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RESUMO

A estenose aortica supravalvar (EAS) é a forma mais rara de obstrucdo da via de saida do
ventriculo esquerdo. Objetivo: descrever as principais caracteristicas da EAS, conforme a
literatura atual. Metodologia: trata-se de uma pesquisa do tipo artigo de revisdao em que se
consultou a base de dados PUBMED, utilizando como palavras-chave a serem pesquisadas com
0 descritor (DECS/MESH): Aortic Stenosis, Supravalvular e as palavras-chave Elastin e
Ventricular Outflow Obstruction, empregando o operador booleano AND. Resultou-se em 21
artigos no periodo de 2014-2022 e apds em uma selecdo em 10 artigos. Resultados: a EAS pode
ocorrer de forma isolada, ser herdada de forma autossdbmica dominante ou vir associada a
Sindrome de Williams. O diagnostico é confirmado por meio da ecocardiografia. Concluséo: a
cirurgia geralmente é curativa e é recomendada precocemente. Os resultados ap6s a correcao
cirurgica dependem da natureza da estenose e da presenca de lesdes cardiacas associadas.

Palavras-chave: estenose aortica supravalvar, elastina, aortic stenosis, supravalvular, elastin,
obstrucéo do fluxo ventricular externo.

ABSTRACT

Supravalvular aortic stenosis (SAS) is the rarest form of ventricular outflow tract obstruction.
Objective: describe the main characteristics of SAS according to current literature.
Methodology: This is a review article research where the PUBMED database is consulted using
as keywords to be sent with the descriptor (DECS/MESH): Aortic Stenosis, Supravalvular and
the keywords Elastin and Ventricular Flow obstruction using the Boolean operator AND. It
resulted in 21 articles in the period 2014-2022 and after a selection in 10 articles. Results: SAS
can occur in isolation, be inherited autosomal dominant or be associated with Williams
Syndrome. The diagnosis is confirmed by echocardiography. Conclusion: Surgery is usually
curative and is recommended early. The results after corrections of the nature of the stenosis
and the presence of corrections of nature.

Keywords: aortic stenosis, supravalvular, elastin, ventricular outflow obstruction.

1 INTRODUCAO

A obstrucdo da via de saida do ventriculo esquerdo é uma entidade composta por
diversas etiologias, principalmente valvopatias aorticas, que variam desde o nivel supravalvar
e intravalvar até o subvalvar. A estenose adrtica por membrana supravalvar (EAS) é a forma
mais rara de obstrucéo da via de saida do ventriculo esquerdo, ocorrendo em, aproximadamente,
1 a cada 20.000 nascidos vivos, predominando no sexo feminino, ainda mais rara em adultos.
Além disso, € um defeito cardiaco congénito, responsavel por 8% a 14% de todas as estenoses
aorticas congeénitas. Trés tipos diferentes de EAS sdo reconhecidos: ampulheta, membranosa e
hipoplasia do arco adrtico. O tipo ampulheta é 0 mais comum. O tipo membranoso é o resultado

do diafragma semicircular fibroso e/ou fibromuscular com uma pequena abertura central
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estendida ao longo do lumen adrtico. A hipoplasia difusa da aorta ascendente é a forma mais

rara.

2 OBJETIVO

O objetivo desta revisdo de literatura é descrever a fisiopatologia, a epidemiologia, 0s
achados de exame fisico, os achados de exames complementares e o tratamento disponivel para
estenose aortica supravalvar, conforme a literatura atual, além de relatar o caso de duas
pacientes admitidas no departamento de emergéncia por caso de sincope e posterior

diagnostico de membrana supra-adrtica

3 METODOLOGIA

Trata-se de uma pesquisa do tipo artigo de revisdo, baseando-se de forma similar na
sistematica ao Preferred Reporting Itens for Systematic Review, seguindo as etapas propostas
por Pereira e Galvao (2014) que foram:1. Elaboracdo da pergunta da pesquisa; 2. Busca na
literatura; 3. Selecdo dos artigos; 4. Extracdo dos dados; 5. Avaliacdo da qualidade
metodoldgica; 6. Sintese dos dados. Em seguida, consultou-se a base de dados PUBMED,
utilizando como palavras-chave a serem pesquisadas com o descritor (DECS/MESH): Aortic
Stenosis, Supravalvular e as palavras-chave Elastin e Ventricular Outflow Obstruction,
empregando o operador booleano AND. Resultou-se em 21 artigos no periodo de 2014-2022 e,

posteriormente, em uma selecdo de 10 artigos.

4 REVISAO DE LITERATURA

A obstrucdo da via de saida do ventriculo esquerdo pode ser causada, entre 3 a 10%
dos casos, por cardiopatias congénitas, e a etiologia por membrana aortica supravalvar
corresponde a causa mais rara desse grupo, sendo responsavel por cerca de 5 a 10% dos casos
de tais anomalias. A obstrucéo congénita da via de saida do ventriculo esquerdo (OVSVE) pode
ser dividida em quatro grandes categorias: estenose adrtica subvalvar, estenose adrtica valvar,
estenose adrtica supravalvar e coarctacao da aorta. [3]

As lesbes obstrutivas da via de saida do ventriculo esquerdo (VSVE) sdo responsaveis
por, aproximadamente, 6% das cardiopatias congénitas. A EAS é a forma menos comum de
obstrucéo da via de saida do ventriculo esquerdo, responsavel por menos de 0,05% de todos 0s
defeitos cardiacos congénitos e por 8% a 14% de todas as estenoses adrticas congeénitas. [9]

A presencga de membrana adrtica supravalvar, acarretando estenose adrtica, € decorrente

do estreitamento congénito da aorta ascendente que envolve a juncdo sinotubular, préxima a
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regido de emergéncia das artérias coronarias. Esse fato deve ser visto com relevancia, pois essa
anomalia pode cursar, até mesmo, alteracdo coronéria devido a elevada presséo de pulso gerada
pela obstrugdo gerada. Além disso, tal condigdo pode estar relacionada a outras condicoes,
como sindrome de Williams e hipercolesterolemia homozigética familiar. [10]

Os trés tipos de EAS que foram reconhecidos sdo ampulheta, membranosa e hipoplasia
do arco adrtico, em ordem decrescente de frequéncia. O tipo membranosa € o resultado do
diafragma semicircular fibroso e/ou fibromuscular com uma pequena abertura central estendida
ao longo do lumen aortico. [9]

A EAS pode ocorrer esporadicamente, ser herdada de forma autossomica dominante ou
estar associada a sindrome de Williams-Beuren, que ocorre devido & delegdo do gene da elastina
no cromossomo 7gll. 23 e leva a deficiéncia ou deposi¢cdo anormal de elastina durante o
desenvolvimento cardiovascular, resultando em anormalidades cardiovasculares disseminadas.
A forma esporadica de EAS é mais comum do que a forma autossémica dominante. [6]

A Sindrome de Williams (SW), também conhecida como Sindrome de Williams-
Beuren, € uma doenca genética rara caracterizada por hipercalcemia infantil, baixa estatura, um
grau variavel de retardo mental, caracteristicas faciais de elfo, personalidade extrovertida e
anormalidades cardiovasculares.[5] A cardiopatia congénita mais comum na SW é a estenose
adrtica supravalvar, seguida por estenose pulmonar supravalvar. Em criangas com SW, EAS é
vista em 80% dos casos; enquanto cerca de 50% dos pacientes com EAS tém SW.[2][5]

Os achados do exame fisico sdo muito semelhantes aos da estenose valvar aortica, com
excecao da auséncia de clique de ejecdo e auséncia de irradia¢do do sopro para vasos carotideos.
Outro achado classico da EAS é que a pressdo sistolica no braco direito costuma ser maior do
que no braco esquerdo. Essa disparidade de pulso pode estar relacionada a tendéncia de uma
corrente de jato aderir & parede de um vaso e ao fluxo seletivo de sangue para a artéria
inominada. [9]

Além disso, a EAS esté associada a outras anomalias cardiacas e vasculares que também
podem complicar a apresentacdo clinica. Algumas dessas anomalias sdo coarctacdo da aorta e
estenose ostial das artérias carotida, renal e iliaca; displasia, espessamento e mobilidade restrita
dos folhetos da valva adrtica; estenose da artéria coronaria, por estreitamento coronariano focal
ou difuso; e estenose da artéria pulmonar.[9]

O diagndstico de EAS é confirmado pela ecocardiografia, na qual os principais achados
séo dilatagdo dos seios de Valsalva, diametro do anel adrtico maior que o da juncdo sinotubular,
além de o arco adrtico ascendente e a aorta parecerem pequenos ou de tamanho normal. O

ecocardiograma mostra a estenose supravalvar e seu tipo (ampulheta, membranosa e hipoplasia
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do arco aortico). A ressonancia magnética cardiaca também fornece detalhes anatémicos
excelentes. [8]

A EAS pode piorar com o tempo, especialmente nos primeiros cinco anos de vida. Logo,
guando mais comumente diagnosticada na infancia, permite planejamento terapéutico precoce
e, dessa forma, evita maiores comprometimentos estruturais do coracao.

A maior morbidade decorre do estreitamento adrtico, que pode ser uma discreta estenose
em ampulheta ou uma estenose aortica difusa. Se ndo tratado, 0 aumento da resisténcia arterial
leva a elevacdo da pressdo cardiaca no ventriculo esquerdo, a hipertrofia e a insuficiéncia
cardiaca. A sindrome da aorta média, incluindo estreitamento difuso da aorta toracica e
abdominal, ocorre raramente, mas pode ser de dificil tratamento. Isquemia miocardica também
foi descrita; geralmente é resultado da aderéncia dos folhetos da valva adrtica a juncéo
sinotubular. Isso pode restringir o enchimento diastélico das coronarias e, mais comumente, a
artéria coronaria esquerda é afetada. O suprimento sanguineo coronariano pode ser limitado, e
casos de morte subita cardiaca tém sido descritos. Dessa forma, por todas essas peculiaridades,
a terapéutica invasiva na EAS deve ser mais precoce que na estenose valvar aortica. [5]

Atualmente, as indicacOes para cirurgia sdo baseadas na opinido de especialistas devido
a estudos limitados. Geralmente, é curativa e recomendada para doenca sintomatica com
gradiente medido por meio da angiografia cardiaca de mais de 30 mmHg. A probabilidade de
progressdo varia com o gradiente inicial. O risco de progressdo em pacientes adultos é,
consideravelmente, menor do que na infancia. [9]

Pacientes com EAS ndo sindrémica tém um fendtipo cardiovascular mais grave,
exigindo intervencBes mais precoces e frequentes para estenoses vasculares, bem como
reintervencdes mais precoces e frequentes para recorréncia de estenoses em comparagdo com
pacientes com SW. Isso parece estar relacionado tanto a uma maior frequéncia de estenose
adrtica valvar concomitante, quanto a uma maior necessidade de reintervencdes primarias e
reintervenc@es para lesdes valvares adrticas nos pacientes com EAS néo sindrémica. As taxas
de reintervencdo para EAS e lesbes adrticas também foram, significativamente, maiores em
pacientes com EAS néo sindromicas em comparagdo com pacientes com SW. [10]

Vaérias técnicas cirargicas foram descritas; elas diferem pelo nimero de seios de
Valsalva que sdo aumentados pelo reparo (remendo). A “técnica de remendo tnico”, “aumento
de dois seios com remendo em Y invertido” (ambas corregdes assimétricas), “técnica de trés
remendos” e a “aortoplastia com lamina” (ambas corregdes simétricas) sdo as técnicas

implementadas pelo maioria dos cirurgides para a corregéo da EAS. [7]
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O alivio da obstrucdo difusa € mais complexo; op¢es cirdrgicas incluem extensas
endarterectomia com aortoplastia com patch ou resseccdo do segmento estendtico com
anastomose a aorta ascendente distal, com ou sem insercdo de autoenxerto (procedimento de
Ross). [7]

Quanto a técnica cirargica empregada, ndo ha diferenca significativa nas taxas de
mortalidade e reabordagem entre a correcdo assimétrica e simétrica da EAS. Aparentemente,
a EAS ndo é uma doenga benigna e, provavelmente, os pacientes devem ser acompanhados

mais de perto pelo resto de suas vidas. [7]

5 RELATO DOS CASOS

Caso 1: paciente, sexo feminino, 81 anos, com doenca renal cronica dialitica, com
historico de dispneia progressiva aos minimos esfor¢os no Gltimo més, foi admitida no setor de
emergéncia devido queda da propria altura apds episdédio de sincope. Apresentou ECG com
bradicardia, ondas T apiculadas e exame fisico com sopro sistolico em foco adrtico, sendo
submetida a ecocardiograma que mostrou achados compativeis com membrana supra-adrtica
(figura 1). Caso 2: paciente, sexo feminino, 85 anos, também portadora de doenga renal cronica
dialitica, com histdria de episddios de lipotimia em domicilio, foi admitida por sincope com
ECG, revelando ritmo juncional e alteracdes compativeis com hipercalemia. Foi submetida a
ecocardiograma transtoracico, que mostrou fracdo de ejecdo do ventriculo esquerdo de 61%,
valvas mitral e adrtica escleroticas, aumento importante do atrio esquerdo, disfuncdo diastdlica

moderada do ventriculo esquerdo e imagem sugestiva de membrana supra-adrtica (figura 2).
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Figura 1. Ecocardiograma transtoracico. A - Janela longitudinal mostrando membrana supra-adrtica ( seta); B
Doppler colorido mostrando aliasing ap6s valva adrtica; C — Doppler continuo exibindo aumento de gradientes; D
- Janela cinco camaras apical mostrando membrana supra-aortica ( seta).

FR 45Hz

+ Vmax 273 cmis
Vmean 161 cm/sh
MaxPG 30 mmHg'yp
Mean PG 12 mmHg
VTI 52.2cm
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Figura 2. Ecocardiograma transtoracico. A-Janela apical duas camaras exibindo aumento importante do atrio
esquerdo; B -Janela longitudinal mostrando membrana supra-adrtica (seta); C- Doppler colorido mostrando
aliasing apds valva adrtica;

P
P AP R
PR 7Y
< LA A20
Atral Length
Atr al Arna
Atr al Volume
VADI
LA ESV Inklex (A2C) 53,7 mifiw®
LA ESV (BF) 9m
LA ESV Index (BP) 52.5 miie

6 CONCLUSAO

A EAS é aforma mais rara de obstrucéo da via de saida do ventriculo esquerdo, podendo
ocorrer de forma isolada, ser herdada de forma autossdmica dominante ou associada a Sindrome
de Williams. A cirurgia geralmente € curativa e é recomendada para doenca sintomatica com
gradiente medido com angiografia cardiaca de mais de 30 mmHg. Os resultados apds a correcao
cirurgica dependem da natureza da estenose e da presenca de lesdes cardiacas associadas, sendo

0 ecocardiograma um método diagnostico essencial nesse contexto. Preditores de piores
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desfechos e intervencdo cirdrgica frequente sdo a presenca de lesdes difusas em relacdo a

estenose discreta ou a presenca de valvopatia adrtica associada.
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