Relato de Caso

DISSECCAO NO ADULTO EM DILATACAO DE AORTA ASCENDENTE
DIAGNOSTICADA NA INFANCIA
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A dilatagdo ou aneurisma da aorta ascen-
dente é situacao infreqliente na infancia. Afas-
tada a sindrome de Marfun deve-se considerar
a origem congénita, idiopatica. Relata-se o caso
de um paciente que apresentou disseccao apa-
da da aorta com ruptura, ap6s 13 anos de
acompanhamento por dilatacdo da aorta ascen-
dente diagnosticada na infancia. Discutem-se
0s varios aspéctos do diagndstico.

DISSECTION IN AN ADULT OF
DIAGNOSIS OF DILATATION OF THE
ASCENDENT AORTA IN THE INFANCY

Dilatation of the ascending aorta is relati-
vely infrequent during childhood. Besides the
Marfun syndrome, the congenital origin should
be considered. We report a patient with dilata-
tion of the ascending aorta diagnosed at the age
of 10 who presented acute aortic dissection and
rupture afler a 13-year period of follow-up. Several
aspects of the proper diagnosis are discussed.
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A dilatacdo ou aneurisma da aorta ascen-
dente é situacdo incomum na infancia. Afasta-
da a sindrome de Marfan, deve ser invocada a
origem congénita, idiopatica. O aneurisma con-
génito pode ser acompanhado de valva adrtica
bivalvular ou estendtica, de coarctacéo da aor-
ta ou de malformacodes do arco aortico®.

Relatamos o caso de um paciente que apre-
sentou disseccdo aguda da aorta ascendente
com ruptura apos 13 anos de acompanhamen-
to por dilatacdo diagnosticada na infancia.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, branco, aos 10
anos de idade foi avaliado pela presenca de so-
pro cardiaco. Ndo apresentava na época sinto-
mas cardiovasculares e nem havia anteceden-
tes familiares de cardiopatia ou de quaisquer
aspectos sindrémicos.
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Tratava-se de crianc¢a do tipo longilineo, pro-
porcionado, sem caracteristicas fenotipicas particu-
lares. O exame do precordio revelava ictus no 40
espaco intercostal esquerdo, na linha hemiclavicu-
lar, do tipo muscular. A I bulha era normal e a 22
hiperfonética, com desdobramento curto e incons-
tante na area pulmonar. Apresentava sopro sistoli-
co de discreta intensidade no 1° espaco intercostal
direito, além de estalido protossistolico intenso nas
areas mitral e adrtica.

A radiografia de térax (fig. 1) demonstra-
va discreta dilatacdo da aorta ascendente. O
eletrocardiograma mostrava ritmo sinusal, blo-
gueio divisional antero-superior e sinais com-
pativeis com discreta sobrecarga do ventriculo
esquerdo. O ecocardiograma revelava aorta as-
cendente dilatada e ventriculo esquerdo com
espessura normal do septo e da parede posteri-
or. A impressao clinica foi de estenose aortica
de pequena repercussédo com dilata¢éo da aor-
ta ascendente. Foi acompanhado anualmente,
mantendo-se clinicamente bem até que aos 23
anos de idade, apresentou subitamente dor in-
tensa em todo o torax, irradiada pelo pescoco,
acompanhada de sudorese, nauseas e palidez.
Ao exame clinico observou-se sinais de insufi-
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ciéncia aodrtica e, na radiografia de térax, acen-
tuada dilatacéo da aorta ascendente (fig 2). O
ECG mantinha-se com a mesma morfologia
anterior. A angiografia digital (fig. 3) e 0 eco-
cardiograma confirmaram a suspeita clinica de
disseccdo da aorta ascendente e insuficiéncia
aodrtica de grau moderado, além de revelar pro-
lapso da valva mitral.

Foi submetido a corregéo cirdrgica, com
interposicao de tubo de Dacron Woven n° 39
pré-coagulado e troca valvar adrtica por protese
mecanica tipo Starr Edwards. Os achados
intra-operatorios foram: moderada quantidade
de sangue no saco pericardico; grande aneuris-
ma da aorta ascendente e dissec¢do com presen-
ca de “flap” na luz adrtica. Havia ruptura do
aneurisma na parede posterior, tamponada no
mediastino. Evoluiu sem complica¢des no
pos-operatorio. Avaliacdes subsequentes, clini-
ca e ecocardiografica, revelaram discreta regur-
gitacdo adrtica e mitral. Onze meses apos a ci-
rurgia, desenvolveu, de forma subita, sinais de
insuficiéncia cardiaca congestiva. consta-
tando-se nitida regurgitacdo pela prétese adrti-
ca. Foi hospitalizado para tratamento cirdrgico
dada a importante repercussao hemodinamica da

Fig. 1—Radiografia de tdrax em péstero-anterior revelando discreta
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Fig.2—Radiografiade téraxem pdstero-anterior demonstrandoacentuada
dilatagdo da aorta ascendente.

Fig. 3—Angiograma da aorta ascendente em projecéo obliqua anterior
esquerda mostrando aortaascendente com acentuadadilatacéo, alémde
regurgitacéo aértica para o ventriculo esquerdo e imagem sugestiva de
“flap” (setas).

insuficiéncia adrtica, quando apresentou fibrilacéo
ventricular e dbito.
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DISCUSSAO

Os aneurismas da aorta ascendente de ambito
pediatrico sdo extremamente infreqlientes. Segundo
escassas publicagdes, salvo os observados na sindro-
me de Marfan, eles associam-se a outros defeitos,
tais como: valva adrtica bivalvular, estenose valvar
adrtica, estenose supravalvar adrtica, coarctacéo da
aorta, anormalidade do seio de valsalva,
inserindo-se no grupo dos assim chamados aneuris-
mas congenitos idiopaticos.

O diagnéstico na sindrome de Marfan basei-
ase em quatro critérios fundamentais histéria fami-
liar, alteracdes cardiovasculares, esqueléticas e ocu-
lares. Considera-se prudente constatar a presenca de
pelo menos dois deles. Entretanto, ocorrem situa-
¢Oes onde o diagndstico permanece apenas prova-
vel mesmo com a presenca de dois ou trés desses cri-
térios. Como discutem Pyeritz e McKusick?, deve-se
colocar maior confiabilidade diagndstica sobre a
presenca de manifestacoes maiores (subluxacéo de
cristalino, dilatacdo adrtica, cifoescoliose severa e
deformidade da porcéo anterior do térax) do que
sobre as menores (miopia, prolapso da valva mitral,
alta estatura, hiperdistensibilidade articular e arac-
nodactilia).

O paciente em discussao apresentava al-
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guns aspectos que poderiam sugerir a sindrome de
Marfan. Além da dilatacdo da aorta ascendente,
apresentava também alta estatura e prolapso da val-
va mitral. N&o havia antecedentes familiares da sin-
drome e ndo apresentava alteracgdes oculares. As-
sim, o diagnostico da sindrome classica néo foi con-
firmado, da mesma forma que néo pode ser descar-
tada a origem congénita idiopatica.

Considerando-se que as complicacg@es cardio-
vasculares respondem por mais de 90% dos 6bitos
na sindrome de Marfan®, a presenca de dilatacdo de
aorta ascendente na infancia, independente da eti-
ologia, exige sempre uma cuidadosa analise evolu-
tiva.
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