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Valvula Adrtica Unicuspide em Adulta Jovem Associada a Aortopatia
e Comunicacao Interatrial: Implicacoes Terapéuticas

Unicuspid Aortic Valve in a Young Woman Associated with Aortopathy and Atrial Septal Defect: Therapeutic

Implications

Karen Queiroz dos Santos,’
Rede Satde Mais,” Alto Araguaia, MT — Brasil

Resumo

A vélvula aértica unictspide (VAU) é uma anomalia
congénita rara, frequentemente associada a evolucdo precoce
para estenose adrtica grave e aortopatia. Relata-se o caso
de paciente feminina, 38 anos, com hipertensdo arterial
sistémica de dificil controle e dispneia progressiva aos esforgos.
O ecocardiograma transtoracico evidenciou estenose adrtica
critica (gradiente maximo de 183 mmHg, médio de 125 mmHg
e area valvar de 0,59 cm?), associada a regurgitagao adrtica
discreta e dilatacdo da aorta ascendente (45-46 mm).
O ecocardiograma transesofégico tridimensional confirmou
VAU do tipo unicomissural, além de comunicagao interatrial tipo
ostium secundum com shunt esquerda-direita (Qp/Qs = 2,3).
Devido a repercussao hemodinamica significativa, foi realizada
substituicao valvar aértica com prétese bioldgica. Evoluiu
com disttrbio de condugdo no pés-operatério, necessitando
implante de marcapasso definitivo. No seguimento de 6 meses,
apresentava-se assintomatica, com prétese normofuncionante.
Este caso ilustra a importancia da ecocardiografia avangada
na identificacdo de anomalias valvares raras e destaca a
associacao incomum entre VAU, aortopatia e comunicagao
interatrial em paciente adulta jovem, com implicagoes
relevantes para o manejo clinico e cirtrgico.

Introducao

A vélvula aértica unictspide (VAU) é uma malformacao
congénita rara, com prevaléncia estimada inferior a
0,02% na populagao geral."? Caracteriza-se por evolugao
clinica mais agressiva quando comparada a vélvula
bictspide, com degeneragdo precoce e progressao rapida
para estenose aortica grave em individuos jovens.??
Frequentemente associada a dilatacdo da aortaascendente e, mais
raramente, a outras cardiopatias congénitas, a VAU representa

um desafio diagnéstico. A ecocardiografia transesofagica,
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especialmente com reconstrugao tridimensional, desempenha
papel fundamental na identificagdo dessa anomalia e na
diferenciagdo em relagdo a valvula bictspide calcificada.*?
A associagdo entre VAU, aortopatia e outras anomalias
congénitas em paciente adulta jovem é incomum, reforgando
a relevancia clinica do presente relato.

Relato de caso

Paciente do sexo feminino, 38 anos, portadora de
hipertensao arterial sistémica de dificil controle, evoluindo
com dispneia progressiva aos esforgos moderados.
Conforme demonstrado na Figura 1, o ecocardiograma
transtordcico evidenciou estenose adrtica critica (gradiente
méaximo de 183 mmHg, médio de 125 mmHg e drea valvar
de 0,59 cm?), associada a regurgitagdo adrtica discreta e
dilatagdo da aorta ascendente (46 mm). Observavam-se ainda
hipertrofia concéntrica do ventriculo esquerdo, fragdo de
ejecao preservada, disfuncao diastélica grau | e redugao do
strain longitudinal global (13%), além de discreta dilatagao do
atrio esquerdo e sinais de sobrecarga de cdmaras direitas. Outro
exame ecocardiografico confirmou velocidades transvalvares
elevadas e reducao importante da area valvar (Figura 2).
O ecocardiograma transesofagico tridimensional confirmou
VAU do tipo unicomissural (Figura 3), bem como
comunicagado interatrial tipo ostium secundum (14 mm),
com shunt esquerda-direita e relacdo Qp/Qs de 2,3,
caracterizando repercussio hemodinamica significativa.
Diante do quadro, foi indicada substitui¢ao valvar aértica. Apos
decisao compartilhada, considerando idade, preferéncia da
paciente e o desejo de evitar anticoagulagao cronica, optou-se
pelo implante de protese bioldgica, estratégia aceitavel conforme
diretrizes atuais."* A aorta ascendente, apesar de dilatada,
encontrava-se em faixa limitrofe para intervencao cirtrgica
isolada, optando-se por seguimento clinico e imagem seriada.
Evoluiu no pés-operatério com distdrbio de condugao, sendo
necessdrio implante de marcapasso definitivo. No seguimento
ambulatorial de 6 meses, encontrava-se assintomaética, com
prétese normofuncionante.

Discussao

A VAU é uma malformagdo congénita extremamente
rara, frequentemente associada a evolugao clinica mais
agressiva quando comparada a vélvula bictspide, com
necessidade de intervengao precoce.?? Semelhante ao
descrito por Roberts et al.,? a apresentagao em idade
adulta jovem com estenose aértica critica reforga o

carater acelerado da degeneragao valvar nesses pacientes.
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Figura 1 - Ecocardiograma transtoracico com Doppler continuo (janela apical de cinco cdmaras) demonstrando fluxo transvalvar
adrtico com velocidades significativamente elevadas, compativeis com estenose adrtica critica. Observam-se gradiente sistélico
maéximo de 183 mmHg, gradiente médio de 125 mmHg e drea valvar acrtica de 0,59 cm? AV VTI: integral velocidade-tempo da valva
aortica; AV: valva aortica; VR: razdo de velocidades; AVA: area da valva adrtica.
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Figura 2 - Ecocardiograma transtoracico evidenciando dilatagdo da aorta ascendente (seta), com didmetro maximo de 46 mm, compativel
com aortopatia associada & VAU. PAT: temperatura do paciente; TEE: ecocardiografia transesofagica.
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Figura 3 - Ecocardiograma transesofagico tridimensional (visdo en face) da valva adrtica, adquirido durante a sistole, evidenciando
VAU do tipo unicomissural. A seta branca indica a unica comissura funcional da valva, permitindo sua diferenciagdo em relagéo a
valva adrtica bicuspide calcificada. PAT: temperatura do paciente; TEE: ecocardiografia transesofagica; PD: direita do paciente; AE:

anterior esquerdo.

Do ponto de vista anatomico, a forma unicomissural é
a mais frequentemente compativel com sobrevida até
a idade adulta.® A identificacdo dessa anomalia por
ecocardiografia transtoracica pode ser desafiadora,
sendo o ecocardiograma transesofdgico, especialmente
com reconstrucdo tridimensional, fundamental para o
diagnéstico diferencial, conforme as diretrizes atuais.*®
A associacao entre VAU e dilatacdo da aorta ascendente
sugere a presenca de uma aortopatia intrinseca,
possivelmente relacionada a alteragbes estruturais da
matriz extracelular da parede vascular, mecanismo
semelhante ao observado na vélvula bictspide.®’
Adicionalmente, a redugao do strain longitudinal
global (13%),® mesmo na presenca de fracdo de
ejecao preservada, indica disfungdao miocardica
subclinica, conforme descrito por Delgado et al.,*
representando marcador precoce de comprometimento
ventricular e maior gravidade hemodinamica.
A associagao entre VAU, aortopatia e comunicagao
interatrial é incomum na prética clinica, especialmente
em pacientes que atingem a idade adulta sem
diagnéstico prévio. Esse achado sugere um espectro
mais amplo de alteragdes do desenvolvimento cardiaco.
A gravidade da estenose aértica justifica a abordagem
cirdrgica, conforme recomendado por diretrizes atuais.”*'°
A escolha por prétese biolégica, embora menos duravel,
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é aceitdvel considerando a preferéncia da paciente
e os riscos relacionados a anticoagulagdo crénica.’*
Complicagoes pds-operatérias, como distirbios de
conducao, sao descritas na literatura e devem ser
consideradas no manejo e aconselhamento pré-operatério.
Este caso reforca a importancia da suspeicao diagnédstica
em pacientes jovens com estenose aértica significativa,
bem como o papel central da ecocardiografia avancada
na definicdo anatdmica, estratificagdo progndstica e
planejamento terapéutico.
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