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Supravalvular aortic stenosis in adult with anomalies
of aortic arch vessels and aortic regurgitation

Estenose aortica supravalvar em adulto com anomalia de vasos da base e insuficiéncia adrtica
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Abstract Resumo
The supravalvular aortic stenosis is a rare congenital heart A estenose adrtica supravalvar é uma rara cardiopatia
defect being very uncommon in adults. We present a case of su- congénita, bastante incomum em adultos. Apresentamos um
pravalvular aortic stenosis in adult associated with anomalies caso de estenose adrtica supravalvar em adulto com anomalia
of the aortic arch vessels and aortic regurgitation, which was de vasos do arco adrtico, jaA com presenca de insuficiéncia
submitted to aortic valve replacement and arterioplasty of the adrtica importante, tratado com éxito por meio de plastia da
ascending aorta with a good postoperative course. aorta ascendente e troca valvar adrtica.
Descriptors: Aortic stenosis, supravalvular. Aortic valve in- Descritores: Estenose adrtica supravalvular. Insuficiéncia da
sufficiency. Adult. Subclavian artery. Carotid artery, internal. valva adrtica. Adulto. Artéria subclavia. Artéria carétida interna.
INTRODUCAO coce quanto for a progressdo da doenca. Em geral, essa doenca
¢ mais comumente diagnosticada na crianca, devido a presen-
A estenose aortica supravalvar (EAS) ¢ a forma menos ca de sopro relacionado a obstrucdo [5]. A presenca de adultos
comum de obstrucao da via de saida do ventriculo esquerdo, portadores de EAS ndo tratada ¢ ainda mais incomum. Isto
representando 0,05% de todas as cardiopatias congénitas [1- ocorre devido a ndo detec¢do da doenga ou imprecisdo diag-
3]. Caracteriza-se como uma obstrucdo congénita da aorta nostica. Acreditamos que, algumas doencas associadas, como
ascendente, mais comumente envolvendo a juncdo sinotu- coarctacao da aorta e malformagdes dos grandes vasos da base,

bular, podendo ocorrer como uma dismorfia semelhante a podem contribuir para davidas ou erros diagndsticos que, mui-
um “relogio de areia” ou como uma hipoplasia difusa. Essa tas vezes, postergam o tratamento definitivo adequado.

malformag¢do pode ocorrer como um aspecto da sindrome O diagnéstico tardio da EAS pode resultar em sintoma-
de Williams, sendo o defeito cardiaco mais frequente dessa tologia progressiva, danos na valva aortica e mitral, além de
sindrome [4], uma forma familiar hereditaria autossomica disfung¢do ventricular, o que chama a aten¢do para a necessi-

dominante ndo associada a sindrome de Williams, podendo dade de conhecimento das formas de apresentagao da doenca
ocorrer, ainda, em pacientes sem histdria familiar e pacientes e suas variacdes.
com hipercolesterolemia homozigotica familiar, ocorrendo Apresentamos um caso raro de EAS em adulto, ndo rela-
em até 44% dos casos neste quadro [5]. cionada a sindrome de Williams, ja com disfunc¢do da valva
As principais caracteristicas clinicas da EAS sdo sincope, aortica e com anomalia de origem dos vasos da base, que

dispneia e palpitacdes e a incidéncia desses sintomas ¢ tao pre- pode ter favorecido a dificuldade diagnostica.
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Abreviaturas, acronimos & simbolos

CEC Circulagdo extracorporea
CoAo Coarctagdo de aorta

EAS Estenose adrtica supravalvar
MVE Massa de ventriculo esquerdo
TBC Tronco braquiocefalico

VE Ventriculo esquerdo

Este estudo foi submetido ao Comité de Etica e Pes-
quisa do Hospital Sdo Raimundo e aprovado sob o registro
04/2012.

RELATO DO CASO

Paciente A.S.T., sexo masculino, 28 anos, com historia
de sopro cardiaco desde o nascimento, sem sintomatologia.

Em 2006, realizou ecocardiograma que evidenciou hiper-
trofia ventricular esquerda leve com massa de ventriculo es-

querdo (MVE) de 277 g, valor de referéncia 94 a 276 g, além
de insuficiéncia mitro-adrtica leves.

Em 2008, realizou novo ecocardiograma, que eviden-
ciou dilatacdo leve de ventriculo esquerdo (VE), com fun-
¢do preservada, insuficiéncia mitral leve e adrtica moderada.
Foi aventada uma coarctacao de aorta (CoAo) com gradiente
sistolico méximo de 49 mmHg.

Ainda assintomatico, o paciente ndo procurou assisténcia
médica terapéutica, realizando novo ecocardiograma no ano
seguinte, sendo evidenciado aumento da MVE para 293 g,
fungao ventricular normal, insuficiéncia mitral leve e aortica
moderada e sinal sugestivo de CoAo ap0s a artéria subclavia
esquerda, com gradiente de 49 mmHg.

Em 2010, o paciente procurou nosso Servico. Foi reali-
zado novo ecocardiograma, que evidenciava: insuficiéncia
aortica moderada; coartacao de aorta com gradiente sistolico
maximo de 45 mmHg, localizado abaixo da artéria subclavia
esquerda, e hipertrofia concéntrica do VE de grau discreto.

3

Fig. I - Angiotomografias. Angiotomografia pré-operatoria. A: importante estenose supravalvar aortica. B: anomalia
dos vasos da base com artéria cardtida comum esquerda se originando do TBC e artéria subclavia esquerda
hipoplasica. C: importante estenose supravalvar aortica sob outra incidéncia. Imagens pos-operatorias. D e E:
boa abertura na via de saida sistémica. F: aspecto externo da aorta
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O paciente encontrava-se oligossintomatico, referindo
cansaco aos grandes esforgos e sincopes ocasionais. Ao exame
fisico, apresentava-se em bom estado geral, ausculta cardiaca
com ritmo cardiaco regular em dois tempos, bulhas normo-
fonéticas, presenga de sopro sistdlico mais audivel em foco
aortico, com irradiagdo para pescogo. Chamava atencao a pre-
senca de pulsos em membros inferiores e diferencial pressorico
entre membros superiores, com pressao mais elevada a direita.
Questionamos, entdo, o diagnostico de CoAo.

Realizada, entdo, angiografia, que evidenciou estenose
supravalvar aortica, insuficiéncia valvar adrtica importante
e hipoplasia de artéria subclavia esquerda, com origem da
artéria cardtida esquerda do tronco braquiocefalico (TBC).
Para maior detalhamento morfolédgico, foi realizada, ainda,
angiotomografia de térax, que evidenciou aorta ascendente
pérvia, apresentando importante estenose supravalvar, com
2,2 cm de extensdo, distando cerca de 2 cm da emergéncia
do TBC (Figura 1).

Foi indicado tratamento cirurgico, realizado em 2011.

Técnica cirurgica

O paciente foi operado para ampliagdo da aorta ascendente
e tratamento da valva aortica. A cirurgia foi realizada com cir-
culacdo extracorpdrea (CEC), canulagdo bicaval e em aorta as-
cendente, hipotermia moderada sist€mica e topica, pingamento
adrtico e administragdo de solucdo cardioplégica sanguinea
hipotérmica intermitente a cada 30 minutos. A aortotomia foi
realizada em “Y” invertido, com extensdo para os seios nao-
coronariano e coronariano direito. O grande espessamento da
parede adrtica chamava a atencdo. A valva apresentava-se muito
espessada e deformada, com presenca de depositos de placas de
gordura e calcio.

Optou-se pela troca da valva aortica por uma protese
mecanica tipo duplo-folheto nimero 23 e ampliagdo da aorta

ascendente com retalho unico, bifurcado, de pericardio bo-
vino, ampliando a aorta ascendente desde os seios coronari-
ano direito e ndo-coronariano. E importante que o dstio coro-
nariano direito seja cuidadosamente visualizado. O patch de
pericardio deve ser grande o suficiente para permitir certo
abaulamento na regido dos seios de Valsalva abertos, simu-
lando o aspecto anatdomico natural. Em nossa experiéncia, o
patch recortado sempre aparenta estar um pouco maior do
que o necessario. Apos suturado, o aspecto final ¢ bastante
anatomico (Figura 2). Utilizou-se cola bioldgica para refor-
car hemostasia. Apds reaquecimento, o paciente foi retirado
de CEC sem dificuldades e a cirurgia foi conduzida ao seu
fim de forma tradicional. A cirurgia transcorreu sem intercor-
réncias em 3 horas e 30 minutos, com 80 minutos de CEC e
40 minutos de pingamento de aorta.

Evolucao

O paciente foi extubado no pds-operatorio imediato, per-
manecendo trés dias na unidade de terapia intensiva e um
tempo total de internacdo de sete dias. No retorno apés 15 dias
da cirurgia, o paciente encontrava-se assintomatico, em boa
recuperacao. Com dois meses de cirurgia, realizou ecocardio-
grama de controle, que evidenciou: MVE de 260g, cavidades
cardiacas de dimensdes normais, protese metalica em posi¢ao
aortica com boa movimentacdo de seus folhetos, ao dop-
pler, gradiente sistolico maximo de 37 mmHg e médio de 21
mmHg, com refluxo central minimo. A angiografia evidenciou
aorta ascendente pérvia, de calibre mantido, exibindo discreta
irregularidade dos contornos no aspecto cranial do segmento
distal, antes da emergéncia do TBC (Figura 1). Com seis me-
ses de cirurgia, o paciente mantinha-se assintomatico e o eco-
cardiograma evidenciou MVE de 230 g, cavidades cardiacas
normais, protese com gradiente sistolico maximo de 25 mmHg
e minimo “escape” central.

Fig. 2 - Imagens da cirurgia. Aortotomia em "Y" invertido, aorta espessada. Protese aortica mecdnica posicionada.
Aspecto externo final, com retalho de pericdrdio estendendo-se para seios coronariano direito e ndo coronariano
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DISCUSSAO

A EAS ¢ uma cardiopatia congénita incomum, devendo
ser diagnosticada precocemente para indicagdo cirurgica, an-
tes que seus efeitos comprometam outras estruturas, como,
principalmente, valva aortica ¢ VE. Quando, mais comu-
mente, diagnosticada na infancia, permite planejamento tera-
péutico precoce e, dessa forma, evita maiores comprometi-
mentos estruturais do coracdo. As artérias coronarias, devido
a elevada pressao de pulso sob a qual estdo submetidas nessa
condicdo, também podem sofrer alteracdes estruturais, con-
forme descrito por Peterson et al. [6]. Dessa forma, por todas
essas peculiaridades, a terapéutica invasiva na EAS deve ser
mais precoce que na estenose valvar adrtica [5].

Desde os relatos iniciais de Usher et al. [7] ¢ Weyman et
al. [8], o ecocardiograma vem sendo o exame inicial diagnos-
tico na maioria dos casos. Alguns aspectos associados como
anomalias dos vasos da base, mal avaliados pelo exame, po-
dem dificultar o diagnéstico e demandar outros exames de
imagem complementares. A sintomatologia insidiosa, associ-
ada as duvidas diagnosticas ao longo da investigacao clinica
transmitidas ao paciente, favoreceu ao seu comportamento
mais relaxado, inseguro e de rejei¢do ao acompanhamento
mais estreito, retardando seu diagnostico, conforme este nos
relatou em entrevista, posteriormente.

Acreditamos que a artéria subcldvia hipoplasica tenha
causado falsa impressao de CoAo, descrita em varios exames
realizados por operadores distintos. A mesma artéria subclavia
mais fina foi também responsavel pela diferenciacao de pulso e
pressdo entre os membros superiores (hipertensao no braco di-
reito em rela¢@o ao esquerdo), confundindo os examinadores. A
duvida diagnostica deve sempre suscitar ao emprego de exames
mais complexos. A ideia de CoAo nos levantou questionamen-
to, considerando que o paciente possuia pulsos em membros in-
feriores. Dessa forma, optamos pela realizacdo da angiografia,
também para avaliar artérias corondrias e tomografia.

Acreditdvamos que a insuficiéncia aortica progressiva
estivesse relacionada a obstrucdo logo a seguir da valva,
causando turbuléncia anormal a mesma. O ecocardiograma
sugeria valva espessada, com ma coapta¢cdo. A mesma im-
pressdo ndo tivemos da valva mitral, que se apresentava fina,
ao ecocardiograma, com leve prolapso de seu folheto. O pa-
ciente também ja comegava a apresentar sintomas, o que nos
levou a decidir pelo tratamento cirurgico imediato.

No planejamento cirtrgico, considerando que ambas as ar-
térias carotidas saiam de um tronco comum, nos preocupou a
eventual necessidade de canular o TBC por meio de um enxerto
tubular, o que temos feito regularmente quando precisamos tra-
balhar livremente na aorta ascendente e arco. Temiamos que al-
gum 6stio ndo fosse bem perfundido. No entanto, se necessario,
canulariamos a artéria femoral. Durante a cirurgia, confirmamos a
impressao angiografica de que havia espago para canulagdo com
seguranga da aorta ascendente antes do TBC, o que foi feito.

Para a corregdo do segmento aodrtico estendtico, técni-
cas que dispensam o uso de material protético sdo atraentes,
principalmente em criangas, como sugerido por Souza et al.
[9]. Em pacientes adultos, a menor elasticidade da aorta e
segmentos estendticos algumas vezes mais extensos nos tem
feito optar pelas ampliagdes com patchs, que, em nossa ex-
periéncia, sdo técnicas mais simples e rapidas, além de efi-
cazes, principalmente considerando que nos adultos ndo ha
a preocupacdo com o crescimento. No caso em estudo, apos
a aortotomia, a valva nos parecia inadequada para plastica,
nos fazendo optar pela troca por protese mecanica, o que foi
previamente discutido com o paciente.

Em continuag¢@o, o aspecto anatomico da aorta, com seio
coronariano esquerdo aparentemente normal, nos fez concluir
que a ampliagdo em “Y” invertido seria uma excelente opgao
no presente caso. Essa técnica foi originalmente descrita por
Doty et al. [10] para moderada ou grave estenose adrtica su-
pravalvar ndo envolvendo estreitamento significativo do seio
de Valsalva coronariano esquerdo, como no caso reportado.
Neste caso, usamos patch de pericardio bovino amplo. Tam-
bém poderia ser usado um patch de politetrafluoretileno, com
a vantagem de ndo apresentar calcificagdo, mas ndo tinhamos
esse material disponivel.

Acreditamos que ndo se deve ressecar a curvatura do seio
coronariano esquerdo para deixar a linha de sutura reta nesse
ponto. A manuten¢@o do desenho natural, isto é, dos vértices
do “Y” invertido, embora deixando uma linha de sutura um
pouco mais longa, ajuda a modelar o patch da ampliagdo
apos o liberagdo do pingamento da aorta. O toque final com
cola bioldgica vem sendo um bom fator adicional no arsenal
hemostatico e temos usado regularmente.

O paciente apresentou boa recuperagdo a cirurgia. A ci-
rurgia mais precoce talvez o poupasse da troca da valva na-
tiva, mas, felizmente, ainda ndo apresentava disfungdo ven-
tricular. A evolugdo ecocardiografica também evidenciou o
resultado satisfatorio da cirurgia.
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