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Sumario

Introducdo: A estenose mitral (EM) representa uma redugdo da area de abertura diastdlica da vélvula
mitral, sendo que a febre reumatica (FR) é a sua principal causa. Estas patologias persistem como um

grave problema nos paises em desenvolvimento, sendo pouco comuns nos paises industrializados.

Métodos: Para elaborar a revisdo bibliografica, procedeu-se a uma andlise e compilagdo das
informacGes actualmente existentes, abordando também a FR. Para determinar o nimero de casos de
EM seguidos no servigo de cardiologia do Hospital Sousa Martins (HSM), assim como a sua situagdo
actual, procedeu-se a uma andlise retrospectiva dos processos clinicos. Com base nos Grupos de
Diagndstico Homogéneo (G.D.H) e com o auxilio dos cardiologistas, foram identificados 62 individuos,
sendo posteriormente excluidos 6 casos em que existia afectagdo predominante de outra valvula que

ndo a mitral.

Resultados: A prevaléncia de pacientes com EM (residentes no distrito da Guarda e seguidos no HSM) é
de 27,8 casos por 100 000 habitantes. 89% sdo do sexo feminino e 63% apresentam fibrilha¢do auricular
(FA). Ecocardiograficamente, a auricula esquerda estd aumentada em 91,3% dos individuos, 82,9%
apresentam uma pressdo sistdlica da artéria pulmonar (PSAP) >35 mmHg, e 42,2%, 53,3% e 4,4% tém
uma area mitral >1,5 cmz, 1,0-1,5 cm’ e <1 cmz, respectivamente. Nos pacientes que foram submetidos
ao tratamento correctivo da EM, a idade média da primeira intervencéo foi de 56 anos, tendo realizado:
comissurotomia e/ou valvuloplastia mitral (22 pacientes), substituicdo da vélvula mitral por prétese (4
pacientes), e apenas 2 doentes foram submetidos a valvuloplastia com baldo de Ynoue (BMV). Todos
apresentavam limitacdo funcional de II-11I/IV (New York Heart Association) e PSAP> 35mmHg. Foram 6

os pacientes reintervencionados, em média cerca de 20 anos apds o primeiro procedimento.

Conclusdo: Existe um elevado numero de casos de EM no distrito da Guarda, afectando
maioritariamente o sexo feminino, e com FA e hipertensdo pulmonar associada. A BMV é uma técnica

pouco utilizada, sendo realizada preferencialmente a comissurotomia e/ou a valvuloplastia.

Palavras-chave: estenose mitral, febre reumadtica, vdlvula mitral, doenca cardiaca reumdtica, NYHA,

fibrilhagdo auricular, estudo retrospectivo, hipertensdo pulmonar, tratamento estenose mitral.
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Abstract

Introduction: Mitral stenosis (MS) is a narrowing of the mitral valve diastolic opening area, with
rheumatic fever (RF) being its main cause. These diseases persist as a serious problem in the developing

countries, being uncommon in the industrialized ones.

Methods: To elaborate the bibliographical revision, it was done an analysis and compilation from the
currently existing data, also approaching RF. To identify the number of followed cases in the Cardiology
Service of the Hospital Sousa Martins (HSM), as well as to determine its current situation, it has been
done a retrospective study through the revision of patients’ clinical files. Based in the Diagnosis-Related
Groups (DRG), and with the assistance of the cardiologists, 62 patients were identified, with posterior

exclusion of 6 cases who had predominant affection of another valve than the mitral one.

Results: The prevalence of patients with MS (resident in the Guarda’s district and followed in the HSM)
is of 27,8 cases per 100 000 inhabitants. 89% were female and atrial fibrillation (AF) was present in 63%
cases. In the echocardiography, 91,3% of the individuals had an increased left auricle, 82,9% had
pulmonary artery systolic pressure (PSAP) >35 mmHg, and 42,2%, 53,3% and 4,4% had a mitral area >1,5
cmz, 1,0-1,5 cm?” and <1cm2, respectively. In the patients who had been submitted to MS’s corrective
treatment, 56 years old was the average age of the first intervention, having been subjected to:
comissurotomy and/or mitral valvuloplasty (22 patients), mitral valve replacement (4 patients), and
there was only 2 cases of balloon mitral valvuloplasty (BMV). In the treatment reports everyone had
New York Heart Association (NYHA) class II-Ill/1V functional limitation and PSAP >35 mmHg previous to
the procedure. 6 individuals were submitted to a second procedure, in average 20 years after the first

one.

Conclusion: There is a high number of individuals with MS in the Guarda’s district, predominantly in the
females and with frequent association of AF and pulmonary hypertension (PHT). Comissurotomy and/or

valvuloplasty were more used than BMV.

Key-words: mitral stenosis, rheumatic fever, mitral valve, rheumatic cardiac disease, NYHA, atrial

fibrillation, retrospective study, pulmonary hypertension, mitral stenosis treatment.
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Estenose Mitral: revisdo bibliografica e andlise da casuistica do HSM.

Introducao

Esta dissertacdo insere-se na avaliacdao do estagio clinico, unico médulo do 62
ano do Mestrado Integrado em Medicina, implementada pela Faculdade de Ciéncias da

Saude da Universidade da Beira Interior.

A estenose mitral (EM) representa uma limitacdo da abertura da valvula mitral,
estrutura que separa a auricula esquerda (AE) do ventriculo esquerdo (VE). Esta
situacdo impede o fluxo normal entre estas duas camaras cardiacas, com diversas

repercussoes.

Este tema foi escolhido por ser uma patologia relativamente frequente na zona
do distrito da Guarda, sendo comum contactar-se com estes pacientes no servico de
cardiologia do Hospital Sousa Martins (HSM). Em Portugal, as informacgdes relativas a
estenose mitral sdo escassas, inclusive segundo a Porbase® (Base Nacional de Dados
Bibliograficos) os ultimos estudos encontrados no nosso pais sdao prévios a 2000. A
nivel internacional, a literatura indica que esta patologia estd em franco declinio nos
paises industrializados, sendo no entanto um tema muito abordado nos paises em que
a sua incidéncia é bastante considerdvel (paises em desenvolvimento). Pelo facto de
ser um tema muito pouco abordado no nosso pais, surgiu o interesse de aprofundar os

conhecimentos actuais acerca desta patologia.

Assim sendo, esta dissertacdao divide-se em duas partes. A primeira parte
baseia-se numa revisdo bibliografica sobre o tema, com uma andlise acerca dos dados
epidemioldgicos mais recentes, etiologia, patogenia, fisiopatologia, manifestacdes
clinicas, exames complementares de diagndstico, diagnéstico diferencial, tratamento e
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Estenose Mitral: revisdo bibliografica e andlise da casuistica do HSM.

progndstico. Nesta fase, e no que diz respeito a etiologia da EM, procedeu-se a uma

revisdo tedrica mais alongada sobre a principal causa - a Febre reumatica (FR).

A segunda parte corresponde a uma andlise da casuistica do HSM, com base
num estudo retrospectivo dos processos clinicos dos pacientes, previamente
identificados como sofrendo de EM. A drea de residéncia, sexo, idade, parametros do
electrocardiograma, ecocardiograma, cateterismo cardiaco e relatérios dos

procedimentos cirargicos foram os dados sobre os quais se baseou esta analise.
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Estenose Mitral: revisdo bibliografica e andlise da casuistica do HSM.

Objectivos
Esta dissertacdo baseia-se essencialmente em dois grandes objectivos.

O primeiro sera realizar uma revisdo alargada sobre este tema, de maneira a ter
uma visdo global das caracteristicas desta doenca. Com esta revisdo pretende-se
conhecer efectivamente a situacdo epidemioldgica desta patologia, assim como saber
se ha novos conhecimentos ao nivel da etiologia, diagndstico, exames complementares

de diagndstico e tratamento.

A andlise dos processos dos individuos previamente classificados como
sofrendo de EM constitui o segundo grande objectivo, e tem o propdsito de: identificar
o0 numero de casos de EM presentes na regido do distrito da Guarda, comparar os
resultados com o que seria normal encontrar em pacientes saudaveis, assim como
estabelecer uma comparagdo com as caracteristicas gerais da doenga, previamente

descritas na revisao bibliografica.
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Estenose Mitral: revisdo bibliografica e andlise da casuistica do HSM.

Material e Métodos

Para a parte inicial procedeu-se a uma revisdo bibliografica subjacente ao tema
e para isso utilizaram-se os livros e compéndios nas versdes mais recentes, associados

a uma pesquisa exaustiva a nivel nacional e mundial, usando a internet.

Usou-se como motor de busca o GoogIeTM, mais precisamente o Google
académico™ e o Google books™, e como base de dados utilizou-se o MedScape® e o
PubMed, que possui um vasto registo bibliografico de estudos quer em versao integral
quer em resumo. As palavras-chave usadas foram: “estenose mitral”’, “febre
reumdtica”, “tratamento estenose mitral”, “tratamento febre reumdtica”, “fibrilhacao
auricular”, “epidemiologia estenose mitral”, ndao s6 em portugués mas também em
inglés, francés e espanhol. Optou-se por seleccionar primeiro os artigos mais recentes,
desde 2003 até 2008, e posteriormente procedeu-se a uma pesquisa mais abrangente.
Outros artigos foram identificados através das referéncias bibliograficas nos artigos de
revisdo encontrados. Consultaram-se diversas revistas da especialidade na versdo
online, nomeadamente: “Journal Watch Cardiology®”, “Pacific Health Dialog®”, “Indian
Heart Journal®’, “Indian Journal of Pediatrics®”’, “Acta Reumatologia Portuguesa®”’,
“Pediatric Cardiology®”’, “New England Journal of Medicine®”, “European Journal of

Cardiology®”, “American Heart Association®”, entre outras.

Apds esta pesquisa inicial encontraram-se varios artigos considerados
relevantes para esta revisdao tematica, mas cujo conteldo ndo estava disponivel online,
pelo que se pediu o auxilio do servico de documentagdao e informagao do Centro

Hospitalar Cova da Beira (CHCB) para os obter.
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Estenose Mitral: revisdo bibliografica e andlise da casuistica do HSM.

Para a segunda parte deste trabalho obteve-se a lista de doentes internados no
servico de cardiologia do HSM com o diagndstico de estenose mitral, com base nas
classificacbes dos Grupos de Diagndstico Homogéneos (G.D.H), através do
departamento de estatistica deste mesmo hospital. Utilizaram-se os cddigos da
estenose mitral pura ou associada a outras valvulopatias, classificados como
diagnéstico principal ou secundario, durante o periodo de 1 de Janeiro de 2000 (inicio
da classificacdo dos G.D.H no HSM) até 31 de Outubro de 2007 (uma vez que a recolha

dos dados dos processos clinicos ocorreu em Novembro de 2007).

Contactou-se também com um dos cardiologistas, estabelecendo-se como elo
de ligacdo com os restantes cardiologistas do HSM, com o intuito de se identificarem
os doentes que poderiam ter sido erroneamente nado classificados como tendo EM, ou
seja: (1) doentes que foram internados no servico de cardiologia no periodo
anteriormente referido, mas cuja nota de alta poderia ndo conter a informacdo de que
sofriam de EM; (2) doentes que foram internados numa data anterior a Janeiro de
2000 ou (3) pacientes que nunca foram internados no servico de cardiologia do HSM,

sendo seguidos apenas em regime de consulta externa.

Para a recolha e utilizacdo destes dados pediu-se uma autorizacdo ao Conselho
de Administracdo do HSM (em anexo), a Dra. Cristina Gamboa (Directora do Servico de

Cardiologia do HSM) e a Dra. Silvia Albuquerque (Psiquiatra e Codificadora no HSM).

Apds esta preparacdo inicial, procedeu-se ao levantamento dos processos
clinicos para realizar a andlise retrospectiva. Recolheram-se informacdes previamente
estabelecidas, nomeadamente a idade, sexo, residéncia actual, ritmo cardiaco

presente no ECG, parametros do ecocardiograma e do cateterismo cardiaco, assim
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Estenose Mitral: revisdo bibliografica e andlise da casuistica do HSM.
como o numero de vezes e o tipo de procedimento a que foram submetidos para obter

alivio mecanico da EM (nos casos em que isso se aplica).

Para compilar, analisar e tratar os dados obtidos utilizou-se o programa
Microsoft Office 2007-Excel®, e para elaborar o relatério usou-se o Microsoft Office

2007- Word® e o Adobe Reader 8.1.2°.

Pagina | 6



Estenose Mitral: revisdo bibliografica e andlise da casuistica do HSM.

Capitulo 1: Estenose mitral

A Estenose Mitral (EM) representa uma obstrucdo ao fluxo proveniente da
auricula esquerda (AE) em direccdo ao ventriculo esquerdo (VE), devido a uma
anormalidade estrutural da valvula mitral. A principal causa desta patologia é a Febre

reumatica (FR).

Capitulo 1.1 - Epidemiologia da estenose mitral e da febre reumatica

A descricdo epidemiolégica da FR e da doenga cardiaca reumatica
frequentemente aparece descrita de uma maneira conjunta, devido a uma grande

associagao entre estas doengas.

Apesar da FR e as suas consequéncias terem sido uma importante causa de
doenga valvular cardiaca nos paises desenvolvidos, actualmente pode considerar-se
rara, e consequentemente também sao poucos os casos de EM detectados nestes
paises (Carabello 2005). Pelo contrario, nos paises em desenvolvimento a FR e a EM

persistem como um grande problema.

A verdadeira incidéncia de febre reumatica aguda (FRA) e a prevaléncia de
doenca cardiaca reumatica é dificil de identificar, uma vez que os dados
epidemioldgicos dos paises onde estas patologias sdo endémicas frequentemente sdo
valores presumidos ou com pouca qualidade epidemioldgica levando a que, segundo

Carapetis et al. (2005a), se subestime o verdadeiro numero de casos.
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Estenose Mitral: revisdo bibliografica e andlise da casuistica do HSM.

A incidéncia mais elevada reside na populagao indigena da Austrdlia e da Nova
Zelandia, atingindo cerca de 100 a 300 casos por ano por 100 000 criancas dos 5 aos 14
anos de idade, podendo este valor ser ainda mais elevado pelas limitacdes atrds
mencionadas. Destas criancgas, cerca de 60% desenvolvem doenca cardiaca reumatica
(Carapetis et al., 2005b & Cilliers 2006). Por outro lado, informacdes relativas a
populacdo ndo indigena da Nova Zeldandia indicam uma incidéncia inferior a 10 casos
por 100 000 criancas (Carapetis et al., 2005a). A prevaléncia regional de doenca
cardiaca reumdtica mais elevada, entre as criancas em idade escolar, reside na Africa
Sub-Sarihana (5.7 casos por 1000), nas populacfes indigenas da Australia e da Nova
Zelandia (3.5 por 1000) e na Asia Central/Sul (2.2 casos por 1000) (Carapetis et al.,

2005b).

Segundo Carapetis et al. (2005b), as melhorias progressivas nas condicdes
sanitdrias, no estado de nutricdo e nos acessos a cuidados médicos, permitiram a
diminuicdo do numero de casos de FR e EM nos paises desenvolvidos. O uso de
antibidticos também prestou auxilio neste declinio, no entanto convém salientar que
nem a antibioterapia nem as medidas sanitarias foram completamente eficazes no

controlo da FR e da doenca cardiaca reumatica.

Contrastando com os dados relativos aos paises em desenvolvimento, a
incidéncia estimada da doenca cardiaca reumatica em paises industrializados, como
por exemplo nos EUA, é de cerca de 1 em 100 000 habitantes (Cilliers 2006 & WHO
2001), com uma prevaléncia de 0.5 casos por cada 1000 criangas em idade escolar,
sendo cada vez menor o numero de casos detectados Carapetis et al., 2005a). Porém,

mesmo nestes paises surgem surtos inesperados, principalmente em aglomerados
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populacionais de individuos com baixo estatuto socioeconémico, como ocorre por

exemplo no caso de imigrantes nos EUA (Kasper et al., 2005 & Carabello 2005).

A FRA é uma doenca rara antes dos 5 anos de idade e quase ndo ha descri¢cdes
de ocorréncias em idades inferiores a 2 anos. Os primeiros episdédios normalmente
surgem entre os 5 e os 15 anos de idade, diminuem depois da segunda década e sdo
incomuns em doentes com mais de 35 anos de idade (Carapetis et al., 2005a).
Compreensivamente, a EM é rara em criancas e adolescentes, excepto no caso de
paises em desenvolvimento em que a febre reumatica ainda permanece como uma
doenca endémica (Gamra et al., 2003). Nesta situacdo, as manifestacdes podem surgir
numa idade muito precoce, em que o mais comum é o inicio de sintomatologia
decorrente de EM entre a terceira e a quarta décadas de vida ( Yuko-Jowi & Bakari
2005).

Apesar de ainda ndo se saber o motivo desta diferenca, a EM afecta
maioritariamente o sexo feminino, sendo 2 a 3 vezes mais frequente do que no sexo

masculino (Carabello 2005).

Os dados em Portugal relativos a esta patologia sdo escassos, e os que existem

sdo extrapolados da literatura internacional.

Capitulo 1.2 - Etiologia e patofisiologia da estenose mitral

A principal causa da EM é a FR, apesar de apenas se identificar em cerca de um
terco das histérias clinicas, o que indica que uma grande parte dos casos de FRA ndo é

clinicamente aparente (Fuster et al., 2003). Outras causas de EM, muito menos

Pagina | 9



Estenose Mitral: revisdo bibliografica e andlise da casuistica do HSM.

frequentes, sdo as seguintes: doenca valvular congénita, endocardite infecciosa activa,
artrite reumatdide, calcificagdo anular maciga, lUpus eritematoso sistémico, tumores
carcindides, erros inatos do metabolismo como a Doenga de Fabry e a Doenga de
Whipple’s, assim como depdsito de amildide na valvula mitral. A EM também pode
desenvolver-se em pacientes que foram sujeitos a plastia ou substituicdo da valvula

mitral (Nachimuthu et al., 2006).

Cerca de 40% de todos os pacientes com doenga reumatica cardiaca tém EM
pura ou predominante. Nos outros casos a EM esta associada a algum grau de
insuficiéncia mitral (IM), estenose ou regurgitacdo da valvula aértica, e em cercade 5 a
10% dos casos de EM grave coexiste estenose tricuspide (Fauci et al., 2008). O curso da
EM é caracterizado por uma evolucdo progressiva com um agravamento nos ultimos
anos.

A EM ocorre apds multiplos episddios de FRA (ver capitulo 1.2.1) que causam
lesGes ao nivel valvular devido ao processo cicatricial com depésito de tecido fibroso, o
gue conduz ao espessamento dos folhetos das valvulas, ao depdsito de célcio, adesdo
das comissuras, assim como espessamento e encurtamento das cordas tendineas.
Consequentemente, ocorre uma retrac¢do de todas estas estruturas resultando na
estenose e restricdo do fluxo sanguineo entre a AE e o VE, com uma aparéncia de

“boca de peixe” no ecocardiograma (Fauci et al., 2008).

De seguida apresenta-se uma descricdo da FR devido a sua importancia na
etiologia da EM, abordando também a questdo do tratamento, uma vez que a melhor

maneira de tratar a EM é comecar pela prevenc¢do dos casos de FR.
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llustragdo 1 - Sequelas a longo prazo da inflamagdo valvular decorrente da Febre Reumatica. A valvula mitral
apresenta-se estenosada e com calcificagées. O envolvimento da valvula tricispide é menos severo. Modificado
de: ‘Department of Pathology’, slide 2.5, at http://www.pathology.vcu.edu/education/cardio/lab2.b.html.

Capitulo 1.2.1 - Febre reumatica

A FR é uma doenga infecciosa que ocorre como uma sequela ndo-supurativa
tardia da infeccao faringea por estreptococos do grupo A. Este grupo é responsavel por
diversas doencas em humanos, nomeadamente faringite, glomerulonefrite pods-
estreptocdcica, febre reumadtica, sindrome do choque tdxico, impetigo, escarlatina,
entre outras.

A febre reumatica aguda (FRA) possui manifestacdes extremamente variaveis
podendo afectar o coracdo, as articulacdes, o SNC, o tecido cutaneo e subcutaneo, e
actualmente permanece como uma sindrome clinica para a qual ndo ha um teste
diagnéstico especifico. Contudo, e apesar de nenhum sintoma, sinal clinico ou teste
laboratorial ser patognomodnico, a combinagao entre eles fazem o diagndstico (Fuster
et al., 2003).

Devido a complexidade do seu diagndstico, esta doengca é muitas vezes
“esquecida” no diagndstico diferencial de pacientes que se apresentam com febre e

poliartralgia ou artrite (Cilliers 2006). Individuos que ja tiveram um episédio de FRA
Pagina | 11
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tém maior predisposicao a episddios recorrentes de infecgdes estreptocdcicas do

grupo A (Lutwick & Ravishankar 2006).

Capitulo 1.2.2 - Epidemiologia da FR

As caracteristicas epidemioldgicas da FR ja foram descritas anteriormente, uma
vez que quando se fala de epidemiologia de EM normalmente os dados relacionam-se
com a FR. Convém salientar novamente que apesar de ser uma patologia muito
frequente em paises em desenvolvimento, actualmente mesmo nos paises
industrializados ocorrem esporadicamente surtos inesperados. Logo, é conveniente
nao por de parte este assunto, até porque se sabe que a antibioterapia e a melhoria
das condig¢des sanitarias diminuiram de uma maneira drastica os casos de FR mas ndo

os eliminaram totalmente (Kasper et al., 2005).

Capitulo 1.2.3 - Patogenia da FR

Actualmente estd bem estabelecido na literatura nacional e internacional que é
a infeccdo por Estreptococos beta-hemolitico do grupo A que conduz a FRA, todavia a
patogénese e o0s mecanismos imunes envolvidos ainda ndo sdo completamente

compreendidos (Cilliers 2006 & Kaplan 2005).

Apenas certas estirpes dos estreptococos do grupo A estdo associadas a FR.
Inicialmente pensou-se que este potencial para a reumatogenicidade seria unicamente

mediado pelos serotipos reumatogénicos “tipo M” e pelo componente antifagocitico

Pagina | 12



Estenose Mitral: revisdo bibliografica e andlise da casuistica do HSM.

da parede celular da bactéria. Actualmente coloca-se esta hipdtese em discussao, pois
ha evidéncias cientificas que identificam novos serotipos. Um estudo realizado com o
objectivo de identificar a razdo da descida do niumero de casos de FR nos EUA, por
Slulman et al.,, em 2006, concluiram que existem inUmeros novos serotipos. Estes
dados correlacionam a diminuicdo do nimero de casos nos EUA nas ultimas quatro
décadas com a substituicdo de serotipos reumatogénicos por serotipos nao-
reumatogénicos nos casos de faringite estreptocdcica aguda em criangas. Permanecem

ainda desconhecidas as razées desta alteracdo na distribuicdo (Shulman et al., 2006).

O papel da infeccdo por estreptococos é complexo, sendo necessario ocorrer a
repeticao das infeccdes para estimular o desenvolvimento de uma resposta imune,
guantitativamente e qualitativamente, antes da ocorréncia do primeiro episddio de
FRA (llustracdo 2). A viruléncia pode estar aumentada em ambientes que favorecam

uma rapida transmissao entre individuos (Carapetis et al., 2005b).

Ervironmental factors,
espedially overcrowding

Precipitating event:
infection with a strain of
group A streptococcus
camrying specific
vinulence factors

Repeated or ongoing infections
v

possibly driving the vaheular
Repeated group A

inflammataory response
streptococcus infections

LI

susceptible Firstepisode \ _ _ _ _ _ _________ } T
host Priming of immune response ., of ARF

,

Episades of recurrent ARF

*,

K llustragdo 2- Patogénese da Febre

Malecular mimicry Ex.:tgg\erade-ocII Reumatica Aguda e da Doenga
;::E;;gc'cﬁzi:ﬂgens > g:;'::’:‘“"’“””e Reumitica Cardiaca. In Carapetis,
and host tissues J.R., MacDonald, M., Wilson, N.J,,
T 2005, ‘Acute Rheumatic Fever’ The

Genetically- Lancet, Vol 366, pg. 155-168 (RHD-

determined . . .

host foctors rheumatic heart disease; ARF- acute
rheumatic fever).

Apenas uma pequena percentagem de pacientes com faringite estreptocdcica

desenvolvem FRA, sendo que actualmente estd comprovada uma predisposicdo
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genética para tal (Cilliers 2006). A ocorréncia de vdrios episddios de FR leva ao
desenvolvimento de uma resposta inflamatéria valvular, culminando em danos

permanentes nas valvulas cardiacas.

Uma nova hipétese que actualmente esta a ser ponderada relaciona-se com o
facto de que infecgdes piodérmicas (e ndo apenas a faringite estreptocdcica) possam
estar associadas a FRA. Esta suposicdo surgiu apds se verificar em vdrios estudos que a
ocorréncia de faringite estreptocdcica é rara em certas zonas, como nas comunidades
aborigenes Australianas (e também noutras regiGes desfavorecidas) em que a
incidéncia de FRA é elevada, e que pelo contrério as infec¢Ges piodérmicas sdo muito
mais comuns. Este elo entre pioderma e FR ainda ndo foi validado, mas a ser
confirmado terd grandes implicacbes em algumas comunidades, principalmente no
gue concerne as estratégias de prevencdo primaria e desenvolvimento de vacinas
(McDonald et al., 2007).

Na ultima década tem-se assistido também ao desenvolver de um novo
conceito, no qual se atribui alguma importancia as infec¢Ges virais na patogenia da FR,
nomeadamente por enterovirus. Isto porque é do conhecimento actual que certas
infeccBes virais estdo associadas a doencas cardiacas, e colocou-se a hipdtese do
mesmo ocorrer no caso da FR. Surgiram varios estudos que contribuem positivamente
para esta hipdtese, no entanto até a data nenhum deles permite que se indique com
certeza uma relagdo entre o desenvolvimento de FR e as infecgdes virais (Kaplan et al.,

2005 & Li et al., 2002).
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Capitulo 1.2.4 - Diagndstico e manifestagoes clinicas da FR.

As principais manifestagdes clinicas da FRA estdao incluidas nos critérios de
Jones, estabelecidos em 1944 e sujeitos a varias revisbes pela American Heart
Association® tendo a Uultima ocorrido em 1992. Cada revisio aumentou a
especificidade do diagndstico mas perdeu em sensibilidade, principalmente em certas
regioes do Mundo onde a FRA é endémica e o risco de ndo detectar a doencga pode ter
efeitos nefastos. Para tentar colmatar esta falha, a World Health Organization
apresentou os critérios da WHO 2002-03 (baseando-se na revisdo dos critérios de
Jones), permitindo também o diagndstico de FRA recorrente (Cilliers 2006 & Carapetis

et al., 2005a).

Panel: Diagnosis of ARF

Jones criteria (1992)

Two major or one major and two minor manifestations must be present, plus evidence of
antecedent group A streptococcus infection

Chorea and indolent carditis do not require evidence of antecedent group A streptococcus
infection

Recurrent episode requires only one major or several minor manifestations, plus evidence
of antecedent group A streptococcus infection

Major manifestations

Carditis

Palyarthritis

Chorea

Erythema marginatum

Subcutaneous nodules

Minor manifestations

Arthralgia

Fever

Raised erythrocyte sedimentation rate or C-reactive protein concentrations llustragdo 3 - Critérios de Jones para o
Prolonged PR interval on electrocardiogram diagnéstico de Febre Reumdtica Aguda. In
Evidence of antecedent group A streptococcus infection Carapetis JR., MacDonald M., Wilson NJ.,
Pasitive throat culture or rapid antigen test for group A streptococcus 2005a, ‘Acute Rheumatic Fever’ The
Raised or rising streptococcal antibody titre Lancet, vol. 366, pg. 155-168

Para se preencherem os critérios de Jones sdo necessdrios 2 critérios maiores
ou 1 maior mais 1 menor, com evidéncias de antecedentes de infec¢do estreptocécica.
Esta infecgdo pode ser documentada pela identificagdo do microrganismo em culturas

da faringe ou pela detecgao rapida da presenga de uma resposta imune a um anticorpo
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— TASO (titulo de antiestreptolisina O), anti-DNAse B e antihialuronidase. Pelo menos
80% dos individuos com FRA tém elevacdo do TASO. No caso de se utilizarem estes trés
exames a percentagem de casos detectados sobe para mais de 95%, no entanto se
todos forem negativos é aconselhdvel ponderar outro diagnéstico. A documentacdo da
infeccao é mais fidvel quando se observa um aumento no titulo entre a fase aguda e a
convalescenca, do que quando existe apenas uma elevacdo durante a fase aguda

(Kasper et al., 2005).

Estes critérios sdo apenas guias para o diagndstico, devendo ser adaptados em
certas situacdes, principalmente em populacdes com elevado risco de FRA. Isto porque
nestas populacdes existe um numero elevado de infec¢des cutaneas por estreptococos
do grupo A com consequente positividade dos testes seroldgicos, e nas quais o

diagndstico de FRA é essencialmente clinico.

Diagnostic categories Criteria

Primary episode of rheurnatic fever Tweo major ar one majar and two minor
manifestations plus evidence of a preceding group
A streptocaccal infaction

Recurrent attack of rheumatic fever in patients Twed M ajor ar ane majar and two minar
without established rheumatic heart disease manifestations plus evidence of a preceding group
A streptocaccal infection

Recurrent attack of rheumatic fever in patients with  Two minor manifestations plus evidence of a

estahlished rheumatic heart disease preceding group & streptococeal infection
Rheurnatic chorea. Insidious onset rheumatic Cther major manifestations or evidence of group A
carditis streptococcal infection not required

Chranic walve lesions of rheumatic heart disease Cio not require any other criteria to be diagnosed
{patients presenting far first time with pure mitral as having rheumatic heart disease

stenosis, mixed mitral valve disease, and aoric

valve dizease)

llustragdo 4 - Critérios da WHO 2002-03 para o Diagnéstico de FRA e EM. In Carapetis JR., MacDonald M., Wilson NJ., 2005a,
‘Acute Rheumatic Fever’ The Lancet, vol. 366, pp. 155-168 (RHD- rheumatic heart disease; ARF- acute rheumatic
fever).

A cardite caracteristica da FR é uma pancardite, envolvendo o pericardio,
miocardio e endocardio, e surge em cerca de 40-60% dos pacientes com FRA. A
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probabilidade de ocorréncia é maior em criangas e adolescentes. Indicios de
pericardite aguda, cardiomegdlia e sopros de insuficiéncia mitral (IM) sugerem a sua
presenca. No caso de estes indicios ndo estarem presentes poderao encontrar-se
modificacdes menos especificas no ECG como alteracdo do contorno das ondas P,
inversdo das ondas T e/ou arritmias altera¢des (Tierney at al., 2007). Nas situacdes em
que é dificil estabelecer o diagndstico, se o risco de recorréncia de FRA for elevado
deve considerar-se a cardite subclinica como parte do espectro da doenca reumatica

cardiaca (Carapetis et al., 2005a).

A poliartrite tem caracteristicas migratérias, com envolvimento sequencial das
grandes articulacdes (em adultos podera afectar apenas uma Unica articulacdo), com
uma duracdo que pode variar entre 1 a 5 semanas, desaparecendo sem deixar
deformidade residual. A dor é frequentemente severa, limitando as actividades do dia-
a-dia, apresentando uma boa resposta ao tratamento com salicilatos ou
antiinflamatodrios ndo esterdides, inclusive a administracdo precoce destes farmacos
pode mascarar esta patologia (Tierney at al., 2007). Convém diferenciar esta situacdo
da artrite reactiva pds-estreptocdcica (Post-steptococcal reactive arthritis — PSRA), que
afecta mais frequentemente as pequenas articulagdes das maos, responde menos ao
tratamento anti-inflamatdrio e ndo acarreta risco de desenvolver cardite. Como a
distincdo entre estas duas entidades é muitas vezes ténue na pratica clinica, no caso de
regides com elevada incidéncia de FRA e em que existam duvidas do diagndstico
correcto deve considerar-se como sendo FRA, uma vez que o tratamento é realizado
durante 5 anos, contrariamente ao Unico ano de tratamento no caso de ser PSRA

(Carapetis et al., 2005a).
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A Coreia de Sydenham representa uma alteracao neuroldgica caracterizada por
labilidade emocional, fraqueza muscular e movimentos rapidos e descoordenados,
principalmente da face, maos e pés. Muitas vezes ocorre de maneira isolada, quer seja
por ndo ser acompanhada de outras manifestacdes maiores, quer por surgir apds um
periodo latente de varios meses. O diagndstico é clinico e os doentes devem receber
tratamento profilatico para a prevencdo de crises recorrentes (Kasper et al., 2005 &
Fuster et al., 2003). Estas alteracbes tendem a desaparecer durante o sono, sdo
parcialmente suprimidas com sedacdo e a maioria dos pacientes recuperam em cerca

de 6 meses (Lutwick & Ravishankar 2006).

O eritema marginado é uma manifestacdo incomum, caracterizado por lesGes
maculares evanescentes, que se distribuem pela pele num padrdo serpiginoso,
predominantemente na zona central do corpo e extremidades proximais dos
membros, poupando a face. Tém a tendéncia a alastrar pela margem enquanto vao
melhorando na zona central. Estas lesGes podem desaparecer em minutos ou horas

(Fuster et al., 2003).

Os nédulos subcutaneos frequentemente estdo associados a formas graves de
cardite. Raramente surgem como uma manifestacdao isolada da FR. S3o lesdes
subcutaneas redondas, firmes, indolores e mdveis a palpacgdo, variando de 0,5 a 2 cm
(Fuster et al.,, 2003). Normalmente estdo localizados nas superficies dsseas e
tendinosas, como nos cotovelos, joelhos, punhos e tenddao de Aquiles, persistindo
cerca de 1 a2 semanas.

Os critérios menores sao inespecificos e podem estar presentes nas mais

variadas situagdes clinicas, sendo que os individuos com um primeiro episédio de FRA
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tém maior probabilidade de novos episddios, muitas vezes com manifestagdes clinicas

subtis (Carapetis et al., 2005a).

Apesar dos critérios de Jones ndo contemplarem o uso de ecocardiografia, os
critérios da WHO reconhecem a sua utilidade no diagndstico de cardite reumatica na
presenca de uma auscultacdo cardiaca anormal ou em pacientes com poliartrite e
manifestacdes menores equivocas, sem no entanto existir uma sugestao por parte da

WHO de incluir o ecocardiograma nos critérios de Jones (Carapetis et al., 2005a).

Em 2007, Marijon et al. avaliaram a utilidade do uso de ecocardiografia no
diagndstico de FR, e concluiram que esta técnica auxiliar de diagndstico detectava 10
vezes mais casos do que comparado apenas com as manifestacdes clinicas. A limitacao
encontrada reside no facto de que esta tecnologia ndo estd disponivel para todas as
populacdes de maneira equitativa, devendo no entanto o seu uso ser considerado nos

casos em que é possivel realiza-la.

O diagndstico diferencial de FRA deve ter em atengcdo doengas com
manifestacdes clinicas semelhantes, nomeadamente artrite séptica, osteomielite,
doencas do tecido conjuntivo e outras doencgas autoimunes, doenca de Lyme, anemia
falciforme, endocardite infecciosa, leucemias e linfoma. Convém nao esquecer muitas
outras patologias que apesar de ndao terem manifestagdes clinicas tao semelhantes
também podem interferir no diagndstico, como por exemplo doencas cardiacas

congénitas, intoxicacdo por farmacos, encefalite, entre outros (Carapetis et al., 2005a).
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Capitulo 1.2.5 - Tratamento e prevencao da FR

A melhor maneira de realizar profilaxia primaria implica duas situagdes:
primeiro as medidas de saude publica com o objectivo de diminuir a pobreza e
melhorar as condicdes de acesso aos servicos de saude, e em segundo o tratamento da
faringite por estreptococos do grupo A com antibioterapia instituida nos primeiros 9
dias (Robertson et al., 2004 & Carapetis et al., 2005a). Os principais antibidticos usados

estdo resumidos na llustracdo 5.

Dose Frequency Duration

Primary prophylaxis (treatment of group A streptococcal pharyngitis)

Benzathine penicillin G 1.2 million units intramuscularly — Single dose Single dose
(600 000 units if badyweight
<27 k)

Phenaxymethylpenicillin {penicillin V) or amoxicillin -~ Children: 250 mg orally Two to three times daily 10 days

Adolescents and adults:
500 mg orally

First generation cephalosporins or erythromycin Orally: dose varies with drug Varies with agent 10 days

(only if allergic to penicillin®) and formulation and formulation

Secondary prophylaxis (long-term preventive therapy in patients with a history of ARF or RHD)

Benzathine penicillin G 1.2 million units intramuscularly — Every 3-4 weeks 5 years since last episode or age 18 years (whichever
(600 000 units if bodyweight is longer) 10 years since last episode or age 25 years
<20kg) (whichever is longer) if mild or healed carditis

Lifelong if more severe carditis or valve surgeryt

Phenaxymethylpenicillin (penicillin ) 250 mg erally Twice daily

Erythromycin 250 mg orally Twice daily

=small proportion of patients with penidillin allergy also allergic to cephalosporin. Erythromycin should not be used in regions with high rates of group A streptococcus macrolide
resistance. TWHO recommendation.? See text for discussion of alternatives,

llustragdo 5 - Antibioterapia recomendada para profilaxia primaria e secundaria da Febre Reumatica Aguda.
In Carapetis, J.R., MacDonald, M., Wilson, N.J 20053, 'Acute Rheumatic Fever', The Lancet, vol 366,

pp. 155-168.

O tratamento com penicilina oral por 10 dias parece erradicar a infecgao
respiratdria superior, mas ndo existem dados que afirmem a eficdcia deste tratamento
na prevengao de FR. O mesmo acontece com as cefalosporinas e macrélidos. Dai que

actualmente se considere preferivel o tratamento com penicilina intramuscular (Cilliers

2006).
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A prevencdo secundaria é a maneira mais eficaz de prevenir a longo prazo a
evolugdao para doenga cardiaca reumatica, pois visa a prevengao de episédios
recorrentes de FRA. O tratamento de escolha neste caso também é a penicilina,
podendo ser administrada uma dose a cada 3 ou 4 semanas (é preferivel usar um
intervalo de 3 semanas nos doentes com lesdes cardiacas mais extensas). A duracdo do
tratamento é de: (a) 5 anos apds o ultimo episddio de FR ou até aos 18 anos de idade
no caso de ndo se ter identificado cardite; (b) 10 anos em individuos com insuficiéncia
mitral moderada ou até aos 25 anos de idade e (c) durante toda a vida nos casos em
gue a afectacdo das valvulas é severa e ap0s cirurgia cardiaca (Cilliers 2006).

Sdo vdarios os estudos que se debrugcaram sobre a actuacdo de certos
medicamentos como por exemplo a aspirina e os glicocorticdides, no entanto ndo ha
actualmente evidéncias cientificas que comprovem o seu beneficio a longo prazo nas
complicagcdes da FRA. Estes farmacos sao frequentemente usados na fase aguda da
FRA, verificando-se beneficios na redugdo do processo inflamatério, principalmente

com diminuicdo da febre (Carapetis et al., 2005a & Cilliers 2006).

O repouso no leito é aconselhado apenas durante a fase inicial da doenca,
devendo ser desencorajado apds se observar uma melhoria clinica, e o tratamento
cirdrgico ndo estd indicado nos casos de FRA, mas apenas numa fase posterior se

houver afectacdo das valvulas cardiacas.
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Capitulo 1.2.6 — Progndstico da FR

O progndstico da FR tem vindo a melhorar progressivamente, principalmente
devido ao uso de antibioterapia na prevencdo de recorréncias. No entanto, quanto
maior for o envolvimento cardiaco durante a fase aguda, pior sera o progndstico a
longo prazo, nomeadamente nos individuos com insuficiéncia cardiaca congestiva (ICC)
ou pericardite que tém uma probabilidade de 70% de desenvolverem problemas
cardiacos em 10 anos (Lutwick & Ravishankar 2006). Além da gravidade da cardite
inicial, quanto maior for o nimero de recorréncias de FR e quanto mais baixo o nivel

socioecondmico, pior é o progndstico (Meira et al., 2005).

Capitulo 1.3 - Fisiopatologia da estenose mitral.

A area normal do orificio da vélvula mitral varia entre 4 a 6 cm®. A estenose
deste orificio vai desencadear uma tentativa de compensacao por parte do organismo
humano com um aumento do gradiente de pressdo entre a AE e o VE (Kasper et al.,

2005).

llustragdo 6 - Representagdo esquematica da
valvula mitral estenosada. Modificada de ‘Mitral
stenosis 2007’ - University of Pittsburgh Medical
Center [online].

Normal mitral Stenosed mitral
valve valve

Uma elevacdo do débito cardiaco decorrente do aumento das necessidades

organicas (exercicio fisico, gravidez, tireotoxicose) e o encurtamento da didstole nas
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patologias que cursam com alteracbes do ritmo cardiaco, originam também um
aumento do gradiente AE-VE e da pressdo da AE (Fuster et al., 2003).

Quando a area é inferior a 2cm” os pacientes podem estar assintomaticos em
repouso, mas quando realizam exercicio fisico, ainda que moderado, ocorre um
aumento compensatdrio do gradiente transvalvular, mas que a certa altura poderd
causar dispneia de esforco (Kasper et al., 2005). A EM “critica” caracteriza-se por um
orificio valvular inferior a 1 cm?, sendo que neste caso é necessaria uma pressio na AE
de cerca de 25 mmHg para manter um débito cardiaco normal (Fuster et al., 2003 &
McPhee et al., 2008).

A American Heart Association® publicou em 2006 uma revisdo sobre a evolucao
dos pacientes com doenca valvular cardiaca, onde também estabelece uma
classificacdo da severidade da EM baseando-se em multiplas varidveis hemodinamicas,
nomeadamente o gradiente mitral, a pressao sistélica arterial pulmonar e a area
valvular, tal como estd representado na llustracdo 7 (Bonow et al., 2006).

Mitral Stenosis

Mild Moderate Severe
Mean gradient (mm Hg)* Less than 5 5-10 Greater than 10
Pulmonary artery systolic pressure Less than 30 30-50 Greater than 50
(mm Hg)
Valve area (cm®) Greater than 1.5 1.0-15 Less than 1.0

llustragdo 7- Classificagdo da Severidade da Estenose Mitral em Adultos (Baseado nas "ACC/AHA 2006
Guidelines for the Management of Patients With Valvular Heart Disease").

A dilatacdo cada vez mais acentuada da AE associada a um certo grau de
hipertrofia predispde a ocorréncia de duas complica¢Ges: fibrilhacdo auricular (FA) e
formacdo de trombos. Estes ultimos ocorrem pela prépria calcificagdo da valvula ou,
mais frequentemente, pela dilatacdo da AE associada a FA com consequente

embolizacdo arterial (Fuster et al., 2003 & Kasper et al., 2005). Actualmente sabe-se
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que o apéndice auricular esquerdo também tem um papel importante na
trombogénese. No ano de 2000, Goldsmith et al. debrucaram-se as alteracdes
endocdrdicas em pacientes com doencas da vdlvula mitral e concluiram que as
alteracdes possivelmente trombogénicas sdao mais comuns no apéndice auricular
esquerdo, principalmente no caso de EM associada a FA.

Esta elevacdo da pressdao na AE conduz a um aumento da pressdo venosa
pulmonar, pressdo arterial pulmonar e da resisténcia vascular pulmonar (Carabello
2005). As causas desta hipertensdo pulmonar (HTP) estdo relacionadas com a
transmissdo retrograda da pressao na AE, condicionando o aparecimento de constricao
arteriolar pulmonar, cefalizacdo da distribuicdo do leito vascular pulmonar e edema
intersticial, entre outras alteragGes (Kasper et al., 2005).

Com o aumento da HTP venosa ocorre também o aumento da HTP arterial,
condicionando uma elevagao da pressao sistélica do VD com consequente hipertrofia
do ventriculo, dilatacdo e insuficiéncia da valvula tricuspide (IT). Quando surge a IT
ocorre uma diminuicdo da pressdao pulmonar, mas infelizmente associada a uma
hipertensao venosa sistémica.

Pode ocorrer ruptura das cordas tendineas com a progressdo da EM, associada
a maior probabilidade de endocardite infecciosa, deterioracdo aguda e intervencao
cirargica precoce (Kaymaz et al., 2005).

Na EM pura, a pressao diastdlica final do VE e a fungdo sistdlica sdo normais,
mas quando estd associada a outras situacdes, como por exemplo insuficiéncia mitral
(IM), podem ocorrer alteracdes muito mais acentuadas no funcionamento do VE

(Fuster et al., 2003).
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Capitulo 1.4 — Sintomatologia

A EM ¢é uma doenga continua, progressiva, com uma etapa inicial de
desenvolvimento lenta, seguida de uma fase de aceleracdo progressiva com
incapacidade cada vez maior.

Actualmente a idade de aparecimento da sintomatologia varia muito entre
regioes, sendo que nos paises em desenvolvimento surge por volta dos 30 a 40 anos
de idade, podendo mesmo surgir tao cedo como aos 20 anos de idade. Esta idade tao
precoce provavelmente surge como consequéncia do maior nimero de episédios de
cardite reumdtica, uma vez que nestes paises a actuagdo preventiva tem uma menor
implementacdo (Yuko-Jowi, C. & Bakari M., 2005). Inversamente, e de acordo com as
Guidelines de 2006 da ACC/AHA, no Norte dos EUA e na Europa a idade média de
apresentacdo surge por volta da 52 a 62 década de vida (Bonow et al., 2006). No
entanto, mesmo nestas regides podem existir algumas areas geograficas em que a
idade média ocorre mais cedo.

De seguida surge um periodo de desenvolvimento relativamente rapido com
grande incapacidade cerca de 10 anos depois (Bonow et al., 2006). Esse declinio
sintomatico acentua-se fortemente com a progressao para HTP severa.

As diferengas encontradas nas varias faixas etdrias foram demonstradas num
estudo realizado em 2005 pela Universidade de Nairobi no Kenia, com base nas
caracteristicas ecocardiograficas dos pacientes. Concluiram que a doenca cardiaca
reumatica na idade pediatrica frequentemente apresentava-se como insuficiéncia
mitral (IM) isolada ou associada a insuficiéncia adrtica (lA), e a calcificacdo valvular era

rara nesta situagao.
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Os principais sintomas da EM sdo a dispneia de esfor¢o e o cansago facil,
limitando a capacidade de realizar as actividades diarias. Inicialmente, e enquanto o
paciente estd em repouso, o gradiente auriculoventricular (AV) é baixo e o paciente
permanece assintomatico. Como consequéncia do aumento da actividade cardiaca
surge uma elevacdo da pressdao na AE, condicionando uma dispneia para esforcos
progressivamente menores (Fuster et al., 2003). E essencial avaliar as limitagdes
funcionais, como demonstrado na llustracdo 8. Quando a obstrucdo avanca, os
pacientes comecam a queixar-se de dispneia paroxistica nocturna e/ou ortopneia
devido a redistribuicdo de sangue no térax quando se adopta a posicdo de decubito

dorsal (Fuster et al., 2003).

Classificag3o funcional da New York Heart Association

Classe |

Nenhuma limitacdo & actividade fisica

Sem sintomas aos esforcos comuns
Classe Il

Limitacdo discreta da actividade fisica

As actividades comuns desencadeiam sintomas
Classe lll

Limitacdo intensa da actividade fisica

Actividades menos comuns que as intensas podem desencadear sintomas

Assintomético em repouso llustragdo 8 - Classificagdo funcional da New
Classe IV York Heart Association (NYHA). Modificado
de ‘The Criteria Committee of the New York

Incapaz de executar qualquer actividade fisica sem desconforto s e, .
Heart Association’ (Fauci et al., 2008).

Sintomatico em repouso

Pode ocorrer sintomatologia de dor toracica aguda decorrente da isquémia

cardiaca, da aterosclerose coronaria concomitante ou embolismo cardiaco.

A EM pura ou associada a IM é a forma mais comum de doencga valvular
associada a arritmias, sendo que a fibrilhacdo auricular (FA) é a complicacdo mais

frequente da EM. A incidéncia de FA aumenta de uma maneira muito acentuada em
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pacientes com mais de 60 anos, mesmo sem outros factores de risco (Ucer et al.,
2008). Esta pode ocorrer com uma frequéncia episédica, em que o paciente manifesta
qgueixas de palpitaces, dispneia paroxistica, taquicardia ou até mesmo episddios de

sincope, ou ocorrer como uma arritmia persistente (Horstkotte 1992).

MVA, Gradient,
Severity cm? mm Hg PAP Symptoms Signs Therapy
Mild =18 2-4 Normal Usually absent 5:-05 =120 ms; normal Py IE prophylaxis
Moderate 1.2-1.6 4-9 Normal Class Il S2-08 100120 ms; normal Pz IE prophylaxis; diuretics
Moderate to severe 1.0-.2 1015 Mild pulmonary HTN Class 11l 55-08 80100 ms; P; increase IE prophylaxis;
BMV if applicable or surgery
if more than mild Sx
Severe =1.0 =15 Mild to severe Class -V S:-05 <80 ms; Py increase; IE prophylaxis; BMV ar surgery
pulmaonary HTN RV Iift Sx if R heart fails

MVA indicates mitral valve area; PAP, pulmonary artery pressure; 05, opening snap; IE, infective endocarditis; HTN, hypertension; Sx, symptoms; and RV, right

ventricular.

llustragdao 9 - Graus de severidade da Estenose Mitral. Retirado de Carabello, B.A. 2005, ‘Modern Management of
Mitral Stenosis’, Circulation; vol. 112, pp. 432-437

Ucer et al. (2008) demonstraram que mesmo os pacientes que aparentemente
estdo num ritmo sinusal podem desenvolver taquiarritmias episddicas (1 em cada 2
casos de ritmo sinusal), sendo que esta informagdo tem implicagdes importantes em
relacdo ao tratamento clinico nestes pacientes. A EM associada a FA é uma condicao
clinica com grande risco de tromboembolismo sistémico, e consequentemente com
maior risco de morbilidade e mortalidade (Selcuk et al., 2007). Os maiores preditivos
de tromboembolismo nestes doentes sdo: FA, tromboembolismo prévio e presenca de
contraste espontdneo na AE (Vahanian 2008). A embolizacdo sistémica pode
condicionar acidentes vasculares cerebrais, enfarte agudo do miocardio, amaurose
fugaz, isquémia mesentérica, isquémia dos membros, entre outras situacdes (Liu &

Sinert 2006).
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A endocardite infecciosa é uma complicacdo rara da EM (Fuster et al., 2003 &

Kasper et al., 2005).

A hipertensao venosa pulmonar pode resultar na ruptura de anastomoses entre
as veias brénquicas, condicionando o aparecimento de hemoptises. Estas sdo
manifestacbes comuns da doenca cardiaca reumatica que costumam ser bem
toleradas, sendo que as hemorragias pulmonares massivas mortais sdo extremamente
raras e imprevisiveis (Fauci et al., 2008 & Hodes 1992). Quando ocorre compressdo do
nervo laringeo recorrente ou dos bronquios devido ao alargamento da AE, o paciente
manifesta rouquiddo (Sindrome de Ortner) ou tosse persistente, respectivamente (Liu
& Sinert 2006). Além disso, uma maior transudacdo de liquido dos capilares
pulmonares para o intersticio e os alvéolos induz uma redugao dos seguintes
parametros: capacidade vital, capacidade pulmonar total, capacidade inspiratoria
maxima, captacdo de oxigénio por unidade de ventilacdo e capacidade de difusdo,
resultando numa maior dificuldade em executar as actividades do dia-a-dia. Bronquite,
broncopneumonia e pneumonia lobar podem surgir principalmente no seguimento de

uma EM ndo tratada (Fauci et al., 2008).

Capitulo 1.5 - Exame fisico

Alguns pacientes podem permanecer sem sinais ou sintomas apesar de
possuirem pressoes da AE bastante elevadas. A pressao arterial sistémica pode estar

normal ou diminuida, e numa fase avancada da doenca pode ocorrer hipotensao
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arterial devido ao débito cardiaco diminuido. Estas alteracbes do débito cardiaco

|II

originam um rubor malar caracteristicamente designado de facies “mitra

Os sinais indicativos do aumento do VD, como por exemplo a palpagdo de um
impulso no bordo esternal esquerdo, surgem a partir do momento em que existe HTP.
Pode palpar-se um frémito diastélico no apice cardiaco, que sobressai quando o

doente é colocado em decubito lateral esquerdo (Carabello 2005).

Sdo 3 os achados auscultatérios caracteristicos da EM: hiperfonese do 12 som
cardiaco (S:1), ruido de abertura e o rodado diastélico mitral (Brunicardi et al., 2005).
Na EM leve o S; pode apresentar-se hiperfonético, ja que nesta fase a valvula mitral
ainda permanece flexivel e aberta no inicio da contracgdao isovolumétrica, em
consequéncia da elevagdo da pressdao da AE (Kasper et al., 2005). Posteriormente o S;
pode ser mais suave, ja que a valvula ndo consegue abrir nem fechar. O componente
pulmonar do segundo som cardiaco (S,) terd uma intensidade maior se coexistir HTP
(Carabello 2005).

Com a progressao da doenga o sopro mesodiastolico surge apds um ruido de
abertura. Este som é caracteristicamente breve e agudo decorrente da estenose da
valvula mitral. No caso de ser uma estenose tricuspide (ET) o som ocorre numa fase
posterior, comparativamente ao som da valvula mitral. Quanto mais avancado é o grau
da EM, maior é a pressdo da AE e a valvula abre mais rapidamente. Quando este
espaco de tempo é inferior a 0,08 segundos geralmente indica estenose severa

(Carabello 2005).

O rodado tipico da EM localiza-se no apice cardiaco, preferencialmente durante

a expiracdo e com o doente em decubito lateral esquerdo (Fauci et al., 2008). O
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rodado diastdlico apical segue-se ao ruido de abertura e pode ser caracterizado por
uma acentuacao pré-sistélica se o doente estiver em ritmo sinusal. Um murmurio
diastélico, aspirativo, agudo e em decrescendo — Sopro de Graham Steel - pode ser
audivel na base cardiaca. A presenca de FA pode obscurecer os achados fisicos

(Carabello 2005).

Quando surge um sopro pansistolico com propagagdo para a zona axilar

normalmente ¢é indicativo de insuficiéncia mitral associada (Brunicardi et al., 2006).

Pacientes com faléncia cardiaca direita podem apresentar distensdo venosa

jugular, hepatomegalia, ascite, derrame pleural ou edema maleolar.

Capitulo 1.6 - Exames complementares de diagndstico

Capitulo 1.6.1 - Abordagens diagnodsticas nao-invasivas: ECG,
telerradiografia, ecocardiograma, TC e RM.

O electrocardiograma (ECG) pode apresentar-se com um ritmo sinusal ou FA.
Quando o ritmo é sinusal, € comum existir um aumento da AE, com uma onda P
alargada nas derivacdes dos membros e bifdsicas em V1, com componente negativo
predominante. A hipertrofia do VE raramente estd presente, excepto no caso de
afectacdo de multiplas valvulas. A presenca de HTP leva ao aparecimento de uma
hipertrofia do VD com possivel desvio do eixo para a direita (Fuster et al., 2003 &
Kasper et al., 2005). A FA é a complicacdo mais frequente da EM, quer na sua forma

pura quer associada a IM.
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Na telerradiografia do torax em posicdo pdstero-anterior a silhueta cardiaca
normalmente ndao mostra cardiomegalia, mas sim uma rectificagao dos limites do lado
esquerdo. Isto ocorre devido ao alargamento da AE, associado a uma dilatacdo das
veias pulmonares do lobo superior e deslocamento posterior do eséfago (visualizado
na telerradiografia lateral) por aumento da pressdo na AE (Fuster et al., 2003 & Kasper
et al., 2005). Uma outra caracteristica que poderd estar presente é o alargamento da
silhueta do apéndice auricular esquerdo, no entanto esse alargamento pode ser
mascarado pelo aumento ou rotacdo da silhueta cardiaca. Quando no lugar da
convexidade esperada se identificar uma concavidade, ponderar a hipdtese de o
apéndice auricular ter sido laqueado numa valvotomia prévia (Somerville & Chambers,
1964; Yale 2004). A silhueta do VE frequentemente é normal, e a do VD pode estar
alargada no caso de HTP. Com a evolugdo da doenga podem existir evidéncias nos
campos pulmonares de um aumento da pressdao venosa pulmonar, com redistribuicdo
da corrente sanguinea para os lobos mais superiores. Quando ha acumulagdo de
fluidos nos septos interlobulares observam-se umas imagens finas, densas, opacas e
horizontais nos campos pulmonares inferiores estendendo-se até a pleura: Linhas B de
Kerley. Quando esta acumulagdo ocorre essencialmente a um nivel perivascular ou
peribronquial designam-se de linhas A de Kerley. Estas alteragdes ndo sao especificas
da EM, mas estdo associadas a todas as situacdes que cursam com um aumento da
pressdao da AE. Ocasionalmente pode identificar-se calcificacdo da vélvula mitral. Ao
observar-se um VE normal, com alargamento da AE e congestdo venosa pulmonar

deve ponderar-se sempre a hipdtese de EM (Kasper et al., 2005).
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O ecocardiograma é o método complementar de diagndstico mais util para a
avaliagdo da EM, pois € um exame ndo invasivo e com elevada sensibilidade e
especificidade (Fuster et al.,, 2003). Existem varias modalidades ecocardiograficas,
nomeadamente: modo M; Doppler continuo, pulsatil e a cores; modo bidimensional e
mais recentemente modo tridimensional. Estes permitem avaliar varios parametros
como o gradiente transvalvular, o tamanho da abertura mitral, a presenca e gravidade
da IM, o tamanho das camaras cardiacas, a extensdo da restricdo das cuspides, assim
como a espessura e o grau de distor¢cdo das mesmas. Permite ainda estimar a funcao
do VE e a pressao arterial pulmonar, assim como avaliar uma possivel adequacdo

anatémica para a realizacdo de valvuloplastia mitral com baldo (Kasper et al., 2005).

Na EM os folhetos da valvula encontram-se espessados, apresentando
hiperintensidades com cone de sombra posterior reflectindo as calcificacdes
presentes, assim como um encurtamento das cordas tendineas, um alargamento da AE
e movimento em paralelo do folheto anterior e posterior da valvula devido a fusdo das
comissuras (Fuster et al., 2003). O espessamento dos folhetos e o encurtamento das

cordas tendineas condicionam um orificio em forma de “boca de peixe”.

Para se proceder a medicdo da area mitral, é essencial identificar o corte com
uma menor darea seccionada para evitar erros de medicdo (Fuster et al.,, 2003).
Conforme a medicdo da area valvular seja superior a 1,5 cm?, entre 1 e 1,5 cm? ou
inferior a 1 cm?, assim serd a classificacdo da EM em leve, moderada ou severa,
respectivamente (llustracdo 7). Carabello em 2005 (llustracdo 9) fez uma distingdo
ligeiramente diferente, uma vez que considera uma estenose leve quando a drea é

superior a 1,8 cmz, e diferencia entre estenose moderada (entre 1,2 a 1,6 cmz),
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estenose moderadamente severa (1,0 a 1,2 cm?), e severa guando a area mitral é

inferior a 1 cm>.

Existe um indice de classificacdo ecocardiografica — Classificacdo de Wilkins
(também designado de MES: mean echocardiographic score) — baseado em quatro
parametros: calcificacdo valvular, mobilidade dos folhetos, espessamento dos folhetos
e afectacdo ou ndo do aparelho subvalvular (Bonow et al., 2006). Cada um destes itens
é graduado de 1 (envolvimento leve) a 4 pontos (envolvimento severo). Apesar da
viabilidade progndstica ser limitada, quando o resultado é inferior a 12 pontos, e
principalmente quando é igual ou inferior a 8, o resultado da valvuloplastia por baldo é
mais satisfatorio e envolve menos riscos, nomeadamente menor risco de reestenose e

maior numero de anos livres de doenga (Fawzy et al., 2007a).

O movimento anormal da vdlvula pulmonar e alargamento do VD sao
consistentes com HTP significativa. Apesar de ser incomum a ocorréncia de calcificagao
extensa da parede da AE e do aparelho valvular, a ecocardiografia permite identificar
estas alteracOes caso estejam presentes, condicionando assim uma abordagem

cirurgica modificada (Vijayvergiva et al., 2006).

A forma da valvula também tem as suas implica¢des, que sobressairam com o
advento da ecocardiografia a trés dimensdes (possibilidade de gerar “cortes” de
qualquer seccao pretendida, independentemente da janela ecografica fisicamente
ditada). Esta técnica permite uma medicdo mais precisa do orificio valvular (quando
comparada com a forma bidimensional e pelo cateterismo cardiaco), e é de grande
auxilio antes e depois da valvuloplastia mitral percutdnea (Agustin et al.,, 2007 &

Mohammed et al., 2007).
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220 A medicdo da drea da valvula

MVA 2) =
(em®) Pressure halftime (ms)

Equagdo 1 - Formula para determinar a area mitral (MVA) em
cm” utilizando o tempo de semi-pressdo. 220 é uma constante
empirica.

mitral através da planimetria é

considerada o “gold standart”, mas
para isso é necessario muita experiéncia por parte de quem realiza o exame, isto
porque ocasionalmente é dificil identificar uma boa janela para se efectuar a medicao.
Nestes casos é de grande utilidade o Tempo de Semi-Pressdao (PHT) com base no
ecodoppler (Equacgdo 1), que é um método simples e muito utilizado para avaliar a area
da valvula. Contudo, deve-se ter cautela com doentes com idade superior ou igual a 65
anos (Abascal et al., 1996) ou com FA, assim como apds o tratamento cirurgico da

valvula mitral, pois os dados ndo sdo tdo exactos como na planimetria.

e

[em/s]
(R R SR S S Ty - L R e e g A |
! ) |

4 2 - l._ _5‘0 ~ s . g
5 & = : : llustragdo 10 - Estenose da valvula mitral. Modificado

de GE Healthcare 2007, Logigbook XP — The Picture of
the diagnostic confidence in ultrasound

Isto ocorre porque quando o THP é inferior a 130 milissegundos (na fase pds-
cirdrgica) estd associada com uma boa abertura valvular (com elevada especificidade e

valor preditivo positivo) contrariamente a quando o valor é superior a 130
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milissegundos em que as conclusdes devem ser mais cautelosas. (Messika-Zeitoun et
al., 2005). Actualmente a eficdcia e exactiddo da PHT sé foi estabelecida em séries com

uma populacdo relativamente pequena (Osterne et al., 2006).

Um outro parametro ecocardiografico muito valorizado é o grau de mobilidade
do corpo do folheto anterior da vdlvula mitral, para saber se é exequivel a realizacdo

de uma comissurotomia ou uma plastia.

Valocik et al.,, (2007) estudaram dois novos indices quantitativos para a
avaliacdo da estenose mitral. O primeiro baseia-se no “doming volume” da valvula
mitral — volume que ocupa a regido entre os folhetos da vdlvula mitral e o plano de
corte que passa pelo annulus — e o segundo indice diz respeito ao volume da valvula
mitral propriamente dita. Constataram que pacientes com valvulas mais méveis e com
uma geometria cénica tém mais probabilidade de permanecerem num ritmo sinusal, e
que a FA esta mais associada a pacientes com valvulas imdveis e geometria plana.

Actualmente a utilidade destes indices ainda é muito controversa.

Quando a ecocardiografia transtoracica (ETT) ndo é satisfatéria, pode-se usar a
ecocardiografia transesofagica (ETE). Esta deve ser realizado a todos os doentes com
FA, antecedentes de tromboembolismo, visualizagdo inadequada da AE na ETT (ex.
obesidade), ou quando ndo se consegue identificar correctamente a morfologia da
valvula mitral na ETT. Fawzy et al. (2007a) e Fauci et al. (2008) ndo recomendam a ETE
de uma maneira rotineira a todos os pacientes com EM, excepto se surgirem as

situacOes anteriormente descritas.
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Pode acontecer que alguns doentes manifestem sintomas muito limitantes,
mas que apds o exame fisico e o ecodoppler suscitem algumas dividas acerca da
indicagao para tratamento correctivo da estenose. De acordo com as directrizes de
2006 da ACC/AHA, nesses casos € aconselhdvel realizar um ecocardiograma de stress
(fisico ou induzido pela dobutamina) para assim avaliar a necessidade ou nao de
intervencdo cirdrgica. No caso de pacientes que durante o teste revelem aumento da
PSAP (superior a 60 mmHg), elevacdo do gradiente transmitral médio (superior a 15
mmHg) ou elevac¢do da pressdo em cunha da artéria pulmonar (superior a 25 mmHg), é
denunciativo da necessidade de tratar a EM. Quando estas alteracdes ndo ocorrem, a
probabilidade de se obter algum beneficio com a cirurgia para tratamento da EM é

baixa (Bonow et al., 2006 & Pellikka et al., 2007).

No ano de 2005 foi realizado, por Djavidani et al., um estudo com o objectivo
de avaliar a potencialidade da ressonancia magnética (RM) na determinacdo da area
mitral. Constatou-se que a RM permitia a planimetria ndao-invasiva da area valvular
mitral com uma boa qualidade de imagem, fornecendo informagdes adicionais sobre a
estrutura e fungdo valvular. Constatou-se também que a RM tende a sobrestimar
ligeiramente e de uma maneira sistematica a area mitral, quando comparada com os
valores proporcionados pela ecocardiografia e cateterizacdo cardiaca. Nao esquecer
contudo que individuos com pacemakers ou cardiodesfibrilhadores implantaveis nao
sdo bons candidatos para realizar a RM. Contudo, sdo necessarios mais estudos para
avaliar os beneficios desta técnica em relacdo com a ETT e ETE, que sdo exames mais

acessiveis e com as vantagens anteriormente descritas.
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A area da valvula mitral determinada por tomografia computadorizada (TC)
“Multislice” também se correlaciona com as determinagdes realizadas por

ecocardiografia (Rahimtoola 2008).

Em 2007, na Universidade de Istambul, concluiu-se um estudo que tinha por
objectivo determinar se o ecodoppler tecidual com aceleracdo miocardica poderia ser
utilizado para a detecgdo de disfungdo sistélica do ventriculo direito (avaliando a
contracgdo isovolumétrica do annulus lateral tricuspide), em pacientes com EM mas
sem sinais de congestdo venosa sistémica. Constatou-se que efectivamente este
método pode ser usado como técnica adjuvante, fiavel e ndo-invasiva, com o intuito de
identificar antecipadamente a disfuncdo do VD em rela¢do ao inicio de sintomatologia

(Tayyareci et al., 2008).

Pelo que foi anteriormente enumerado, e a titulo de resumo, a ecocardiografia

é considerada actualmente como sendo “o0” exame fulcral na avaliagdo da EM.

Capitulo 1.6.2 - Abordagens diagndsticas invasivas: cateterizacao
cardiaca e angiografia.

Uma correcta histdria clinica, exame objectivo e a ecocardiografia providenciam
a maior parte da informacdo necessdria nos casos de EM. A cateterizacdo cardiaca é
usada como uma avaliacdo pré-operatodria, quando a decisdo de realizar a intervencao
cirargica ja foi estabelecida, frequentemente devido a discrepancias entre o exame
clinico e os dados ecocardiograficos. E um exame invasivo e envolve a inser¢do de
cateteres numa artéria (cateterizacdo esquerda) ou numa veia periférica (cateterizacdo
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direita) até ao coragdo, sob anestesia local. Pelo facto de ser um método caro e com
riscos associados, ndo se realiza em todas as situa¢des, dai que actualmente muitos
pacientes com cardiopatia congénita ou valvular sao submetidos a intervengdes
cirdrgicas apenas com base na clinica e exames nado-invasivos. Isto ocorre
principalmente quando sdo doentes jovens com apresentacdo tipica da doenca, exame

ecocardiografico compativel e baixa probabilidade de altera¢des coronarias.

Este exame permite a avaliagdo da presenga concomitante de outras
valvulopatias e de doengas corondrias (McPhee et al., 2008). A ventriculografia
esquerda permite calcular o volume do VE, a fraccdo de ejeccdo, avaliar
gualitativamente o movimento da parede cardiaca, e se for realizada numa projeccao
anterior obliqua permite ainda a avaliagdao das valvulas adrtica e mitral. O gradiente
transmitral é utilizado na medicdo da severidade da EM, considerando-se que
gradientes diastdlicos superiores a 5 mmHg sdo significativos, mas podem surgir
valores de 12-16 mmHg no caso de EM severa. Contudo, o calculo do gradiente
depende da frequéncia e do débito cardiaco, e esta técnica tém sido ultrapassada pela
ecocardiografia. A drea da vélvula mitral derivada da Férmula de Gorlin (Equagdo 2) é

mais fiavel, mas mesmo assim requer o conhecimento do débito cardiaco (Lo et al.,

2006).
Mitral valve area (cm?) Cardiac output (litres/minute)
(Gorlin formula) Opening time /beat x heart rate x “mean gradient (mm Hg) x 37-7

Equacio 2 - Area da valvula Mitral usando a Férmula de Gorlin. In ‘Chardiac Catheterization’ MEDICINE, vol. 34.

Pagina | 38



Estenose Mitral: revisdo bibliografica e andlise da casuistica do HSM.

Os dados fornecidos por este exame podem na maioria dos casos ser obtidos
por ETT, ETE ou RM, dispensando-se a ventriculografia principalmente em doentes em

que é aconselhdvel evitar o uso de material de contraste (Kasper et al., 2005).

Devido ao impacto negativo da coronariopatia ndo-tratada na sobrevivéncia a
curto e a longo prazo, é essencial identificar os doentes com provavel patologia
coronaria antes da intervencgdo cirdrgica. Assim sendo, pacientes sintomaticos e/ou
com disfuncdo do VE, a angiografia corondria pré-operatdria deve ser realizada em (1)
individuos do sexo masculino e com idade superior a 35 anos, (2) mulheres pré-
menopausa com idade superior a 35 anos com factores de risco coronario e (3)
mulheres pés-menopausa (Bonow et al., 2006).

Actualmente ponderam-se o0s possiveis beneficios desta técnica
comparativamente ao uso da angiografia corondria ndo-invasiva por tomografia
computadorizada (Multidetector Computed Tomography - MDCT). Em 2005 realizou-se
um estudo prospectivo utilizando estes dois métodos, para avaliar a presenca de
estenose coronaria significativa (superior ou igual a 50%) numa fase pré-operatdria de
doencas valvulares adquiridas severas. Concluiu-se que o MDCT tem um valor
preditivo negativo de 99% na deteccdo de estenose corondria severa numa populagdo
com risco médio de coronariopatia. A principal dificuldade encontrada foi na avaliacdo
de corondrias muito calcificadas e de segmentos distais, sendo necessario nesse caso
realizar a angiografia invasiva tradicional. Outras limitagdes recaiem sobre o facto de
necessitar uma frequéncia cardiaca ideal inferior a 60 bat/min, podendo no entanto
ser realizada com frequéncias até aos 100 bat/min sem alteragGes significativas (Zhang

et al., 2005), assim como pelo facto de uma grande percentagem da populacdo mais
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idosa sofrer de FA e faléncia renal, que representam contra-indicagdes a sua
realizagao. Todavia, sempre que a MDCT indicar sinais de coronariopatia significativa é
necessario realizar na mesma a angiografia corondria invasiva para uma visualizagdo

completa das corondrias (Reant et al., 2006).

As possiveis complicacées destes métodos invasivos envolvem complicagdes
maiores (hemorragia, EAM, AVC, arritmias e morte), que segundo Lo et al., (2006)
ocorrem em 0,25% dos doentes, e sdo mais comuns quando hd uma doenca cardiaca
avangada. As complicagdes menores tais como reacgdes vasovagais e urticaria ocorrem
a cerca de 5% dos doentes. Actualmente sdo muito pouco frequentes as complicacGes

mais graves como perfuragao cardiaca ou dissecgdo arterial (Kasper et al., 2005).

Capitulo 1.7 - Diagndstico diferencial

E essencial diferenciar a EM n3o sé de outras doencas valvulares, mas também
de outras doencas que apesar de ndo afectarem a valvula mitral directamente, alteram

a hemodinamica cardiaca e mimetizam a EM.

Uma patologia que frequentemente coexiste com a EM é a insuficiéncia adrtica
(IA). Cerca de dois tercos dos doentes com IA tém uma origem reumadtica, e cursam
com afectacdo de multiplas valvulas. Quando a insuficiéncia adrtica ocorre
isoladamente a origem reumatica é mais rara. Na |IA moderada o sopro é breve, mas
com a progressao da doenca este torna-se mais longo e mais audivel, culminado num

sopro holodiastdlico, mais perceptivel quando se ausculta com o diafragma do
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estetoscopio e o doente numa posicdo erecta, inclinado para a frente, com
manutencdo da expiracdo forcada (Kasper et al., 2005).

A insuficiéncia mitral (IM) é caracterizada por um sopro pansistdlico no apice
cardiaco com irradiagdo para a axila e um impulso do VE hiperdinamico. No ECG e
noutros exames complementares de diagndstico detectam-se altera¢cdes na AE, mas
contrariamente ao que ocorre na EM pura, também ha alargamento do VE.

A estenose tricuspide (ET) ocorre na maioria das vezes em associacdo com a
EM, mas pelo facto de coexistirem pode vir a mascarar alguns sinais e sintomas desta.
No entanto, o ruido de abertura da estenose tricuspide ocorre mais tardiamente na

diastole que no caso da EM.

Outras situagdes clinicas, tal como um mixoma auricular esquerdo, podem
mimetizar a EM por obstrugdao do fluxo (Nachimuthu et al., 2007). Neste caso os
pacientes exibem frequentemente sinais sugestivos de doenca sistémica como perda

de peso, febre, anemia, embolia sistémica e elevacdo das imunoglobulinas.

Apesar de ser um achado pouco frequente, é conveniente ponderar a
possibilidade de a doenca cardiaca reumatica coexistir com uma doenca cardiaca
congénita de apresentacdo tardia, sendo que neste caso o diagndstico é dificultado.
Isto ocorre com mais frequéncia em zonas onde o acompanhamento perinatal é

deficitario (Krishna et al., 2007).

A endocardite infecciosa com grandes vegetacdes e a Sindrome de
Lutembacher (defeito congénito do septo auricular associado a EM) também devem

ser ponderadas.
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E importante diferenciar a EM de outras possiveis causas de ICC e HTP. Apesar
de as hemoptises serem uma manifestagao relativamente comum da EM, devemos
considerar sempre outras origens (infecciosa, neoplasica, cardiovascular, vasculites,
entre outras) como sendo a causa deste sinal. Embora ocorra raramente, podem existir
massas pulmonares hilares e linfadenopatia mediastinal decorrentes da congestdo
pulmonar venosa e HTP, levantando muitas vezes a necessidade de excluir cancro do

pulmao (Lueder et al., 2007).

Capitulo 1.8 — Tratamento

Capitulo 1.8.1 — Tratamento clinico

A terapéutica a realizar para a prevencdo da febre reumatica ja foi discutida
anteriormente (Capitulo 1.2.5). No caso de pacientes que estejam em ritmo sinusal, a

terapéutica médica é relativamente limitada.

Todos os doentes com estenose mitral devem realizar profilaxia contra a
endocardite infecciosa em certos procedimentos que se sabem estar associados a

maior risco de bacteriémia.

Os diuréticos sdo Uteis para o tratamento de sintomas moderados.

As elevacbes da frequéncia cardiaca condicionam um comprometimento no
enchimento ventricular esquerdo com hipertensdo arterial abrupta e diminuicdo do

débito cardiaco. E essencial o controlo efectivo da frequéncia cardiaca,
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designadamente com beta-bloqueadores ou bloqueadores do canal de cdlcio. Se estas
terapéuticas forem ineficazes no controlo da frequéncia cardiaca e o paciente estiver

instavel hd indicacdo para cardioversdo eléctrica imediata.

A FA é uma entidade que frequentemente coexiste com a EM. Nestes casos é
aconselhdvel usar digitdlicos como a digoxina. Como estes doentes tém maior risco de
tromboembolismo, é mandatério a anticoagulacdo (Carabello 2005). Apesar de as
guidelines sofrerem alguma variagao de pais para pais, actualmente considera-se que
pacientes com FA permanente ou paroxistica, assim como doentes com ritmo sinusal
mas com grande risco de tromboembolismo (tromboembolismo prévio, identificacdo
de um trombo na AE ou ecocontraste espontineo no ETE) devem fazer uma
anticoagulagdao em que o INR (International Normalized Ratio) se situe entre 2 e 3
(Vahanian 2008). Com menor grau de evidéncia, mas mesmo assim a ponderar, sao os
casos de alargamento da AE superiores a 50mm. A anticoagulacdo vitalicia deve ser
administrada em todos os doentes com valvulas mecanicas, assim como em doentes
com proteses bioldgicas e outras indicagGes para anticoagulacdo, nomeadamente FA

ou estados de hipercoagulacao (Vahanian 2008 & Topaloglu et al., 2007).

Capitulo 1.8.2 - Tratamento mecanico

Uma vez que a EM implica uma obstrugao ao fluxo, o Unico tratamento eficaz é
o alivio mecanico desta obstrugao. Actualmente, sao considerados cinco diferentes

tipos de intervengdo para esse efeito: valvuloplastia mitral percutanea com cateter-
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baldo (BMV), comissurotomia mitral fechada ou aberta, valvoplastia mitral cirdrgica e

substituicdo valvular.

Segundo Carabello (2005), quanto mais avancada for a sintomatologia do
paciente, maiores sdo as vantagens que se obtém com o alivio mecanico da obstrucao,
comparativamente ao uso de terapéutica medicamentosa. Dai que seja aconselhdvel
submeter os doentes ao tratamento mecanico quando existe sintomatologia de grau
moderado ou severo, excepto quando coexiste HTP, uma vez que ndo se deve deixar

evoluir, independentemente da existéncia ou ndo de sintomas.

O ‘timing’ adequado para a realizacdo dos procedimentos depende nao sé das
limitacdes funcionais do paciente, mas também do tipo de intervencdo a que vai ser
submetido. Por exemplo, considerando um doente com uma classe funcional Il em que
se pondera realizar uma BMV, esta deve ser realizada numa fase mais precoce do que
no caso das intervencgdes cirurgicas, isto porque é um procedimento com uma taxa de
morbilidade e mortalidade muito baixa no caso de ser realizada em centros
especializados. Por outro lado, quando a vélvula mitral se apresenta muito calcificada
ou imével (mesmo que o doente se encontre numa classe funcional Il), e seja da
opinido do cirurgido que a comissurotomia mitral aberta e a BMV ndo sdao exequiveis,
deve-se atrasar a data da realizagdo da substituicdo da valvula mitral até que o doente
se encontre mais limitado funcionalmente (classe Ill), uma vez que este procedimento

tem mais riscos que a BMV. (Carabello 2005).
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Capitulo 1.8.2.1 - Valvuloplastia mitral com balao (BMV)

Esta técnica tem surgido como o tratamento de escolha para pacientes
seleccionados com EM moderada a severa, desde a sua introdugdao por Ynoue em
1984. Envolve a colocagdo de um cateter com um baldao na extremidade, quer por via
percutanea quer pela via retrograda. A insuflagao do baldo provoca uma abertura nos
folhetos valvulares fundidos, melhorando o movimento dos mesmos e aumentando a
area do orificio (Hasan-Ali et al., 2007). As contra-indicacbes relativas incluem a

presenca de trombos na AE e IM de grau IlI-IV/IV (Bonow et al., 2006).

Considera-se que o procedimento foi bem sucedido quando a area da valvula
mitral é superior a 1,5 cm?, com uma insuficiéncia mitral no maximo de grau
moderado. O aumento da area mitral melhora a mobilidade dos folhetos até ao valor
maximo de 1,5 cm?, a partir do qual qualquer aumento na drea n3o se reflecte em

alteracGes significativas da mobilidade dos folhetos (Hasan-Ali et al., 2007).

Como é que se avalia a indicagao ou nao de um doente ser submetido a este
tipo de intervengao? A classificagdo de Wilkins providencia um bom método para
avaliar a adequacdo da valvula mitral para BMV. Quando o resultado é inferior ou igual
a 8 (e caso haja insuficiéncia mitral, esta seja leve) os resultados com o procedimento
sdo 6ptimos. Todavia, como mesmo os doentes com valores mais altos podem alcancar
bons resultados, deve considerar-se BMV no caso de existirem comorbilidades sérias
ou situagOes cujo risco da intervencdo cirurgica seja muito elevado, ndo sendo
aconselhado a comissurotomia mitral aberta. Quando a classificacdo é superior a 8 e

estas complicacGes ndo existem deve privilegiar-se uma abordagem cirdrgica
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(Carabello 2005). Foi publicado um estudo em 2007, por Fawzy et al., que evidencia a
boa relagdo que existe entre a classificagdao de Wilkins e o progndstico, salientando a
morfologia da valvula mitral anteriormente ao procedimento como o melhor
parametro preditivo das melhorias apds a realizacdo do mesmo. Pode ocorrer um
certo grau de insuficiéncia mitral no pds-operatdrio (mais comum nos casos de elevada
pontuagado na classificagdo de Wilkins), no entanto é rara a ocorréncia de insuficiéncia

severa (Fawzy et al., 2007c).

A BMV envolve o uso de ETE ou ecocardiografia intracardiaca, ambas
consideradas seguras e efectivas, contudo a via transesofagica proporciona melhor
gualidade de imagem (Chiang et al., 2007). Antes da reparacdo mecanica da valvula
deve realizar-se um ETE em todos os pacientes com o objectivo de detectar trombos
na AE ou no apéndice auricular esquerdo. No caso de estes estarem presentes, adia-se
o procedimento para se iniciar terapia anticoagulante com varfarina com o objectivo
de obter um INR alvo = 3 durante 2 a 3 meses, repetindo-se estdo o exame, e caso ndo

se encontrem trombos pode realizar-se a BMV (Carabello 2005 & Vahanian 2008).

No estudo realizado por Fawzy et al. (2007a) em que se avaliaram os resultados
até 16,5 anos depois da BMV, numa populacdo de 518 pacientes, a taxa de reestenose
encontrada foi de 21%, sendo bastante menor no caso de doentes com uma
classificacdo de Wilkins baixa, que também esta associada a maior nimero de anos
livres de doenca. Em varios estudos os parametros preditivos de reestenose foram:
elevada classificacdo de Wilkins e drea da valvula mitral inferior a 1.8 cm?. Concluiram

também que imediatamente apds a BMV existe uma diminui¢cdo significativa do
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tamanho da AE, assim como da HTP, com continuacdo do decréscimo ao longo de 6 a

12 meses.

Esta técnica é igualmente util quer sejam adultos jovens ou individuos mais
adultos, sendo que o numero de anos livres de doenca ndo evidencia diferencgas
estatisticamente significativas entre estas duas faixas etarias. No caso de doentes mais
jovens, a BMV estd associada a melhores resultados imediatos e menos complicagdes

agudas (Gamra et al., 2003).

A BMV pode ser repetida no caso de existir reestenose, sendo aconselhavel
neste caso ponderar entre a BMV e a substituicdo da valvula mitral (Kim et al., 2006).
Também tem sido usada em casos seleccionados de doentes que ja possuem uma
protese bioldgica que entretanto degenera e se torna disfuncional, permitindo adiar
em alguns anos outra substituicdo valvular (Mangiafico et al., 2007).

No geral esta técnica é considerada segura e com altas taxas de sucesso,
devendo ser realizada em centros especializados, uma vez que os bons resultados
estdo correlacionados com a experiéncia dos operadores envolvidos (Bonow et al.,
2006).

Quando ocorrem complicacdes, estas surgem com a seguinte probabilidade:
morte (0-0,5%), AVC (0,5-1%), tamponamento cardiaco (0,7-1%), IM grave que requer
cirurgia (0,9-2%), IM de qualquer grau (15%), e defeitos do septo auricular detectado
por ecodoppler (20-22%) que frequentemente diminuem de tamanho e resolvem na
maioria dos pacientes (Fawzy 2007b). A BMV esta associada a menor morbilidade,
menor permanéncia hospitalar, menos custos e evita o desconforto que uma

intervencgdo cirurgica traz, além de outros problemas associados com a esternotomia.
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Comparativamente com a comissurotomia aberta, e apesar dos resultados
imediatos serem similares, a mortalidade é maior no caso desta ultima (2,97%

comparativamente a 0,5% da BMV) (Fawzy et al., 2007a).

Capitulo 1.8.2.2 — Comissurotomia mitral fechada

Por volta de 1940-1950 este procedimento cirdrgico era aceite como
tratamento cirdrgico da EM, quer por via transauricular ou transventricular. Esta é uma
técnica que nao necessita de circulagdo extracorpdrea, no entanto com o passar dos
anos e o aparecimento do bypass cardiopulmonar, foi sendo ultrapassada pela
comissurotomia mitral aberta e substituicdo da valvula mitral (porque permitem a
inspeccdo directa do aparelho valvular) assim como pela BMV. Contudo, em paises
menos desenvolvidos ainda é bastante utilizada, uma vez que tém mais dificuldades
em realizar os outros procedimentos descritos (Bonow et al., 2006).

No caso de gestantes com EM, e quando a terapéutica clinica optimizada ja nao
consegue controlar a sintomatologia, deve ponderar-se a realizacdo de BMV ou
comisssurotomia mitral fechada, uma vez que as outras hipdteses cirurgicas estdo
associadas a maior risco de abortamento ou parto prematuro. O procedimento deve
ser realizado apds a vigésima semana de gestacdo, privilegiando-se a BMV (Bonow et
al., 2006), e quando esta ndo pode ser realizada a comissurotomia fechada é uma

alternativa vélida (Galvdo & Grezzana, 2005).
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Capitulo 1.8.2.3 — Comissurotomia mitral aberta

Esta abordagem permite aliviar a obstrucdo, em pacientes que ndo sao
candidatos para realizar a BMV, como acontece quando a classificacdo de Wilkins é
alta ou coexistem outras comorbilidades. Requer circulagdo extracorpdrea,
contrariamente ao que acontece com a BMV. Deve privilegiar-se esta técnica em
detrimento da substituicdo da valvula mitral, uma vez que evita os riscos inerentes a
uma proétese, mecanica ou bioldgica, e a necessidade de anticoagulacdo em doentes
com ritmo sinusal (Carabello 2005). Quando coexiste IT severa também deve preferir-
se a comissurotomia aberta em vez da BMV. Em 2004, Akter et al. demonstraram que
cerca de 50% dos pacientes com IT severa e EM sofreram regressao significativa dos
valores da IT quando submetidos a BMV. Isto ocorria maioritariamente em doentes
jovens, com pressdes arteriais pulmonares mais elevadas, e EM e IT mais severa.
Estudos mais recentes (2007) indicam que em doentes com EM e IT severas, a
reparacao da valvula tricuspide associada a BMV tem melhores resultados clinicos do
gue a BMV isolada, principalmente quando também existe FA ou alargamento do VD

(Song et al., 2007).

Sao poucos os estudos sobre as técnicas cirurgicas a usar no caso de estenose
mitral congénita, isto porque a maioria dos estudos sdo realizados em doentes com
EM decorrente de febre reumatica. No ano de 2005, McElhinney et al. debrucaram-se
sobre as possiveis alternativas cirdrgicas nestas situacoes, estudando 108 pacientes
com EM congénita severa que foram submetidos ao tratamento da sua EM entre 1
més de idade e os 18 anos (a média de idade era de 18 meses). No geral, a BMV foi a

terapéutica de primeira linha, sendo que a cirurgia foi reservada para casos em que
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coexistiam lesdes intracardiacas (como defeito do septo ventricular ou estenose
subadrtica), assim como em doentes com elevado grau de IM. Concluiram que a
maioria das mortes e reinterven¢des ocorriam no primeiro ano apds o primeiro
procedimento, reflectindo assim um subgrupo de pacientes que ndo obteve beneficios,
ou estes foram minimos, com o tratamento inicial. O primeiro episddio de
reintervengao decorria na maioria dos casos por reestenose, e nos restantes casos por
IM. Como seria de esperar, quanto mais cedo se procedia ao tratamento mecanico da

EM, pior era a sobrevida e maior a probabilidade de reintervencao.

Capitulo 1.8.2.4 — Valvuloplastia mitral cirargica

A plastia da vdlvula mitral refere-se ao acto de diminuir a fusdao dos musculos
papilares e cordas tendineas, assim como a remoc¢do dos depdsitos de cdlcio e dos
trombos auriculares (Fauci et al., 2008). Estd indicada em pacientes sintomaticos
(classe funcional lI-IV/IV NYHA) com EM moderada a severa, quando a BMV estd
contra-indicada, indisponivel ou a valvula ndo tem uma morfologia adequada, assim
como quando a comissurotomia aberta nao resulta. Também pode ser considerada em
pacientes assintomaticos com EM moderada a severa com morfologia adequada para
plastia, e que apesar de receberem anticoagulacio adequada tém eventos
tromboembdlicos recorrentes (Bonow et al., 2006).

A laqueacdo do apéndice auricular esquerdo é recomendada para diminuir a
probabilidade de ocorréncias tromboembdlicas pds-operatdrias. Aquando da

comissurotomia aberta ou da plastia da valvula mitral, caso se encontre uma elevada
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deformidade do aparelho valvular é aconselhavel ponderar a substituicao da valvula
mitral (Bonow et al., 2006).
Actualmente, o numero de plastias esta a subir em detrimento da diminuigao

do numero de substituicdes da valvula mitral (Bonow et al., 2006).

Capitulo 1.8.2.5 - Substituicao da valvula mitral

Esta técnica deve ser reservada para os casos em que o envolvimento
reumatico da valvula impede a sua conservacdo. Quando existe IM significativa ou no
caso de as valvulas terem sido gravemente deformadas por manipulacdo através de
cateter ou cirurgia prévia, deve considerar-se esta op¢do. Em pacientes com classe
funcional Ill (NYHA) devido a EM severa pura ou predominante, a substituicdo valvular
traz melhorias considerdveis, devendo evitar-se que o doente atinja a classe funcional

IV, pois nesse caso os beneficios sdo menores.

O risco operatério é maior do que com as outras técnicas, sendo de 3% a 8% na
auséncia de HTP e outras comorbilidades. A sobrevivéncia apdés 10 anos é de
aproximadamente 70%. O progndstico a longo prazo é pior na populagdo idosa e
naqueles com grande afectacdo cardiaca pré-operatéria. Existem proteses mecanicas e
bioldgicas, sendo que a escolha do tipo de protese baseia-se na idade do paciente, nos
riscos da anticoagulagdo e na preferéncia do cirurgido e do paciente (Carabello 2005 &
Kasper et al.,, 2005). As complicacdes desta cirurgia estdo relacionadas com a
possibilidade de tromboembdlismo, deiscéncia, infeccdo e funcionamento valvular

inadequado (Bonow et al., 2006).
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Capitulo 1.9 — Prognéstico

A EM pode permanecer assintomatica ou com sintomas ligeiros durante toda a
vida, ou pode evoluir de uma maneira acentuada em poucos anos (McPhee et al.,
2008). De uma maneira geral, a taxa de sobrevivéncia aos 10 anos de doenga nao-
tratada varia entre os 50 a 60%, dependendo da sintomatologia inicial. Contudo, a
partir do momento em que os sintomas limitantes surgem, assiste-se a uma
deterioracdo progressivamente maior com cerca de 10 a 15% de sobreviventes aos 10
anos de doenga. Quando surge HTP severa, a idade média de sobrevivéncia é de 3 anos

(Bonow et al., 2006).

O avango no tratamento da obstrugdo mecanica da EM trouxe um novo alento
a estes doentes. De acordo com a literatura internacional revista, a classificagdo de
Wilkins é um éptimo indice preditivo do resultado da BMV a curto e a longo prazo.
Quando o valor é igual ou inferior a 8, existe uma reducado consideravel do tamanho da
AE, assim como uma diminuicdo mais pronunciada da HTP, uma menor taxa de

reestenose e maior percentagem de anos livres de doenca (Fawzy et al., 2007c).

Apesar de na maioria dos casos as pressdes pulmonares diminuirem apds o
procedimento realizado, existe uma minoria de pacientes que mantém a HTP fixa, ou
seja, ndo diminuiu apds o tratamento. Ha dados recentes que sugerem que a inalagao
de Oxido nitrico durante a cateterizacdo cardiaca podera ser util na diferenciacdo de
HTP fixa ou reversivel, no entanto estes dados ainda ndo foram comprovados
(Carabello 2005). Para além do dxido nitrico existem varias substancias vasodilatadoras

como por exemplo: iloprost (Braun et al., 2007), prostaglandina 1 (Radovancevic et al.,
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2005), mononitrato de isossorbido (Baraona et al., 2005) assim como a resposta obtida

apos inalagdo de O,, que permitem avaliar a reversibilidade ou ndo da HTP.

Ainda que a limitacdo funcional dos individuos seja muito elevada e surjam
mais complicacGes, como por exemplo insuficiéncia cardiaca congestiva, devem ser
submetidos a intervencgdo cirdrgica porque caso ndo o fagcam o progndstico é ainda
mais reservado. E controversa a indicacdo de individuos assintomaticos ou com
sintomatologia leve, associados a HTP e EM severa (PSAP superior a 60mmHg e area
mitral inferior a 1 cm?), no entanto o tratamento cirdrgico é geralmente recomendado

(Bonow et al., 2006).

A questdo relacionada com os efeitos a longo prazo da FA em doentes que
foram submetidos a tratamento cirdrgico da EM permanece muito controversa.
Existem autores que apontam para um efeito favoravel da BMV (Fawzy et al., 2006),
todavia estes resultados ndo sdo de modo nenhum consensuais na literatura
internacional. Ucer et al. apresentaram em Janeiro de 2008 dados que demonstram
uma incidéncia mais elevada de taquiarritmias supraventriculares em doentes com
histéria prévia de valvuloplastia mitral, mas contrariamente Krasuski et al. (2004)
demonstraram que esta técnica cirdrgica ndo tem impacto no desenvolvimento de FA
no futuro, mas sim a idade dos pacientes e a dimensdo da AE antes da intervencdo
cirargica. Actualmente, também se pondera a necessidade de tratamento cirurgico no
caso de FA cronica. Esta é uma questdo envolta em muita polémica, e apesar dos

varios estudos apresentados nenhum deles é estatisticamente significativo.
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Capitulo 2 - Analise da Casuistica do Hospital Sousa Martins
(HSM)

Capitulo 2.1 - Introdugao

O Hospital Distrital da Guarda -Hospital Sousa Martins (HSM)- serve a
populacdo do distrito da Guarda onde residem, de acordo com os Censos de 2001,
uma populacdo total de 179 961 pessoas, em que 85 855 sdo homens e 94 106 sao
mulheres.

O objectivo desta dissertacdo, para além da revisdo bibliografica abordando o
tema da estenose mitral (EM), inclui também uma analise dos casos com esta

patologia e que sdo seguidos neste hospital.

Para identificar os doentes com EM, foram colhidos os dados fornecidos pelo
Departamento de Estatistica do HSM acerca dos doentes internados no servico de
Cardiologia deste hospital, entre Janeiro de 2000 e Outubro de 2007 inclusive, assim
como se procedeu a uma identificacdo dos doentes seguidos em regime de consultas
externas. Para se descobrirem estes doentes, foi fornecido uma lista por parte de um
cardiologista deste hospital, que identificou ndo sé os pacientes seguidos por ele mas
também os que s3o seguidos pelos restantes cardiologistas. Apesar de ndo ser um
método cientifico, foi a Unica solucdo encontrada uma vez que ndo ha nenhum sistema
actualmente implementado pelo HSM que permita a classificacdo e a codificacdo das

patologias dos doentes seguidos na consulta externa.

Em relacdo aos doentes internados na data anteriormente referida,

verificaram-se 58 ocorréncias que correspondem a 46 individuos, uma vez que existem
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pacientes com varios internamentos. Na consulta externa de cardiologia foram

identificados 16 doentes.

Os critérios de exclusdo desta andlise foram os seguintes: (1) pacientes com
insuficiéncia mitral de grau IlI-IV/1V, (2) pacientes com insuficiéncia adrtica de grau lll-
IV/IV e (3) doentes em que o gradiente maximo entre o VE e a aorta fosse superior a
50 mmHg, tendo sido excluidos 3, 2 e 1 doentes (total de 6 individuos),
respectivamente. Estes critérios estdo relacionados com a hipotese de existir patologia
concomitante noutras valvulas cardiacas (com grau de afectagdao predominantemente

noutra valvula que ndo a mitral), dai que foi necessario exclui-los deste estudo.

Do total de 62 individuos identificados, foram excluidos 6 doentes com as

condig¢des anteriormente descritas, o que resulta num total de 56 doentes.

Ap0s a identificacdo dos doentes com EM pura ou predominante, procedeu-se
a uma analise documental dos respectivos processos clinicos, sendo apresentados de

seguida os resultados obtidos.

Capitulo 2.2 — Resultados

Apresenta-se de seguida uma ilustragao indicativa da zona de residéncia dos

pacientes identificados neste estudo (llustragdo 11).

Tendo em consideragdo que apenas 50 dos 56 doentes identificados como
sofrendo de EM residem no distrito da Guarda, e que a populacdo deste distrito estd
descrita anteriormente, isto significa que nesta zona a prevaléncia é de 27,8 casos por

100 000 habitantes.
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Vila Nova
de Foz Cda

llustracdo 11 - Representagao esquematica da distribuicdo dos pacientes com Estenose Mitral e que estdo a ser
seguidos no servigo de Cardiologia do HSM. (cada ponto vermelho representa um doente).

Em relagdo ao sexo dos pacientes, constatou-se que 89% (50) dos pacientes sao

do sexo feminino e apenas 11% (6) sdao do sexo masculino (Grafico 1).

Distribuicdo de acordo com o sexo dos
pacientes

11%

B Sexo Masculino

|
\| / O Sexo Feminino

89%

Grafico 1 - Distribuigdo dos pacientes de acordo com o sexo.

Em relacdo a idade de nascimento, a maioria dos pacientes nasceram entre o
ano de 1920 e de 1949, nomeadamente foram 10, 18 e 19 os pacientes que nasceram
entre as décadas de 1920-1929, 1930-1939 e 1940-1949, respectivamente (Grafico 2).
Do total de 56 pacientes, 47 (83,9%) nasceram na primeira metade do século XX e
apenas 9 (16,1%) nasceram na segunda metade, sendo que a data de nascimento mais

recente encontrada é de 1962.

Pagina | 56



| Estenose Mitral: revisdo bibliografica e andlise da casuistica do HSM.

1980-1989
1970-1979
1960-1969 | 2

1950-1959 d 7
1940-1949

Distribuicao dos pacientes por Década
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Grafico 2 - Distribuicdo dos pacientes por década de nascimento.

Ao analisar os processos clinicos, recolheram-se informacdes acerca do nimero

de internamentos por EM no servico de cardiologia do HSM (Tabela 1) que estes

pacientes detém. Neste caso ndo existiu nenhuma limitacdo temporal, uma vez que

inclui também os internamentos prévios a 2000, para assim se poder ter uma no¢do do

0 4
1 14
2 8
3 7
4 9
5 4
6 1
7 0
8 0
9 1
10 0
11 0
12 0
13 1

Tabela 1 - N2 de internamentos no Servico de
Cardiologia com o diagndstico de Estenose Mitral.

nimero médio de internamentos, por esta
patologia, que estes pacientes tém até a data
da recolha de dados (Novembro de 2007).
Inclui também os doentes seguidos na
consulta externa e que foram indicados pelos
cardiologistas, uma vez que ao analisar os
processos identifiquei internamentos

anteriores a 2000.

Esta analise refere-se a um total de 49

Pagina | 57



Estenose Mitral: revisdo bibliografica e andlise da casuistica do HSM.

pacientes, uma vez que os restantes doentes ja faleceram ou entdo ndo se encontrou o
processo. Foi detectada uma média de 2,8 internamentos no servico de cardiologia do
HSM, em que na nota de alta estava indicada a patologia de EM. Existe uma pessoa
qgue até a data de recolha dos dados apresentava 13 internamentos, podendo no
entanto ter sido internada por outra patologia qualquer, e na nota de alta ter sido

indicada a EM como diagndstico secundario.

Dos 49 pacientes em que existia indicacdo nos processos clinicos acerca do
ritmo cardiaco (ja que 5 tinham falecido e em 2 casos ndo se encontrou o processo),
63% destes, ou seja, 31 pacientes apresentavam fibrilhacdo auricular (Grafico 3). Dos
restantes 18 pacientes, 15 apresentavam ritmo sinusal e 3 apresentavam flutter
auricular. Ndo esquecer, no entanto, que podem existir casos de individuos que
apresentem um ritmo sinusal constante nos exames de rotina, mas isso ndo exclui a

hipdtese de FA paroxistica.

Ritmo Cardiaco

6%

B Ritmo Sinusal

M Fibrilhagdo auricular

Outros

Grafico 3 - Ritmo cardiaco identificado ao consultar os processos clinicos.

O ecocardiograma foi um dos exames auxiliares de diagndstico analisados,
tentando assim perceber qual o estado mais recente destes pacientes. Os resultados
obtidos estdo demonstrados na Tabela 2. Subtraindo os casos de pacientes que ja

faleceram e aqueles em que ndo foi possivel consultar os processos clinicos, restaram
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49 individuos. Todavia, existem 3 processos em que ndo faziam referéncia nenhuma a

existéncia de ecocardiograma, provavelmente porque deixaram de ser seguidos neste

hospital.

1 2007 65 55 36 8 8 1.4 42 - 1]
2 2007 50 52 37 10 8 1 29 11 1]
3 2007 50 50 30 - - 0.7 60 - |
4 2007 57 49 34 - - 1 54 - |
5 2006 63 55 41 11 8 1.4 29 13 |
6 2007 52 50 33 11 9 1.6 44 35 ]
7 2006 41 46 32 14 8 1.2 37 14 ]
8 2006 42 49 37 7 8 11 - - |
9 2006 46 49 35 10 11 1.2 44 - |
10 2005 36 49 35 - - 1.6 - - 0
11 2007 53 55 36 9 10 2 - - 0
12 2006 35 45 30 - - - - - 0
13 2007 54 45 32 8 9 11 49 - 1]
14 2008 49 55 32 9 11 23 35 - ]
15 2007 78 60 47 - - 11 42 - |
16 2004 52 53 44 - - 11 42 - ]
17 2005 45 45 27 - - 2.2 46 - |
18 2004 41 52 34 10 8 1.4 46 - ]
19 2004 66 48 28 10 9 1 50 35 ]
20 2007 53 56 40 11 11 1.9 - 27 0
21 2007 50 47 28 12 10 2.4 44 - 1]
22 2003 41 41 23 14 11 1.9 - - o]
23 2007 58 52 39 9 9 1.8 59 - ]
24 2006 55 55 34 9 8 2.0 44 - ]
25 2005 51 48 33 9 9 11 45 - |
26 2006 50 47 29 10 9 13 44 - |
27 2002 56 36 18 9 9 0.8 57 38 1]
28 2004 45 42 27 13 7 2.6 - - 0
29 2001 50 40 26 9 8 1 48 - |
30 2004 42 56 39 10 10 1 49 48 |
31 2006 73 55 35 9 10 1.5 - - |
32 2006 43 55 31 9 10 13 44 - |
33 2007 45 41 27 8 9 2.2 35 - |
34 2007 36 46 27 9 8 1.6 39 - |
35 2007 45 48 30 10 10 1.8 34 - |
36 2006 60 53 34 - - 1.8 90 - 1]
37 2007 46 39 29 12 8 1.7 48 10 1]
38 2007 47 49 34 8 8 1.4 44 - |
39 2007 62 55 37 13 11 13 - 9 0
40 2007 - - - - - 15 47 - 1]
41 2006 54 45 31 9 9 17 - - 0
42 2007 46 51 37 10 7 13 41 - |
43 2007 52 53 36 11 8 1.4 38 18 1]
44 2007 48 54 41 12 7 2.1 - 7 |
45 2007 41 46 30 9 10 1.8 37 - |
46 2007 45 51 36 6 7 15 44 - 1]

Tabela 2 - Resultados do ultimo ecocardiograma presente no processo clinico. (A azul: individuos que ainda nio
foram submetidos a intervengdo cirdrgica; a verde: paciente que recusa ser operada.) AE: auricula esquerda, VE:
ventriculo esquerdo, Dd: didametro diastélico, Ds: didametro sistolico, SIV: septo interventricular, PP: parede
posterior, PSAP: pressdo sistélica artéria pulmonar.
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Nestes pacientes identificados, sao 11 aqueles em que o ultimo exame
presente no processo € anterior a 2006. Como neste grupo nao estdao inseridos os

falecidos, pressupde-se que estes doentes estejam a ser seguidos noutro local.

Ao avaliar o tamanho médio da auricula esquerda (AE), constatou-se que nesta
populacdo é de 50,42 £ 9,22 mm. O valor mais elevado encontrado foi de 78 mm e o
mais baixo de 35 mm. Considerando o didametro normal entre 19 e 40mm (Feigenbaum

et al., 1994), 91,3% tém uma AE aumentada, correspondendo a 42 pacientes.

A drea mitral média nestes doentes é de 1,51 + 0,45 cm?, sendo o valor minimo
encontrado de 0,7 cm? e 0 maximo de 2,6 cm?. Cerca de 42,2% apresentam uma area
mitral superior a 1,5 cmz, 53,3% tém uma area mitral entre 1,0 e 1,5 cm? inclusive, e

em 4,4% dos casos esta é inferiora 1 cm?.

A tabela 3 apresenta o diametro diastdlico e sistélico do VE, com os respectivos
calculos da fraccdo de encurtamento (em percentagem) para cada paciente.
Considerando o didametro diastdlico (Dd) normal entre 35-52mm (Feigenbaum et al.,
1994), 71,11% dos pacientes estdo dentro do considerado normal. No caso do
diametro sistélico (Ds), e considerando como normal os valores entre 23-39 mm
inclusive (Feigenbaum et al., 1994), 39 pacientes (86,67%) encontram-se dentro dos
valores normais, 5 casos tém um valor superior a 39 mm, e apenas 1 caso tem um
diametro inferior a 21 mm. O calculo da fraccdo de encurtamento (o valor normal
sendo de 18 a 42%, segundo Feigenbaum et al.) revelou que 91,11% (41 individuos)
possuem uma fraccdo de encurtamento adequada, existindo 3 casos de aumento e 1
caso de diminuicdo da fraccdo de encurtamento. O valor minimo e maximo

identificado foi de 17% e 50%, respectivamente.
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De acordo com Feigenbaum et al. (1994) que indicam que o valor normal do
didametro do septo interventricular (espessura SIV — Tabela 2) se situa entre 6mm e
11mm inclusive, 84% dos pacientes encontram-se nesta situacdo, e apenas uma

minoria (16%) possuem uma largura igual ou superior a 12mm.

o VE: Dd VE: Ds Paciente VE: Dd VE: Ds
(mm) (mm) (mm) (mm)

1 55 36 34,5 24 52 34 34,6
2 52 37 28,8 25 48 33 31,3
3 50 30 40 26 47 29 38,3
4 49 34 30,6 27 36 18 50
5 55 41 25,5 28 42 27 35,7
6 50 33 34,0 29 40 26 35
7 46 32 30,4 30 56 39 30,4
8 49 37 24,5 31 55 35 36,4
9 49 35 28,6 32 55 31 43,6
10 49 35 28,6 33 41 27 34,1
11 55 36 34,5 34 46 27 41,3
12 45 30 33,3 35 48 30 37,5
13 45 32 28,9 36 53 34 35,7
14 55 32 41,8 37 39 29 25,6
15 60 47 21,7 38 49 34 30,6
16 53 44 17,0 39 55 37 32,7
17 45 27 40,0 40 - - -
18 52 34 34,6 41 45 31 27,5
19 48 28 41,7 42 51 37 27,5
20 52 40 23,1 43 53 36 32,1
21 47 28 40,4 44 54 41 24,1
22 41 23 43,9 45 46 30 34,8
23 52 39 25,0 46 51 36 29,4

Tabela 3 - Representacdo das variagoes entre o didametro diastélico e sistolico do VE, com a respectiva frac¢ao de
encurtamento. Informagées retiradas do ultimo ecocardiograma presente no respectivo processo clinico. (VE:
ventriculo esquerdo; Dd: diametro diastdlico; Ds: diametro sistolico)

A espessura da parede posterior apresenta uma média de 8,92 mm, sendo que
todos os pacientes apresentam valores considerados normais (6-11 mm segundo

Feigenbaum et al., 1994).

A pressdo sistélica média da artéria pulmonar (PSAP) encontrada foi de 45,14 +
10,64 mmHg, sendo que 82,9% dos casos apresentam valores superiores ou iguais a

35mmHg. Usou-se o valor de 35 mmHg porque embora o ultimo Consenso de HTP -
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Veneza 2003- tenha fixado o valor de 40 mmHg da PSAP como valor de referéncia,
também foi afirmado que é comum a ocorréncia de sintomas de HTP em doentes com
a PSAP entre 35-40 mmHg (Campos, 2005). Foi detectado um individuo com um valor

de PSAP de 90 mmHg.

Nos mesmos 49 individuos em que se analisou o ecocardiograma, também se
procedeu a analise do ultimo cateterismo cardiaco presente nos processos clinicos.
Constatou-se que este exame apenas estava presente em 20 pacientes, sendo que em
13 dos restantes individuos ndo existia qualquer informacdo que indicasse o pedido de
cateterismo, e nos outros 16 pacientes existem indicacdes de que este exame ja teria

sido realizado, mas os resultados nao estavam no processo.

Ano da Area PSAP Gradiente Insuficiéncia Gradiente
realizagdo do Mitral (mmHg) AE/VE (mmHg) Mitral VE/Ao (mmHg)
exame (cm?)

1 2007 0,6 41 8 1/IV 37
2 2007 0,8 47 11 - -
3 2001 0,6 43 9 /v 0
4 2006 - 30 0 0/IvV 2
5 2005 - 32 - o/IV -
6 2005 1,65 24 - o/IvV 0
7 2005 1,14 23 = o/IV =
8 2003 0,5 46 8 - 0
9 2004 0,7 55 15 o/IV 40
10 2004 0,9 34 9 /v 11
11 2004 1,73 42 - 1/IV

12 2003 0,7 52 10 o/IvV 2
13 2003 0,8 42 19 o/IV -
14 2003 - 26 0 o/IvV 0
15 2005 1,1 39 9 1/IV 11
16 2001 0,9 44 11 1/IV 20
17 2000 1,6 - - - -
18 2001 1,2 58 - /v -
19 2007 1,1 37 10 /v 12
20 2006 1,7 52 7 /v 0

Tabela 4 - Resultados obtidos pela analise do ultimo cateterismo presente nos processos clinicos.

A 4rea mitral média detectada foi de 1,07 + 0,41 cm?, com um valor méximo de
1,73 cm? (Tabela 4). A PSAP média foi de 40,37 + 10,29 mmHg e em 73,7% dos casos os

valores sao superiores a 35 mmHg. Em relagao aos gradientes, encontraram-se 4 casos
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em que o gradiente AE/VE médio era superior a 10 mmHg (num total de 15 doentes), e

todos os pacientes apresentam um gradiente VE/Ao inferior a 50mmHg.

Outro parametro analisado foi a ocorréncia (ou ndo) de tratamento mecanico/

correccao da EM.

Dos 56 doentes identificados, 2 processos ndo foram encontrados e portanto
ndo foram consultados, e 5 pessoas ja falecerem. Dos 49 restantes, existiam anotacdes
no processo de uma doente em como esta se recusou a ser intervencionada, e no caso
de 12 doentes ndo existiam informagdes que indiguem que foram propostos para
tratamento mecanico. Outros 7 processos continham informacdes em como os
doentes foram propostos para cirurgia, mas ndo existiam mais dados nenhuns
(inclusive também ndo ha indicacdes de que esses doentes tenham falecido). Restam

assim 29 doentes que efectivamente foram submetidos a tratamento interventivo.

Existem algumas falhas nos respectivos processos clinicos, ja que apenas 23 dos
29 pacientes tém anexado uma fotocdpia dos relatérios dessas mesmas intervencdes,
enquanto os outros tém algumas informacdes nos registos médicos das consultas
externas ou em internamentos posteriores, nomeadamente o tipo de procedimento e
a data em que foi realizado. Outra dificuldade durante esta andlise documental
relacionou-se com a heterogeneidade entre relatdrios, existindo uns com a informacao
detalhada (incluindo os parametros pré e pds-circulacdo extracorpdérea), enquanto

outros falam mais minuciosamente nas informagdes pré-operatdrias e na descri¢ao da
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técnica utilizada, desprezando os valores relativos, por exemplo, a drea mitral e as

pressdes das cavidades pds-circulagao extracorpdrea.

A idade média em que os doentes foram submetidos ao primeiro procedimento
(e na maioria dos casos o Unico) foi de 56,2 + 12,9 anos, em que a idade mais baixa e
mais alta encontrada foi de 31 e 74 anos, respectivamente. Foram 6 os pacientes que
foram submetidos a reintervencdo cirurgica por reestenose da valvula, decorrendo
uma média de 22 anos desde a primeira intervencao, com uma variacao entre 14 e 33

anos (Gréfico 4).

Idade dos pacientes aquando da 12 e 22
intervencao cirdrgica
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Grafico 4 - Idade dos pacientes aquando da 12 e da 22 intervengdo cirurgica. (Apenas estdo representados os
doentes que foram reintervencionados).

Dos 28 doentes em que se conseguiu apurar o tipo de intervenc¢do a que foram
submetidos, constatou-se que 32,14% (9 pacientes) realizaram comissurotomia mitral
aberta e 17,86% (5 pacientes) foram submetidos a comissurotomia mitral fechada. Dos
restantes doentes, 4 realizaram comissurotomia associada a plastia, 4 realizaram

valvuloplastia isolada, 4 foram submetidos a substituicdo da vdlvula mitral por prétese
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(3 casos por prétese biolégica e 1 caso por prétese mecanica), e apenas 2 doentes

foram submetidos a valvuloplastia com baldo de Ynoue (Tabela 5).

Tipo de Intervengao N? de
Pacientes
Valvuloplastia mitral com baldo de Ynoue

Comissurotomia mitral fechada 5
Comissurotomia mitral aberta 9
Comissurotomia mitral aberta + Valvuloplastia 4
Valvuloplastia mitral 4
Substituicao da valvula mitral por protese bioldgica 3
Substituicao da valvula mitral por prétese mecanica 1

Tabela 5 - Tipo de procedimento a que os pacientes foram submetidos (inclui apenas o primeiro procedimento,
ndo inclui as reintervengées).

Detectaram-se 15 pacientes que foram submetidos a interveng¢des noutras
valvulas cardiacas no mesmo tempo operatério, nomeadamente a valvula adrtica (7
casos) e a valvula tricuspide (8 casos), o que corresponde no total a 53,57% dos 28

doentes com informacdes relativas ao tratamento mecanico da EM.

Dos 6 pacientes que foram reintervencionados (Tabela 6), 5 tinham sido
submetidos inicialmente a comissurotomia mitral fechada, e apenas 1 realizou uma
valvuloplastia. Quando foram submetidos ao segundo procedimento, 3 realizaram
comissurotomia mitral aberta associada a valvuloplastia, e os outros 3 realizaram
substituicdo da valvula mitral (2 casos com proétese biolégica e 1 com protese

mecanica).

Dos 7 pacientes com protese da valvula mitral (quer decorrente da primeira ou
da segunda intervencdo), 5 possuem uma proétese biolégica e apenas 2 tém uma

protese mecanica.

Pagina | 65



Estenose Mitral: revisdo bibliografica e andlise da casuistica do HSM.

12 Intervengao 22 Intervengao
1 Comissurotomia fechada Substituicdo da valvula mitral por prétese bioldgica
2 Valvuloplastia mitral Substituicdo da valvula mitral por prétese bioldgica
3 Comissurotomia fechada Comissurotomia aberta + Valvuloplastia mitral
4 Comissurotomia fechada Comissurotomia aberta + Valvuloplastia mitral
5 Comissurotomia fechada Comissurotomia aberta + Valvuloplastia mitral
6 Comissurotomia fechada Substituicdo da valvula mitral por prétese mecanica

Tabela 6 — Comparagao entre a 12 e a 22 interven¢dao a que foram submetidos os doentes em que ocorreu
reestenose da valvula mitral.

Em relagdao ao estado funcional dos doentes, e com base na classificagdo da
New York Heart Association (llustracdo 8), nos 19 relatérios cirdrgicos em que aparecia
indicagao da limitagao pré-operatdria, nao existia nenhum caso em que nao houvesse
limitacdo da actividade fisica, nem foi identificado nenhum caso na situacao oposta, ou
seja, de incapacidade para executar qualquer actividade fisica sem desconforto ou

sintomatologia mesmo em repouso.

Classificacdo da Ne de
NYHA doentes
| -
] 8
1} 11 Tabela 7 - Classificagdo funcional da New York Heart
\V} - Association (NYHA) na fase pré-operatdria. Informagoes
retiradas dos relatorios cirurgicos.
Total 19

Todos os doentes apresentavam no minimo uma limitagdo discreta da
actividade fisica, sendo que a maioria manifestava uma limitacdo intensa — classe Ill/IV
(Tabela 7). Convém referir que ndo se sabe nenhuma classificacdo no caso da primeira

intervengdo em doentes que foram reintervencionados.
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A Tabela 8 mostra alguns dos parametros presentes nos relatdrios das
intervengdes a que estes doentes se submeteram. Na fase prévia ao procedimento
realizado existem dados referentes a: drea da valvula mitral, pressao sistélica da
artéria pulmonar, tamanho e pressao da AE, pressdao da onda v, grau de regurgitacao
mitral e gradiente diastélico mitral. Na fase pds-procedimento existem alguns dados
acerca da area mitral, da pressdo da AE, da onda v, se existe ou ndo IM e gradiente
AE/VE. Dos resultados apurados, constatou-se que a média da area mitral detectada
antes do tratamento cirurgico era de 1,12 + 0,29 cmz, em que o valor minimo e
maximo encontrado foi de 0,8 e 2 cm?, respectivamente. S50 poucos os relatérios que
indicam quantitativamente a area mitral pods-cirurgia, no entanto é frequente

afirmarem que a valvula mitral apresenta uma “boa/adequada” abertura.

Constatou-se que a média da PSAP era de 50,1 + 15,4 mmHg, em que o valor
minimo foi de 38 mmHg e o valor maximo de 97 mmHg. Todos os pacientes

apresentavam hipertensao pulmonar (PSAP superior a 35mmHg) associada a EM.

Na Tabela 8 também estd indicada a pressdo da AE, em que a pressao média
pré-cirurgica encontrada foi de 14,46 + 4,41 mmHg, e a pds-cirurgica foi de 11,29 +
2,97 mmHg. A pressdo da onda v inicialmente apresenta uma média de 20,79 + 6,95
mmHg e na fase pds-cirurgica é de 15,00 + 4,50mmHg. (valor normal da pressdo na AE

varia entre 2-10 mmHg, e da onda v entre 3-15 mmHg, segundo Fauci et al., 2008).

Dos poucos valores disponiveis acerca do gradiente diastdlico mitral,
constatou-se que o gradiente médio antes das intervencdes é de 8,0 mmHg e depois é

de 1,2 mmHg.
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ANTES DEPOIS

Mitral PSAP PressioAE | OndaVAE | AE/VE | AreaMitral PSAP Pressio AE | OndaVAE AE/VE

[em®)} NYHA [mmHg) AE([mm) [mmHg} [mmHg} [mmHg} [em?] HYHA {mmHz} AE [mm] {mmHg) {mmHg} 1t} [mmHz}
1 1 38 &8 15 30 12 14
2 1 54 57 10 16
3 1 n 58
4 1 Il 31 18 26 ;] 10 13 5
5 1 n
& 12 Il 42 37 E] 12 3 3.2 8 11
7 0.8 52
a 13 nag 45 54
9 8 1 5 12 15 5 3 1
10 12 n 4 52 15 22 2 15 22 o
11 1 5 E] 1 8 15
12 0.3 Il 42 10
13 9 n 9 2 32 15 36 1
14 0.8 EL] 18 23 12 10 11 ]
15 n
16 13 Ll 60 7 10 3 7 (]
17 11 Il 49 12 17 15 18 v
13 ng 4 (3% 12 18 15 19 o/iv 4
19 E] 5 15 25 1 13
20 11 I 40 a2
21 11 n 58 74 22 27 10 16 22 /v 3
22 1.0 40 11 ]
23 1& 1l 42 &0 17 22 10 ] 15

Tabela 8 - Representa¢do dos valores indicados nos relatérios de cirurgia (antes e depois do procedimento).
NYHA: New York Heart Association; AE: auricula esquerda; IM: insuficiéncia mitral; AE/VE: gradiente diastélico
entre a auricula e o ventriculo.

Capitulo 2.3 - Discussao e conclusao

A prevaléncia de pacientes com EM, e que estdo a ser seguidos pelo HSM, é de
27,8 casos por 100 000 habitantes, o que é bastante considerdvel tendo em conta que

actualmente é considerada uma patologia pouco frequente nos paises desenvolvidos.

Verificou-se que a EM é cerca de 8 vezes mais comum no sexo feminino do que
no sexo masculino (Grafico 1), superando largamente os valores indicados pela
literatura internacional. Em relacdo a data de nascimento constatou-se que a maioria
(cerca de 80%) nasceu na primeira metade do século XX, sendo que a data de
nascimento mais recente é de 1962. Como referido na revisdo bibliografica, com a
melhoria dos acessos aos cuidados médicos, melhorias das condicGes sanitdrias e a

instituicdo de antibioprofilaxia, foi-se observando um decréscimo nos casos de FR e
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consequentemente de EM, como demonstrado neste caso, uma vez que hoje em dia
no HSM nao ha referéncia a internamentos ou seguimento na consulta externa de

cardiologia de doentes com idade inferior a 46 anos.

E comum a ocorréncia de vérios internamentos no servico de cardiologia (com
uma média de 2,8 internamentos), e apenas 4 doentes ainda ndo foram internados
neste servico e neste hospital, ndo invalidando no entanto que ja o tenham sido

noutro local.

Salienta-se também a superioridade dos doentes com fibrilhagdo auricular (31
individuos), em detrimento dos 11 pacientes que se mantém em ritmo sinusal e os 3
que apresentavam flutter auricular. Concluiu-se portanto que a FA é cerca de 2 vezes

mais comum que o ritmo sinusal nestes pacientes.

Em relacdo as informacgdes retiradas dos ultimos ecocardiogramas disponiveis
(Tabela 2 e Tabela 3), concluiu-se que cerca de 90% dos casos possuem efectivamente
um alargamento da AE, caracteristica comum nos casos de EM. Ndo se detectam
grandes alteragdes ao nivel da contractilidade do VE, uma vez que a grande maioria
dos pacientes apresenta uma frac¢do de encurtamento dentro dos parametros
considerados normais. O diametro do septo interventricular € normal na maioria dos
casos (84%), e todos os pacientes apresentam valores de espessura da parede

posterior do VE dentro dos valores de referéncia.

A area mitral média encontrada foi de 1,51 + 0,45 cm?, com um valor minimo
encontrado de 0,7 cm? e maximo de 2,6 cm?. A maioria dos casos apresenta uma EM

moderada, seguida dos que tém EM leve, e sdo poucos 0s casos que se apresentam
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com uma EM severa. E preciso ter em atencdo que a grande maioria destes doentes ja
foram submetidos a tratamento interventivo da sua estenose mitral, dai a existéncia

de alguns valoresde 2 e 2,6 cm?, por exemplo.

A HTP é uma complicacdo muito importante da EM, afectando maior parte

destes pacientes, pois esta presente em quase 83% dos casos.

Pelo facto de faltarem varios relatérios de cateterismo cardiaco os resultados
encontrados ndo sdo estatisticamente significativos. O valor maximo de drea mitral
detectado foi de 1,73 cm?, e a drea mitral média é bastante baixa (1,07 £0,41 cmz), no
entanto como foi referido no capitulo 1.6.1, a ecocardiografia € um método muito
mais fidvel para avaliar este parametro. A HTP esta presente numa grande

percentagem dos casos, nomeadamente cerca de 74%.

Falando agora em relagdo aos procedimentos interventivos a que alguns destes
pacientes foram submetidos, e com base nos relatérios relacionados com os mesmos,
é possivel retirar varias conclusdes. No entanto, convém salientar que existem varios
casos de doentes que foram propostos para cirurgia e ndo retornaram as consultas no
HSM (e nem existe indicacdo que tenham falecido), provavelmente porque apds o
tratamento cirdrgico sejam seguidos nas consultas de Doentes Valvulares Operados

(Hospitais da Universidade de Coimbra).

A idade média do primeiro procedimento ocorreu por volta dos 56 anos, no
entanto existe uma variacdo bastante consideravel, uma vez que ha pacientes que
realizaram-no na terceira década de vida, enquanto outros apenas na sexta década.

Nos doentes em que ocorreu reestenose e que voltaram a ser submetidos a outro
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procedimento para alivio da obstrugdo, este foi realizado cerca de 20 anos apds o
primeiro. Nestes casos, a maioria dos individuos foram submetidos inicialmente a
comissurotomia mitral fechada, e posteriormente metade realizaram comissurotomia
aberta ou valvuloplastia e na outra metade a solucdo encontrada foi a substituicdo da

valvula mitral.

Considerando todos os procedimentos realizados, pode-se concluir que a
técnica da valvuloplastia mitral com baldo de Ynoue (BMV) é muito pouco utilizada,
sendo mais comum a comissurotomia mitral aberta, fechada e a valvuloplastia.
Presumivelmente, ainda existem vdrios casos de doentes que realizaram
comissurotomia mitral fechada porque algumas décadas atrds esta técnica ainda era

muito utilizada.

Concordando com a informagao anteriormente veiculada que nos transmite
que a principal indicacdo para tratamento da estenose é a limitacdo funcional, na fase
pré-operatdria todos os pacientes apresentavam no minimo uma limitacdo discreta da
actividade fisica, sendo que a maioria manifestava uma limitagdo intensa (l1I/IV NYHA).
No entanto, e pelo facto de existirem varios relatérios sem indicagdo desta
classificacdo, ndo se pode saber se a classificacdo ndo estava descriminada por nao
existir limitacdo nenhuma (nesse caso seria util também estar referido no relatério), ou

se porventura ndo foi referido por lapso.

A area mitral média indicada no relatério do procedimento realizado foi de 1,12

2 e . . . ~
+ 0,29 cm?, transmitindo a gravidade da estenose mitral aquando da intervencdo. Na
fase posterior ao procedimento, sdo varios os casos em que ndo existem informacdes

guantitativas da area mitral, mas sim frequentes referéncias indicando uma area mitral
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“adequada”. Todos os doentes apresentavam uma PSAP superior a 35 mmHg,
traduzindo a HTP decorrente da evolucdo da EM. A analise dos resultados da pressao
da AE indica uma reducdo ligeira logo apds o tratamento cirurgico (a média passou de
14,46 + 4,41 mmHg para 11,29 + 2,97 mmHg), no entanto se analisarmos os valores
mais pormenorizadamente constata-se que ha alguns casos em que a pressao é similar
antes e depois. O mesmo acontece com a pressao da onda v que sofre uma reducdo da
média de pressdes de 20,79 + 6,95 mmHg para 15 + 4,50 mmHg, mas mantendo-se

igualmente alguns casos com pressdes muito similares.

Em relacdo ao gradiente mitral pré e pds-cirurgia, os dados obtidos ndo sao

estatisticamente significativos.
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Capitulo 3 - Conclusoes Finais

A EM e a sua principal causa — a FR, sdo duas patologias que apesar de hoje em
dia serem pouco frequentes nos paises desenvolvidos, continuam a surgir em certas
regides com uma prevaléncia considerdvel, e caso ndo sejam tratadas podem

condicionar limitacdes funcionais progressivas.

A titulo de resumo, este estudo reconhece que existe uma elevada prevaléncia
de casos de EM nesta regido, confirmando uma maior predominancia desta doenga no
sexo feminino, assim como a presenca de fibrilhacdo auricular (FA) na maioria dos
casos. Os doentes nasceram principalmente na primeira metade do século passado e
sdo frequentes os reinternamentos no servico de cardiologia do HSM.
Ecocardiograficamente esta presente, na maioria dos casos, uma EM de grau
moderado, com alargamento da AE e HTP. A valvuloplastia mitral percutdanea com
baldo (BMV) ainda é uma técnica relativamente pouco usada nestes doentes, sendo
mais utilizada a comissurotomia e/ou valvuloplastia. Os relatérios dos procedimentos a
que estes doentes foram submetidos indicam que numa fase prévia € comum existir
uma limitacdo funcional moderada a severa (classificacdo NYHA) associada
frequentemente a estenose acentuada da vdlvula mitral e HTP, em concordancia com
os dados ecocardiograficos previamente referidos. Na fase pds-cirurgica detecta-se

uma diminuig¢ao da pressao da AE e da onda v.
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Capitulo 4 - Limitagdes deste estudo

Ao longo da andlise estatistica destes processos, constatou-se a existéncia de
inimeras limitagGes. Apesar de o numero de pacientes com EM ser considerdvel, uns
ja faleceram, outros deixaram de ser seguidos por este hospital, e em dois casos ndo
foi possivel consultar o processo clinico porque ndo estava no arquivo do hospital. Dos
restantes pacientes, foram varios os casos em que as informagdes ndao estavam
presentes no processo clinico. Ocorreram diversas situagdes em que uns relatdrios
apresentavam a informacdao descrita de uma forma quantitativa e noutros

qualitativamente.

Adicionalmente, a limitagdo de tempo para a realizagdao desta dissertagao

dificultou o pedido de segundas vias dos exames necessarios e relatdrios de cirurgias.

Apesar de nao ser o objectivo primordial deste estudo, a analise documental
nao permite saber se os pacientes se recordam de terem tido febre reumatica ou saber
quando se iniciaram as queixas sintomatoldgicas relacionadas com a EM. Também nao
permite identificar qual o grau de limitacdo funcional que estes pacientes possuem
presentemente (apenas permite saber que limitagdes tinham imediatamente antes de
serem submetidos ao tratamento da EM), uma vez que estas informacdes ndo estdo

estandardizadas nos processos clinicos.

Uma outra limitagdo esta relacionada com o facto de terem sido usados valores
de referéncia considerados normais para a populacdo em geral, ndo sendo adaptados
a superficie de massa corporal, uma vez que nem todos os processos tinham a

informacao necessdria para a calcular.
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Capitulo 5 - Perspectivas de desenvolvimento

A titulo de sugestdo de continuacdo, consideram-se trés situacoes.

A primeira sugestdo seria interpretar e analisar a evolugao dos valores de PSAP
pré e pds tratamento da EM, permitindo assim verificar se as tendéncias encontradas

na literatura internacional também se aplicam nestes pacientes do distrito da Guarda.

Segundo, ponderar uma continuacdo desta andlise mas com uma vertente mais
prospectiva, privilegiando uma abordagem direccionada para o contacto com os
pacientes, com o objectivo de caracterizar melhor a progressao da EM nos pacientes

desta regido.

Por ultimo, seria interessante estabelecer uma relacdo entre a incidéncia de
situagdes tromboembdlicas e o ritmo cardiaco, para assim avaliar a implicagao da

presenc¢a ou ndo de FA nestes doentes.
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Digitaliza¢@o da autorizagdo:

Covilh3, 26 de Fevereiro de 2008

Ex.mo Presidente do Conselho de Administracdo do Hospital Sousa Martins:

O meu nome ¢ Daniela Pinto Boleto, sou estudante de Medicina do 62 ano da
Licenciatura e Mestrado Integrado da Faculdade de Ciéncias da Satude da Universidade
da Beira Interior. Encontro-me actualmente a realizar a Tese de Mestrado intitulada
“Estenose Mitral - Revisdo Teérica e andlise da casuistica do HSM”, sob orientacdo do
Dr. Francisco Luis.

Venho por este meio solicitar a V. Ex. autorizacdo para a consulta de dados
necessarios para a elaboracdo da  referida tese, nomeadamente:

1) Consulta dos GDH, para identificar os doentes que foram internados no
servigo de Cardiologia com esta patologia, de 2000 a 2007 (inclusive).

2) Consulta dos processos relativos aos doentes internados ou seguidos na
consulta externa de Cardiologia de 2000 a 2007 (inclusive), e que tém como
diagnostico Estenose Mitral.

A informagdo que necessito desses mesmos processos € a seguinte: idade,
sexo, residéncia actual, parametros de ECG nomeadamente se tém ritmo sinusal ou
fibrilhacdo auricular, parametros de Cateterismo Cardiaco, parametros da
Ecocardiografia, e relatérios dos procedimentos cirtirgicos, quando presentes.

Asseguro desde ja, e durante todo o processo, que os dados obtidos serdo
tratados estatisticamente, sendo garantida a total confidencialidade da informacio

usada.
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Agradecendo antecipadamente a atengdc de V. Ex., apresento os meus

melhores cumprimentos.

A aluna

(Daniela Pinto Boleto)

Eu, actual Presidente do Conselho de Administragdo do Hospital Sousa Martins, declaro

{P;esiﬂ{do;;selho de Administragdo do HSM)

que autorizo o pedido acima proposto
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