,et al, 2015

O tratamento preconizado da sindrome de Marfan ¢ o procedimento de Bentall e,
ultimamente, técnicas de valve sparing vém sendo implementadas caso a valva cardiaca
original esteja preservada. Essas terapéuticas sdo fundamentais na reducao de complicacdes e
melhora da sobrevida. Nao obstante, o transplante cardiaco se torna uma opg¢do para casos
avangados ndo passiveis de Bentall ou que, ja tendo realizado esse procedimento, nao

obtiveram sucesso devido a continua¢do de uma disfuncdo ventricular. [18,29]
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3 — MATERIAL E METODOS
3.1 - DESENHO

O Trabalho consiste em um estudo observacional, transversal e descritivo, do tipo
relato de caso, seguido de uma revisdo bibliografica sobre o assunto de insuficiéncia cardiaca
com fracdo de eje¢do reduzida em paciente jovem com aneurisma de aorta ascendente. O
relato foi realizado com base no caso de um paciente que esteve internado em um hospital da
rede publica e as informagdes utilizadas sdo oriundas da consulta realizada com o paciente e
de seu prontuario. Buscamos dar enfoque na conduta diagnéstica, detalhando a complexidade
do caso e os pormenores técnicos envolvidos nas decisdes terapéuticas. O presente trabalho
foi submetido ao Comité de Etica e Pesquisa (CEP) e aprovado pelo mesmo, contou com a
autorizacdo do paciente segundo o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE),

sendo garantido, desse modo, a idoneidade legal e ética em todas as etapas do trabalho.

3.2 - METODOLOGIA DA PESQUISA BIBLIOGRAFICA

Na elaboracdo deste trabalho foram consultados artigos disponiveis no banco de
dados National Library of Medicine- Medical Literature Analysis and Retrieval System
Online MEDLINE (PUBMED), Scientific Electronic Library Online - (SciELO) e a
ferramenta de busca de artigos cientificos Research Rabbit que tenham sido publicados de
2008 a 2025, dando preferéncias aos artigos publicados nos ultimos dez anos, nos seguintes
idiomas: inglés, espanhol e portugués. Os artigos utilizados foram selecionados através das
palavras-chave: “Aortic Valve Insufficiency”, "Ascending Aorta Aneurysm", "Heart Failure",
"Heart Transplantation" e "Marfan Syndrome” de acordo com os Descritores em Ciéncias de
Saude (DeCS). Além disso, o escopo foi reduzido para se adequar mais as caracteristicas do

caso relatado, de modo que foram selecionados apenas trabalhos que envolvessem humanos e

em uma faixa etaria entre 19 e 44 anos.
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4 — RELATO DE CASO

Homem de 35 anos, natural do Rio de Janeiro, portador de hipertensdo arterial
sistémica (HAS) e insuficiéncia cardiaca cronica, procurou um hospital de seu municipio apds
perceber piora sintomatica da sua condi¢cdo cardiaca, apresentando fadiga e dispneia aos
minimos esfor¢os (Classe funcional NYHA III), nega angina. Diagnosticado com aneurisma
de aorta ascendente foi encaminhado para um hospital especializado em cardiologia para

avaliagdo cirurgica.

Durante a avaliagdo no instituto de cardiologia, o paciente encontrava-se em regular
estado geral, lucido e orientado no tempo e no espago, hemodinamicamente estavel, eupneico
em ar ambiente, emagrecido (IMC: 16,8), apresentando palidez cutaneo - mucosa e
ginecomastia. Seu fenotipo era sugestivo de sindrome de Marfan, pois apresentava palato em
ogiva, cifose, escoliose discreta, sinal de Steinberg (o polegar ultrapassa o comprimento da
palma da mao fechada), pés planos, membros superiores alongados (altura 1,82m e
envergadura 1,93), dedos longos. No exame toracico, impulsdo paraesternal esquerda baixa e
em apéndice xifoide moderadamente palpaveis, sem frémitos ou choque valvar. A ausculta
cardiaca revelou ritmo cardiaco regular, ritmo de galope em quatro tempos no foco mitral e
sopro diastolico no foco tricispide; hiperfonese de B2 no foco pulmonar. Na regido
mesocardica, observou-se sopro holodiastolico aspirativo (+3/+6), com discreto "pistol shot"
em artérias femorais bilaterais, sugestivo de insuficiéncia aortica. Ausculta pulmonar normal.
A pressao arterial sistémica era de 100 x 55 mmHg. O paciente foi internado para preparo de
pré-operatorio da cirurgia de Bentall, até que as abordagens terapéuticas fossem discutidas em

sessao hospitalar.

O primeiro eletrocardiograma (ECG) realizado na unidade revelou ritmo sinusal, com
frequéncia cardiaca de 100 bpm, sobrecarga de atrio direito, sobrecarga de atrio esquerdo e
sinais de sobrecarga ventricular esquerda, com alteracdes secundarias da repolarizagdo (figura

10).

A tomografia computadorizada evidenciou dilatagdo aneurismatica do segmento
ascendente da aorta torécica, leve ectasia das artérias pulmonares, cardiomegalia e acentuado

derrame pericardico (figura 11).

42



A ressonancia magnética cardiaca revelou dilatacdo das cavidades cardiacas,
importante disfun¢do do ventriculo direito (VD) e importante disfungdo sistdlica global do
ventriculo esquerdo (VE), com hipocinesia difusa. Observou-se ainda importante dilatagcdo da
aorta ascendente e dos seios de Valsalva, com regurgitagao adrtica importante. Houve ténue
realce tardio miocardico de padrdo ndo isquémico inespecifico no septo interventricular
médio-apical, acometendo cerca de 4% da massa ventricular (possivelmente relacionado a
dilatacdo). O exame também evidenciou derrame pericardico leve a moderado, sem sinais

inflamatorios (figura 12).

A angiotomografia computadorizada de aorta toraco-abdominal revelou aneurisma da
aorta ascendente valvar e supravalvar, com didmetro maximo de 6,8 cm, sem sinais de

dissec¢do. Houve ainda confirmagdo de cardiomegalia ¢ moderado derrame pericardico.

No ecocardiograma, observou-se disfunc¢do sistolica do ventriculo esquerdo (DSVE)
moderada, com fracdo de ejecdo de 34% em 23/07/2024 e de 32% em 16/08/2024, por
hipocinesia difusa. Houve importante aumento das cavidades esquerdas. A valva aortica
apresentava-se trivalvulada, com dilatagcdo do anel e insuficiéncia adrtica gravissima. A valva
mitral apresentava "fethering" e insuficiéncia mitral leve. A aorta ascendente estava dilatada
(6,3 cm) com flapping em segmento ascendente. O exame demonstrou ainda derrame
pericardico moderado sem restricdo. No ecocardiograma de 16/08/2024, a pressao sistolica da

artéria pulmonar (PSAP) estimada foi de 50 mmHg (provavelmente subestimada).

O caso foi discutido pela equipe de cardiologia do hospital, onde se concluiu que
tratava-se de um quadro de insuficiéncia aortica grave associada a dilatacdo da ao
aneurismatica e acentuada insuficiéncia cardiaca congestiva com predominio de ICFER. Apds

a discussao do caso descartou-se a possibilidade de colocagdo de cirurgia do tubo valvado.

Durante a sessdo, foram constatados dilatagdo da raiz da aorta, regurgitacdo do fluxo
na aorta abdominal (indicativa de insuficiéncia adrtica grave), sobrecarga das cavidades
esquerdas, disfuncdo sistolica do ventriculo direito com hipocinesia difusa moderada e
aumento das dimensdes do VD. Diante dos achados, concluiu-se que a descompensagdo da
insuficiéncia cardiaca provavelmente foi desencadeada pela insuficiéncia adrtica associada a
dilatacdo aneurismatica da aorta. Considerando a acentuada insuficiéncia cardiaca,
descartou-se a realizacdo da cirurgia de colocag¢do de tubo valvado, uma vez que a disfuncao

cardiaca do paciente transcendia a repercussdo da doenca aneurismatica. Assim, a abordagem
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terapéutica escolhida foi o transplante cardiaco. Além disso, diante do perfil epidemioldgico e
dos achados clinicos sugestivos de sindrome de Marfan, indicou-se a realizacdo de

investigacao genética.

Apos dois meses de internagdo hospitalar, o paciente recebeu alta, foi inscrito na lista
de espera para transplante cardiaco em unidade hospitalar de referéncia para o procedimento,
com prescricdo dos seguintes medicamentos para uso continuo: furosemida 400 mg duas
vezes ao dia; bisoprolol 1,25 mg uma vez ao dia; enalapril 5 mg uma vez ao dia;
espironolactona 25 mg uma vez ao dia; dapagliflozina 10 mg uma vez ao dia; e sulfato ferroso

40 mg duas vezes ao dia (via oral).

Quatro meses apos a alta hospitalar e encaminhamento para acompanhamento
ambulatorial na unidade em que o transplante seria realizado, o paciente evoluiu para dbito
sem que tivesse sido submetido ao procedimento cirirgico e sem a realizagdo do teste

genético para confirmagdo da sindrome de Marfan.

Figura 10: Eletrocardiograma
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Legenda: Eletrocardiograma evidenciando sobrecarga de atrio direito, sobrecarga de atrio esquerdo e sinais de
sobrecarga ventricular esquerda, com alteragdes secundarias da repolarizacéo.

Fonte: Autoral
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Figura 11: Ecocardiograma corte paraesternal longitudinal
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Legenda: Ecocardiograma em corte paraesternal longitudinal evidenciando dilatacdo sino-tubular

Fonte: autoral
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Figura 12: Ecocardiograma corte paraesternal transversal

Legenda: Ecocardiograma evidenciando hipertrofia de VE em corte paraesternal transversal do ventriculo
esquerdo.

Fonte: Autoral
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5 - DISCUSSAO

O presente trabalho teve como objetivo discutir as alternativas terapéuticas cirurgicas
para a associacdo entre insuficiéncia cardiaca com fragdo de ejecdo reduzida (ICFER) e
aneurisma da aorta ascendente com regurgitacdo aodrtica, a luz de um caso clinico complexo
envolvendo sindrome de Marfan. O paciente apresentou evolucdo grave e refrataria,
culminando em 6bito antes da realizacdo do transplante cardiaco.

Esse associacdo da ICFER e aneurisma de aorta ascendente com regurgitacao adrtica
em um paciente jovem de 35 anos pode ser explicada por uma fibrilinopatia chamada de
sindrome de Marfan. A partir da suspeita sindromica foram aplicados os critérios de Ghent de
2010, como observado no quadro 3, no qual o paciente obteve o resultado de = 7 na

pontuacdo sist€émica (critério maior), somado a dilatacdo da raiz da aorta com Z score > 2

(critério maior), sendo diagnosticado clinicamente com SM. [6]

Quadro 3: Aplicagdo dos Critérios de Ghent — Sindrome de Marfan

Critério Achado no Paciente Conclusao
Dilatacao da raiz da aorta (Z | Aneurisma de aorta | Presente (critério maior)
> 2 ou = 40 mm em | ascendente medindo até 6,8
adultos) cm
Ectopia lentis Nao avaliado Ausente

Mutagdo patogénica FBN1 | Teste genético ndo realizado | Nao disponivel

Historia familiar de Marfan | Ndo mencionada Ausente

Escore Sistémico > 7 | Envergadura > altura (1 pt); [ Presente (critério maior)
pontos palato em ogiva (1 pt);
cifose (1 pt); sinal de
Steinberg (1 pt); pés planos
(1 pt); dedos longos (1 pt);
provavel = 7 pontos

Fonte: Autoral
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A SM juntamente com aneurisma da aorta ascendente e insuficiéncia adrtica
representam uma triade de alto risco cardiovascular, especialmente quando coexistem com
uma disfuncao ventricular sistolica importante, como observado neste paciente. A presenca de
dilatagdo significativa da aorta ascendente (> 6,5 cm), regurgitacao adrtica severa ¢ FEVE
inferior a 35% delineia um quadro de alto risco cirtrgico e mau progndstico clinico, exigindo
decisdes terapéuticas complexas individualizadas, dessa forma ressalta-se a necessidade de
uma discussdao ampla entre especialistas em clinica e cirurgia cardiovascular para a decisdo do
melhor procedimento cirurgico a ser tomado. Nos pacientes com SM, a principal causa de
morte € a ruptura da aorta ascendente, por isso, as diretrizes da European Society of
Cardiology de 2022 e a American College of Cardiology/ American Heart Association e 2022,
recomendam a intervengdo cirirgica quando o diametro da aorta atinge 5,0 cm em pacientes
com fatores de risco (como histdria familiar ou crescimento acelerado do aneurisma), sendo
indicagdo consensual quando o diametro excede de 5,5cm. No presente caso, a aorta

ascendente medindo 6,8 cm j4 constituia critério absoluto para cirurgia eletiva. [16,20]

Inicialmente, o procedimento padrdao-ouro para aneurismas de raiz da aorta chamado
Bentall - De Bono tem sido o método de escolha em pacientes com insuficiéncia adrtica grave
associada a dilatacdo aneurismatica da aorta ascendente, que consiste na substitui¢do da valva
aortica ¢ da aorta ascendente com reimplante das corondrias. De forma alternativa, em
pacientes que apresentem valva aortica trivalvulada e estrutura preservada pode-se considerar
a cirurgia de David, na qual ha reimplante dos Ostios das artérias coronarias conservando a
valva nativa, técnica vantajosa em pacientes jovens por evitar o uso da anticoagulagdo
continua. No entanto, essa op¢do exige a presenca de um cirurgido especialista capacitado
para realizar essa técnica ¢ demanda fungao ventricular preservada e auséncia de degeneracao

valvar avancada - o que ndo se aplica no caso em questao. [3,29,30]

O paciente em questdo apresenta uma disfungdo biventricular com derrame
pericardico e classe funcional NYHA III, sugerindo que a ICFER desse paciente transcendia a
lesdo aneurismatica. De fato, estudos demonstram que a presenca de disfungdo ventricular
precoce em pacientes com SM ¢ um marcador de mau prognoéstico, pois ela estd associada a

maiores diametros da raiz da aorta. [3,29,30,31]
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Desse modo, a contraindicacdo a cirurgia do tubo valvado e a decisdo pela inscri¢ao
para transplante cardiaco baseiam-se na faléncia de multiplos parametros funcionais
identificados pelo estudo do ecocardiograma, como: disfuncdo biventricular, hipocinesia
difusa, PSAP elevada, FEVE persistentemente abaixo de 35% e quadro clinico refratario a
otimiza¢do medicamentosa. Embora a cirurgia de Bentall corrija anatomicamente o aneurisma
e a insuficiéncia valvar, ndo restabelece a funcdo miocardica quando ja hd remodelamento

cardiaco irreversivel. [32]

A literatura refor¢a que o transplante cardiaco ¢ uma alternativa viavel para pacientes
jovens com cardiomiopatia dilatada e FEVE < 35%, especialmente quando ha contraindicagao
a cirurgias reconstrutivas ou valvares. A diretriz ISHLT ( International Society for Heart and
Lung Transplantation, 2021) considera critérios clinicos, laboratoriais e anatdmicos como o0s
apresentados neste caso como fortes indicativos para transplante, o que respalda a decisdo

consensual do heart team em ndo adiar o transplante. [15,33]

Infelizmente o paciente evoluiu para obito antes da realizagdo de um transplante ou
teste genético confirmatorio. Tal desfecho reforca a importancia de uma abordagem precoce e
multidisciplinar nestes casos, com rastreio genético familiar. Dessa forma, a partir da
realizacdo desse relato de caso e o incentivo a pesquisa fenotipica, conseguimos aconselhar a
familia do paciente para a realizacdo de teste genético, que deve ser realizado de forma
ascendente (entre pais), descendente (prole, se houver) e horizontal, entre irmaos e irmas, uma
vez que ¢ uma condicdo ligada a heranca familiar na maioria dos casos, com 75% dos
pacientes herdando a mutagao de parente afetados. [6,16]

Este relato ¢ limitado por tratar-se de um Unico caso, sem confirmacao molecular da
sindrome de Marfan e com desfecho fatal antes de qualquer intervengao cirtrgica. No entanto,
ele oferece contribui¢des relevantes: reforca a importancia do diagndstico precoce da SM;
aponta os limites clinicos da abordagem cirtirgica convencional em pacientes com ICFER
grave; enfatiza o transplante cardiaco como alternativa viavel e, por vezes, Unica em contextos

clinicos refratarios.
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6 — CONSIDERACOES FINAIS

Este estudo teve como objetivo principal discutir as alternativas terapéuticas cirurgicas
para o tratamento de pacientes com ICFER associada a aneurismas da aorta ascendente e raiz
da aorta, em contexto clinico compativel com a sindrome de Marfan. A partir da analise do
caso clinico apresentado e da revisdo da literatura, foi possivel compreender que a presenca de
disfuncdo ventricular grave, com remodelamento cardiaco avangado, impacta diretamente na
elegibilidade e na efetividade de intervengdes cirurgicas como o procedimento de Bentall e as
demais técnicas de reparo aneurismaticas discutidas.

A pesquisa demonstrou que, embora o Bentall seja o tratamento de escolha em muitos
casos de aneurisma da aorta em pacientes com SM, sua indicacdo deve ser cuidadosamente
avaliada em situagdes de comprometimento funcional severo do miocardio, uma vez que a
correcdo anatdmica isolada ndo reverte a deterioracdo hemodindmica instalada. Nesse
contexto, a decisdo terapéutica deve considerar o quadro clinico refratirio, os parametros
ecocardiograficos e a auséncia de resposta a terapéutica otimizada guiada por diretrizes, sendo
o transplante cardiaco uma alternativa viavel e, em alguns casos, preferencial.

Dessa forma, os objetivos propostos foram atingidos, visto que a andlise critica
permitiu ndo apenas revisar as condutas cirurgicas indicadas para essa populagdo, mas
também refletir sobre os limites das intervencdes quando hd uma cardiopatia grave com
insuficiéncia cardiaca acentuada. O estudo reforca a importancia da avaliagado multidisciplinar
e da individualizagdo das condutas em cardiopatias complexas associadas a sindrome de

Marfan.
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