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Introducao

O aneurisma idiopatico do ventriculo esquerdo é uma
entidade clinica pouco comum e raramente descrita na
literatura que usualmente se origina na regiao anular
sub-adrtica ou sub-mitral, e sua etiologia ndo isquémica
permanece pouco estabelecida. Esta patologia pode
ter diferentes apresentagbes clinicas desde regurgitagao
mitral e insuficiéncia cardiaca, até arritmias ventriculares
potencialmente fatais e morte stibita. Embora a grande maioria
de casos inicialmente fosse descrita em populagao de raca
negra, se tem descrito também em populagdo caucasiana em
menor incidéncia. Na atualidade, o uso de multi-modalidade
de imagens permite uma melhor triagem e caracterizagao
das lesdes. A seguir é apresentado caso em uma paciente
sem evidéncia de doenga coronariana conhecida, e presenga
em imagens de ecocardiografia e ressondncia magnética
cardiaca de lesao aneurismdtica sub-valvular mitral idiopatica
com comprometimento funcional da vélvula mitral, e na
qual se descartaram outras causas etioldgicas, sendo feita a
corregdo cirirgica com uma adequada evolugao posterior
ao procedimento. O diagnéstico foi confirmado com exame
histopatolégico, estudo de sorologia e perfil imunoldgico.

Relato do Caso

Paciente de sexo feminino, 46 anos, mestica, casada.
Consulta por quadro clinico de 4 meses de evolugao
consistente com dispneia aos moderados esforgos (Classe
funcional NYHA [1). Refere episédios de dor toracica opressiva
ao caminhar sem irradiagao tipica que cede com o repouso.
Nega sintomas congestivos; nao ha dispneia paroxistica
noturna nem edemas. Interrogatdrio sem episodios sincopais e
nao tem apresentado taquicardia ou palpitacbes. Antecedentes
patolégicos de hipotiroidismo diagnosticado em 2011 e
neurite éptica nos Gltimos 6 meses a qual foi tratada com
aciclovir pelo servigo de oftalmologia por suspeita de etiologia
viral. Nao existem antecedentes de doengas reumatoldgicas
nem doengas sistémicas de relevancia. Nega antecedentes
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toxicolégicos ou trauma tordcico prévio. No exame fisico se
encontra em adequadas condigoes gerais embora com valores
tensionais elevados (150/65 mmHg) com sopro sistélico mitral
[I/VI. Realizou-se eletrocardiograma que evidéncia necrose
inferior antiga e inversao de onda T em derivagoes Il, lll e a
VE. A paciente foi encaminhada para o servico de cardiologia
nao invasiva para realizagao de ecocardiograma transtordcico
revelando hipertrofia ventricular esquerda excéntrica com
disfuncao sistélica moderada (fracao de ejecao estimada em
40-45%), dilatagdo do ventriculo esquerdo com diametro
tele-sistélico de 35 mm/m? e disfuncao diastélica por alteragao
do relaxamento. Na andlise de contratilidade segmentaria
se evidenciam distirbios segmentdrios da contratilidade
segmentar se evidenciam acinesia e adelgacamento da parede
inferior em todos seus segmentos, com um grande saco
aneurismatico que demonstra evidéncia de fluxo com Doppler
colorido no seu interior (Relagao colo/saco 0.4) (Figura 1). A
vélvula mitral é morfologicamente normal com insuficiéncia
moderada excéntrica dirigida para a parede posterior do
atrio esquerdo.

Com a intengdo de descartar etiologia isquémica como
primeira possibilidade diagnéstica foi efetuado cateterismo
esquerdo e coronariografia, demonstrando coronarias
epicdrdicas sem lesoes angiograficamente significativas e
aumento da pressao diastélica final do ventriculo esquerdo
(20 mmHg). A ressonancia magnética cardiaca demonstrou
aneurisma da parede inferior com colo de 12.2 mm e
diametros de 51.1 x 27.7 mm, com captagdo homogénea
de realce tardio com gadolinio e sem evidéncia de ruptura
da parede aneurismatica para o pericardio, descartando
pseudo-aneurisma ventricular (Figura 2). O perfil sorolégico
e imunoldgico foi negativo encontrando-se valores dentro
dos parametros normais (Tabela 1). A equipe cardiovascular
decide fazer uma avaliagdo para determinar o tipo de
intervencao. A paciente foi levada a cirurgia realizando-se
procedimento de Dor com exclusao do aneurisma mediante
a colocagao de “patch”de dacron e fechamento da cavidade
sem aneurismectomia (Figura 3 / Quadro A e B). No intra-
operatério decidiu -se por substituicao valvar mitral por
protese mecanica N° 29 , com adequados gradientes pos-
operatérios. As amostras histolgicas demonstraram abundante
fibrina e tecido conectivo com as coloracoes de hematoxilina-
eosina e tricromica. Mediante coloracdo com desmina
para identificacio de musculo estriado detectou-se parede
ventricular com remanescentes de miocérdio na sua parte
externa (Figura 3 / Quadro C e D). A biopsia ndo demonstrou
sinais de vasculite, miocardite ou granulomas. Considerou-se
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Figura 1 - Ecocardiograma com evidéncia de aneurisma na parede inferior com fluxo no seu interior com Doppler colorido. Acinesia de parede inferior.

Figura 2 - Ressonéncia Magnética Cardiaca. Na imagem superior esquerda se evidéncia realce tardio com gadolinio de aneurisma ventricular. Imagem superior
direita com diémetros do saco aneurismatico. Imagem inferior de cine com localizagdo de aneurisma em parede inferior.
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Tabela 1 - Perfil soroldgico e imunolégico. Descartaram-se causas auto-imunes, virais e parasitarias.
Exames de laboratoério/ Sorologia e Perfil inunolégico Sorologia
Tripanosoma Cruzi (Chagas), Acps Negativo
Acp Antinucleares, ANA (IF) Negativo
Serologia VIH, Acps Negativo
Acps Extraiveis Nucleares, (ENAs)
* Anti-Sm 2.1 (NEG)
* Anti-RNP 2.5 (NEG)
* Anti-SSA 3.1 (NEG)
* Anti-SSB 2.7 (NEG)
THS/T4 livre 10.5/1.03

Musculo
Estriado

Tecido
Conectivo

"

Figura 3 - (A) Fotografia de aneurisma durante o procedimento cirtrgico no qual se evidéncia integridade da parede ventricular sem ruptura para pericardio
(Seta branca). (B) Aneurisma posterior a incisdo do saco no qual se visualiza pequeno colo comunicando-se com a cavidade ventricular. (C) Amostra histolégica
de biopsia miocardica com coloragdo de desmina para identificagdo de musculo estriado, que se evidéncia em cor de café (Seta vermelha). (D) Coloragéo de
Tricrémico com fibrina em vermelho intenso e tecido conectivo em azul. Pelos sequintes achados se considera que existe uma parede ventricular com musculo

estriado remanescente na sua parte externa.

portanto etiologia idiopatica do aneurisma ante a auséncia de
causas identificaveis, apds extensa avaliagao.

Discussao

Os aneurismas do VE podem dividir-se segundo a sua
etiologia em congénitos ou adquiridos, quer a causa seja de
origem cardiaca ou ndo. A causa mais comum na prética clinica
costuma atribuir-se ao infarto agudo do miocardio, porém,

podem desenvolver-se no contexto de outras patologias como
displasia arritmogénica do VD, cardiomiopatia hipertréfica ou
miocardite. Outras causas nao cardiacas incluem sarcoidose,
doenga de Chagas, lGpus eritematoso sistémico, tuberculose
e o virus da imunodeficiéncia adquirida (HIV). Em certas
ocasides pode nao ser possivel determinar a etiologia desta
patologia sendo catalogada como idiopdtica’. Abrahams et
al2 em 1962 descreveram uma patologia no relatério de
12 casos em pacientes oriundos da Nigéria, introduzindo o
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termo “aneurisma ventricular esquerdo sub-valvular anular”
devido a sua localizagido imediatamente em baixo das valvulas
mitral e adrtica, e se estendendo ao redor e na substancia do
anel fibroso onde estas se formam. Posteriormente, Chesler
et al.*> em 1965 descreveram outros 6 casos de similares
caracteristicas, sugerindo fraqueza da parede ventricular
esquerda na regiao do sulco atrioventricular, com herniagao
do endocardio pela influéncia das pressdes ventriculares, e
resultando na formagao de um aneurisma de parede fibrosa
com depésitos de trombos e calcio nas suas paredes, em
ocasides com adesao ao pericardio adjacente.

2

O aneurisma sub-mitral idiopatico do VE (ASIVE) é uma
entidade rara, de origem nao isquémica, descrita mais
comumente em individuos jovens de raca negra na Africa
com uma incidéncia estimada de 34 por cada 10.000 doengas
cardiovasculares®. Embora inicialmente se considerasse
exclusiva desta populagao, provavelmente pela orientagao dos
estudos para esta regido, existem relatos de casos em populagao
de raca branca. A maior prevaléncia em certos grupos étnicos
e a auséncia de uma etiologia definida sugere uma etiologia
congénita. Tipicamente tém sido descritos a nivel basal do
coragdo, na parede postero-lateral e/ou inferior, ocorrendo
abaixo da clspide posterior a insuficiéncia mitral em valvula
estruturalmente normal invariavelmente com diferentes niveis
de gravidade. Até o momento nao tém sido relacionados com
maior incidéncia de outras anomalias congénitas’.

O ASIVE parece ser causado por uma alteracdo da uniao
do musculo cardiaco com a estrutura fibrosa do coracao,
podendo o seu tamanho variar desde alguns milimetros até
varios centimetros, se estendendo por tras do étrio esquerdo
ou do VE, ou inclusive distorcendo o aparelho valvular
mitral causando perda de suporte da cuspide posterior e
insuficiéncia mitral. Os pacientes com ASIVE podem manter-se
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assintomaticos durante anos, e em certas ocasioes o primeiro
sintoma pode ser a aparigao de arritmias ventriculares, morte
stbita ou embolia sistémica. Clinicamente, se caracterizam
por sintomas de insuficiéncia cardiaca, insuficiéncia mitral e
ocasionalmente devido a expansao do aneurisma pode existir
compressao de vasos corondrios®.

O ecocardiograma é o método inicial de diagnéstico por
ser uma técnica ndo invasiva e econémica, e a auséncia de
lesbes na anatomia coronariana durante a coronariografia,
associada a localizagao tipica, permitem uma alta suspeita
desta entidade. Outras modalidades de imagens utilizadas
sao a ventriculografia, tomografia cardiaca, e ressonancia
nuclear magnética de coragdo, sendo esta Gltima talvez a que
forneca uma melhor caracterizagao anatdmica do aneurisma
permitindo definir o planejamento cirlrgico para a sua
correcdo. Em certas ocasides tém sido descritas excrescéncias
mesoteliais cardiacas associadas a aneurismas idiopaticos,
as quais constituem uma lesdo benigna nao neoplasica e
devem ser submetidas a estudo histopatolégico para um
adequado diagnéstico e diferenciagao de outras neoplasias
ou carcinomas metastdsicos’.

O tratamento definitivo do ASIVE é cirtrgico, mas se o
risco operatério ndo o permitir, o tratamento médico e o
implante de cardio-defibrilador em caso de arritmia ventricular
maligna, devem ser considerados. As principais indicagoes
cirlirgicas sdo: o tamanho do aneurisma ou o crescimento
durante o seguimento, formagao de trombos, presenca de
sintomas com deterioracao hemodinamica e a presenca de
arritmias (taquicardia ventricular /fibrilacao ventricular)®. No
caso da nossa paciente, os sintomas de insuficiéncia cardiaca,
o tamanho do aneurisma e a presenga de valvulopatia mitral
significativa determinaram a troca valvular mitral e a cirurgia
de Dor para corregao do defeito com exclusao do mesmo.
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