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18.1 Introdugao

A patologia cardiovascular engloba um espectro enorme de doengas congénitas e
adquiridas, inflamatérias, degenerativas, infecciosas, imunes e neoplasicas. Além disso, o
coragdo e os vasos sdo sede de quase todas as patologias dos diversos sistemas organicos,
sofrendo altera¢fes anatdmicas ou funcionais mesmo quando ndo sao o foco primario das
doencas. Nas ultimas décadas, houve um esforco enorme em pesquisa com publica¢des e
descobertas nos campos da doenca coronariana, morte subita, genéticas das miocardio-
patias e patologia do transplante.

A patologia cardiovascular remete a pratica médica que engloba desde a analise de pe-
quenas biépsias até a avaliacdo de autépsias com estudos moleculares. E uma das subespe-
cialidades da patologia que mais comumente requer interagdo com clinicos, cientistas basicos
e necessita de correlacdo clinicopatolégica diuturnamente. Nesse capitulo, selecionaram-se
0s mais relevantes tépicos da patologia cardiovascular para o académico de medicina.

18.2 Consideracoes anatomicas

O coragao esta localizado no mediastino, que é o compartimento central da cavidade
tordcica entre as duas cavidades pulmonares, caracterizando-se como uma regido moével
por acomodar estruturas viscerais unidas apenas por tecido conjuntivo frouxo. Pode ser
subdivido em mediastino superior, o qual se estende inferiormente da abertura superior
do térax até o plano horizontal do térax, e mediastino inferior, o qual esta situado entre o
plano horizontal do térax e o diafragma. O mediastino inferior pode, ainda, ser subdividido
em anterior, médio e posterior.

O pericardio é uma membrana fibroserosa composta por duas camadas que recobre
0 coragdo e as raizes de seus grandes vasos. Os vasos sanguineos existem de diferentes
formas e calibres, podendo ser divididos didaticamente em rela¢do ao contelido de sangue
carregado. As artérias sdo vasos de parede muscular mais espessa responsaveis por levar
0 sangue oxigenado do cora¢do para os diversos tecidos, iniciando com vasos mais ca-
librosos (artérias de grande e médio calibre) até vasos com diametro microscépico, como
as arteriolas e os capilares. J& as veias, responsaveis por carregar o sangue com menor
concentracao de oxigénio de volta ao cora¢do sao classificadas, também, em relacdo ao
seu diametro em: grande, médio e pequeno calibre. Estes vasos geralmente possuem val-
vulas de tecido conjuntivo e superficie endotelial, que propiciam o fluxo unidirecional do
sangue, especialmente a de regides contra a gravidade, como nos membros inferiores,
evitando fluxo retrégrado e estase, que pode causar patologias vasculares.

O coragdo é um 6rgdo muscular que funciona como uma bomba circulatéria que, por
meio da contragdo, gera pressao para impulsionar o sangue para todo o organismo por
meio dos vasos sanguineos; a esse conjunto, incluindo os vasos linfaticos, denominamos
sistema cardiovascular, que é o primeiro a funcionar de forma auténoma no desenvolvi-
mento uterino por volta da 82 semana de gestacdo. Sendo assim, o sistema cardiovascular
esta envolvido em varias fun¢des homeostaticas, como a regulacdo da pressdo sanguinea
arterial e da temperatura corporal, a distribuicdo de hormdnios, e os ajustes homeostati-
cos em casos de hemorragia, esforco e mudangas de postura.
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Esse 6rgdo é a principal estrutura do mediastino médio e é dividido macroscopica-
mente em quatro camaras, sendo dois atrios, os quais possuem parede muscular mais
delgada por levarem sangue até o ventriculo adjacente sob menor pressdo, e dois ventri-
culos, os quais possuem parede muscular mais espessa por levarem sangue para todo
corpo, através da aorta, e para os pulmdes, através da artéria pulmonar. No adulto seu
peso chega a cerca de 250 a 300 gramas. Na sua extremidade superior, representando a
base do coracdo, encontram-se os grandes vasos, entre eles a aorta, o tronco pulmonar,
as veias cavas superior e inferior e as quatro veias pulmonares. A sua superficie inferior re-
pousa sobre o diafragma, correspondendo a regido entre o apice, que estd relacionado ao
52 EIC, e a face pulmonar direita do coragdo, em que se observa o atrio direito. Além disso,
o coracgao dispde de quatro valvas que atuam como isolante elétrico, sendo assim impres-
cindiveis para o bom funcionamento do sistema de conducdo especializado do coragdo.
Dentre essas valvas, tem-se duas valvas atrioventriculares, tricispide e mitral, e duas val-
vas semilunares, adrtica e pulmonar.

18.3 Histologia

O coracdo é dividido em 3 camadas principais: epicardio, miocardio e endocardio.
Ademais, possui um esqueleto fibroso importante para a insercdo das valvulas e para a
constituicdo do septo interventricular, constituido por tecido conjuntivo denso. O epicardio
é a camada mais externa do coragdo que corresponde ao folheto visceral do pericardio
fibroso, sendo constituido por mesotélio e tecido conjuntivo frouxo. E nessa camada onde
se situam nervos e vasos. Ja o miocardio é composto por musculo estriado cardiaco tipico.
Essa camada é mais espessa nos ventriculos, principalmente no ventriculo esquerdo. A
camada mais interna é constituida por endotélio, em que o epitélio é pavimentoso simples,
uma camada subendotelial, em que se encontra tecido conjuntivo frouxo com fibras elas-
ticas, colagenas e células musculares lisas, e uma camada subendocardica, na qual se en-
contra tecido conjuntivo com nervos, veias e fibras de Purkinje.

As artérias sao divididas, também, em 3 camadas: tUnica intima (Tl), média (TM) e
adventicia (TA). Iremos usar a artéria aorta como protétipo da descricdo arterial, pois pos-
teriormente falaremos sobre patologias associadas a esse vaso, portanto é importante o
conhecimento de sua microscopia normal. A tdnica intima possui um revestimento endo-
telial circundado por tecido conjuntivo, uma caracteristica peculiar da aorta é a presenca
de musculatura lisa nessa camada. Os limites ndo séo bem delimitados em relacdo a tlnica
média. Com efeito, a TM possui grande quantidade de musculo liso e fibras elasticas, per-
mitindo transportar grandes volumes de sangue. Por fim, a TA é a camada mais externa,
contendo fibras coldgenas, vasos sanguineos, conhecidos como vasa vasorum, e nervos
que preenchem a parede do vaso.

As veias seguem a mesma divisdo das artérias em TIl, TM e TA, embora histologica-
mente seja mais dificil estabelecer divisdes entre as camadas. Uma diferenca marcante
entre os dois tipos de vaso é que nas veias a quantidade de substancias elasticas é bem
menor e a TM também, dando o aspecto de uma luz vascular maior do que nas artérias.
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18.4 Patologias

18.4.1 Miocardiopatias

Miocardiopatias formam um grupo heterogéneo de doengas que se caracterizam clini-
camente por disfun¢do ventricular crénica. A classificacdo clinica é baseada em fatores he-
modinamicos, ecocardiograficos e genéticos. De modo geral, ha alguns anos podia-se classifi-
car essas doengas em miocardiopatia dilatada, miocardiopatia hipertréfica e miocardiopatia
restritiva. Atualmente, ha diversas classificagdes, como funcionais, etiolégicas, genéticas e
clinicas. No ambiente de autépsia e transplante cardiaco, pode-se dividir as miocardiopatias
em 3 grupos: o primeiro sdo as miocardiopatias ndo dilatadas (hipertrofia de ventriculo es-
querdo idopatico ou hipertensivo), o segundo as miocardiopatias dilatadas (miocardiopatia
hipertensiva, miocardiopatias associadas a doenca renal, obesidade, etc., miocardiopatia
dilatada idiopética) e o terceiro grupo que engloba as miocardiopatias especifica como mio-
cardiopatia hipertréfica, miocardiopatia arritmogénica, amiloidose, doenca de Fabry, mio-
cardiopatia isquémica, hemocromatose, miocardiopatia ndo compactada, etc..).

Essas doencas cursam com lesdo de midcitos e resultam em uma variedade de apresen-
tacdes, incluindo isquemia, inflamacao, respostas a substancias tdxicas e a forgas fisicas, como
traumas ou aumento da tensdo nas camaras cardiacas. Entretanto, microscopicamente a alte-
racao celular do midcito é muitas vezes semelhante e inespecifica, podendo ocorrer alguns fe-
némenos celulares, sendo os principais descritos na Tabela 18.1. Esse grupo de patologias do
miocdrdio podem ser primarias, quando o problema é limitado ao miocardio ou secundarias,
quando a miocardiopatia € uma manifestacdo cardiaca de uma doenga sistémica.

Tabela 18.1: Diagnéstico patolégico das miocardiopatias no ato da autépsia.

Grupos de miocardiopatias  Grupo de doencas especificas
. . . o Hipertrofia de ventriculo esquerdo idiopatica
Miocardiopatias nao dilatadas . X ., . .
Hipertrofia de ventriculo esquerdo hipertensiva
Miocardiopatia hipertensiva

Miocardiopatia associada a doenca sistémica como obesidade, diabetes,
Miocardiopatias dilatadas hipertensdo arterial sistémica

Miocardiopatia dilatada idiopatica (com multiplas associa¢ées ambientais,
infecciosas e imunes)

Miocardiopatia hipertréfica
Miocardiopatia arritmogénica
Miocardiopatia isquémica

Miocardiopatias de etiologia ~ Amiloidose

especifica Doenca de Fabry
Miocardiopatia isquémica
Hemocromatose
Miocardiopatia ndo compactada
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Tabela 18.2: Alteracdes celulares em lesdes miocardicas.

Processo patolégico Contexto que ocorre Aspecto microscépico
Hipereosinofilia Necrose isquémica recente Perda da integridade da membrana celular
Picnose e cariorrexe Infarto miocardico Degeneracao celular apoptética
) Insuficiéncia cardiaca e lesdes  Eliminagdo via lisossomos de proteinas e
Autofagia ~ o
de reperfusdo organelas danificadas
Necrose coagulativa Infarto miocérdico NIEEIEEE @olim PIEsaVEEED Cas bl

celulares

Infarto hemorragico e inflamacdo

Lesdo de Isquemia-reperfusdo Infarto de reperfusdo neutrofilica difusa

Isquemia crénica e Necrose das Vacuolizagdo celular devido a edema,

Miocitdlise Bt Pl
bandas contrateis levando a perda miofibrilar
) N Areas de infarto e Tecido conjuntivo de reparo em areas
Fibrose de substituicdo o )
cardiomiopatias necrosadas
. ) At Pigmento amarelo acastanhados
Lipofuscina Senescéncia

contendo residuos lisossomais

Glicoproteina intracitoplasmatica, PAS

Degeneracdo basofilica Senescéncia e cardiomiopatias o
positiva

Clinicamente, a lesdo cardiaca é equivalente a necrose dos midcitos e é avaliada me-
dindo a liberagdo de constituintes cardiomidcitos, tais como troponinas e creatina quinase
no soro ou plasma. Ja a lesdo crénica (miocardiopatia estabelecida) causa anormalidades
na funcdo cardiaca e na movimentacdo das camaras durante o ciclo cardiaco, sendo avalia-
do por métodos de imaginologia cardiaca, destacando-se o ecocardiograma.

18.4.2 Miocardiopatia dilatada

E caracterizada clinicamente por uma disfuncdo sistélica, geralmente com fracdo de
ejecdo <40%, ou seja, abaixo do valor de normalidade. Dessa forma, devido a uma dilata-
¢do do ventriculo esquerdo (VE) as fibras musculares perdem o posicionamento ideal de
contracdo quando estiradas pelo aumento do volume sistélico, durante a diastole, com
fibrose do intersticio e cicatrizacdo tecidual associada. Arritmias e sincopes sdo bastante
frequentes, levando a necessidade de desfibrilagdo em até um terco dos pacientes. De
¥ a 40% dos casos tem componente familiar, com heranga autossémica dominante, ou
ligada ao X. H& alguns genes especificos relacionados a patogénese dessa doenca, princi-
palmente em casos de heranca familiar, sendo os principais: LMNA, PKP2 e TTN.

As principais causas variam de acordo com o local estudado; no Brasil a principal cau-
sa de miocardiopatia dilatada secundaria a Doenca de Chagas, ja nos Estados Unidos é a
miocardiopatia alcodlica. Ainda podemos citar miocardite viral, relacionada ao HIV e carén-
cias nutricionais. Além dessas causas bem estabelecidas e prevalentes existem algumas
situagdes especiais de cardiomiopatia dilatada: associada ao HIV, ao periodo periparto e a
induzida por taquicardia.

As principais caracteristicas macroscépicas sao:

+ Dilatacdo biventricular ou das 4 camaras (Figura 18.1);
+ Espessura da parede normal, aumentada ou levemente diminuida;

+ Dilatacao biatrial;

Patologia Geral - Patologia cardiovascular 500



+ Trombos murais comuns em parede de ventriculos (principalmente
apice esquerdo, Figura 1);

+ Aumento do peso cardiaco em 1,5-3x o normal.

Microscopicamente, as altera¢gdes mais frequentes incluem:

+ Fibrose intersticial randémica do tipo cicatricial;

+ Hipertrofia de miécitos com vacuolizagdo citoplasmatica;
+ Infiltrado inflamatério mononuclear nao especifico;

+ Espessamento na parede de arteriolas intramiocardicas.

Apesar da auséncia de achados histolégicos caracteristicos de miocardiopatia dilata-
da, a bidpsia endomiocardica pode ser Util para excluir algumas doencas, destacando-se a
sarcoidose e a amiloidose. Como o diagndstico macro e microscopico pode ser inespecifico
em muitos casos, para o diagnéstico de miocardiopatia dilatada idiopatica é essencial a
exclusao de outras anormalidades no ato do exame, principalmente em rela¢cdo a doencas
valvares, coronarianas, altera¢des congénitas, doenca hipertensiva ou cor pulmonale.

Figura 18.1: Miocardiopatia dilatada. Corte de quatro cdmaras mostra dilatagdo biatrial e biventricular. O
endocérdio do ventriculo esquerdo mostra espessamento difuso com trombos colados na parede.
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18.4.3 Miocardiopatia Hipertrofica

A miocardiopatia hipertréfica (MCH) é uma doenca do musculo cardiaco que resulta
em hipertrofia cardiaca e, muitas vezes, obstrucdo na via de saida do ventriculo esquerdo.
Ambas as alteragdes estruturais e hemodinamicas cursam com aumento de risco de arrit-
mia, insuficiéncia cardiaca e morte subita em individuos afetados. Em >50% dos pacientes
sdo encontradas mutagdes em genes sarcoméricos associados a proteinas miofibrilares
(cadeia pesada da beta miosina, MYH7 e proteina ligadora da miosina, MYBPC3).

Essa doenca é definida com parametros de ecocardiograma, atingindo 1 em cada 500
pessoas na populacdo geral e sendo mais comum na segunda e terceira década de vida.

Existe uma divisdo de 3 grupos de portadores de cardiomiopatia hipertrofica. O
primeiro composto pelos pacientes com sintomas, incluindo dispneia, dor precordial, sin-
cope e tontura, cujo diagndstico é feito pelo ecocardiograma. O segundo e que comporta
a maior parte dos pacientes é composto por aqueles que descobrem a doenca de forma
incidental por meio de exames de rotina e ou devido ao diagnéstico feito em parentes de
primeiro grau. Ja o terceiro consiste no grupo de pacientes que sofrem morte subita sem
qualquer histéria prévia. Nesse terceiro grupo o patologista tem um papel muito impor-
tante no que tange ao estabelecimento do correto diagndstico para um futuro aconselha-
mento genético aos familiares do paciente, no momento da autépsia.

As principais caracteristicas macroscépicas sdo:
+ Hipertrofia assimétrica do ventriculo esquerdo com espessura do septo
maior que a da parede lateral livre.
+ Estenose subadrtica com fibrose endocardica associada (Figura 18.2A)

Microscopicamente, a MCH pode mostrar:

+ Hipertrofia miocitica difusa.

+ Desarranjo de fibras miocitarias com arquitetura bizarra e desorganiza-
da (Figura 18.2B)

+ Ndcleos aumentados, com pleomorfismo e hipercromasia.
+ Fibrose intersticial do tipo de reposic¢ao.

O tratamento depende da condicdo clinica do paciente, mas de forma geral as arrit-
mias na MCH envolvem farmacoterapia (betabloqueadores, bloqueadores dos canais de
calcio), intervencdes antiarritmicas (ablagdes para fibrilacao atrial e taquicardia ventricular
monomorfica) e implante de Cardioversor Desfibrilador implantavel (CDI). O tratamento
para insuficiéncia cardiaca que pode vir secundaria a MCH ndo é foco desse capitulo. Os
principais diagnésticos diferenciais incluem hipertrofia fisiolégica do coracdo de atleta,
doenca hipertensiva com hipertrofia de VE, doenca de Fabry e outras doencas de depésito
(Doencgas de Pompe e Danon).
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Figura 18.2: Miocardiopatia hipertréfica. A esquerda o corte mostra ventriculo esquerdo com fibrose endocardica.
No apice, vé-se trajeto de dispositivo de assisténcia ventricular (“coracdo artificial”), pois trata-se de coragdo
explantado. O septo mostra hipertrofia heterogénea. A direita, ha desarranjo de fibras miocaricas e fibrose

intersticial, tipicas da miocardiopatia hipertréfica.

18.4.4 Miocardiopatia Restritiva

E um disturbio caracterizado por uma restricdo de enchimento ventricular, afetando de
forma direta a diastole, podendo ter leve reducdo na fragdo de ejecdo ventricular em alguns
casos. Além disso, pode ser causada por doengas sistémica, ou ser idiopatica. Miocardiopatia
restritiva idiopatica geralmente denota uma forma de miocardiopatia ndo isquémica que
tem sobreposicao clinica, genética e anatdmica com a miocardiopatia dilatada, mas com he-
modinamica marcadamente restritiva. Doenca endocdrdica adquirida no adulto geralmente
tem relagdo com endomiocardiofibrose tropical ou endomiocardite eosinofilica.

Clinicamente se manifesta com sintomas de uma insuficiéncia cardiaca diastélica, ou
seja, sintomas congestivos, ademais, pode ser detectada a presenca de B4 (quarta bulha)
na ausculta cardiaca, que é um achado muito sugestivo de comprometimento diastoélico.

N&o ha sinais, sintomas ou dados laboratoriais especificos para a entidade. Geral-
mente o paciente apresenta a clinica de insuficiéncia cardiaca com dispneia e edema de
membros inferiores, associado a valores normais ou discretamente diminuidos na fracdo
de ejecao do ventriculo esquerdo ao ecocardiograma, configurando um ICC diastdlica.

Os dois principais disturbios especificos associados a miocardiopatia restritiva sdo:

Patologia Geral - Patologia cardiovascular 503



18.4.4.1 Amioloidose:

Responde por um grupo de doengas que cursam com a deposi¢do de
proteinas insolUveis no meio extracelular;

Mais de 20 proteinas sdo conhecidamente formadoras de substancia
amiloide. Pode ser dividida em amiloidose associada a imunoglobulinas
(amiloid AL e amiloide AH) ou ndo associada a imunoglobulinas (tipos
AA, ATTR e outras);

A populacdo afrodescendente tem um risco 4x maior que a populagdo
geral de desenvolver a doenga;

Macroscopicamente as mudancas s6 sdo vistas em estagios avancados,
e nota-se infiltragdo miocardica com focos esbranquicados de distribui-
¢do geralmente endocardica e mural septal;

O diagnostico microscépico pode ser feito pela visualizagdo do depoésito
amiloide partir de uma biépsia do tecido suspeito seguido de colora¢des
como o Vermelho Congo, sendo a visualiza¢do feito com luz polarizada.

18.4.4.2 Endomiocardiofibrose tropical:

Figura 18.3: Endomicoardiofibrose (autépsia), corte transversal mostrando dilatacdo biventricular e

E uma forma rara de miocardiopatia caracterizada por espessamento e cal-
cificagdo do endocardio, levando a uma reducdo das camaras ventriculares;

Mais comum em jovens de zona rural e com deficiéncia nutricional;

Achado anatomopatolégico a macroscopia: espessamento do endocar-
dio no apice do ventriculo (Figura 18.3), poupando a via de saida;

Achado histolégico no miocardio: camada de fibrose densa hialina
com proliferacdo de fibras eldsticas desorganizadas e uma outra de
tecido conjuntivo frouxo com proliferacdo vascular e pouco infiltrado
inflamatoério.

espessamento importante e difuso do endocardio. O paciente apresentava miocardiopatia restritiva e estava em

fila de transplante quando sofreu morte subita.
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18.4.4.3 Miocardiopatia isquémica e coronariopatias

A miocardiopatia isquémica resulta da lesdo miocérdica irreversivel causada por is-
quemia prolongada. E comum nesse assunto a confusdo dos termos aterosclerose e ar-
teriosclerose. Didaticamente a arteriosclerose € um processo em que ocorre a esclerose
da artéria, ou seja, um endurecimento da parede do vaso independente da etiologia. Es-
clerose vascular é denominagdo genérica que engloba a aterosclerose, a arteriolosclerose
e a calcificagdo da média de Monckeberg. Como sdo entidades com aspecto morfolégico,
significado clinico, patogenia e importancia epidemiolégicas diversas, ndo hd muito senti-
do em nomed-las em conjunto.

Ja a aterosclerose é um tipo de arteriosclerose, porém a causa do espessamento e en-
durecimento da parede é a formacdo da placa de ateroma geralmente associado a espes-
samento das camadas e infiltrado inflamatério. O grau de obstrucdo do limen arterial e
a rapidez com que ocorre estdo diretamente relacionados com as manifestac¢des clinicas
do paciente. Geralmente as manifestacSes clinicas come¢am a aparecer quando a obstru-
¢do coronariana é superior a 70% da luz arterial. Essas manifesta¢des agudas podem ser:
angina estavel, angina instavel e infarto agudo no miocérdio. A lesdo crénica leva a fibrose
miocardica com dilatagdo e formagdo de aneurismas.

18.4.5 Lesoes ateroscleroticas

Ocorrem quando ha a presenca de uma ruptura ou erosdo da placa aterosclerética na
parede dos vasos sanguineos, levando a formacdo de trombo agudo que pode ser obstru-
tivo. Essa placa é composta por: lipidios, células inflamatérias, hemacias, tecido conjuntivo
e depdsitos de calcio.

A formacdo de placa envolve uma lesdo ao endotélio vascular, levando a uma maior
permeabilidade da parede do vaso, especialmente em artérias de médio e grande calibre.
Com isso, ocorre o acumulo de lipoproteinas, que podem ser oxidadas no endotélio, e isso
gera um estimulo a migracao de células inflamatérias, especialmente macréfagos e linfo-
citos T. Os linfécitos T liberam citocinas pré-inflamatorias no local. Com efeito, ocorre um
grande aumento de células espumosas reverberando o processo de formagdo da placa. A
lesdo endotelial favorece ainda a passagem de hemacias e outros componentes do sangue
com acumulo de fibrina e aumento do tamanho da placa em séries de erosdes ou micro
rupturas recorrentes.

As complica¢des da doenca aterosclerética incluem acidente vascular cerebral, insufi-
ciéncia arterial periférica, insuficiéncia venosa, infarto agudo do miocardio e morte subita.
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Figura 18.4: Coronaria esquerda, descendente anterior, corte transversal apés fixacdo em formol mostra trombo
agudo semioclusivo, sobre placa ateromatosa.

As placas podem ser clinicamente classificadas em estaveis e instaveis. Entretanto, a
patologia da doenca coronariana ndo é dicotdmica e na verdade pode ser vista como um
continuum de mudancas que podem levar a um quadro de instabilidade da placa, com rup-
tura ou eros@es agudas que levam a formacdo de trombo (Figura 18.4). A Tabela 18.3 lista
de forma resumida os tipos de placa e alteracées celulares correspondentes.

Tabela 18.3: Classificacdo quanto ao processo de formacdo da placa.

Tipos Alteracgdo celular

. o Actimulo de gordura intracelular
Tipo | - Lesdo inicial . -
Apenas achados microscépicos
Actimulo de células espumosas

Tipo Il - Estria gordurosa i N N
Macroscopia: lesdes planas de coloragdo amarelada

Tipo Ill - Pré-ateroma Acimulo maior de gordura
Tipo IV - Ateroma Formag&o da placa
) ) Deposicdo de coldgeno e células musculares lisas
Tipo V - Fibroateroma L
Neoangiogénese
Tipo VI - Lesdo complicada Ruptura e erosdo da placa

18.4.6 Infarto agudo do miocardio (IAM)

E um termo usado para a lesdo miocardica irreversivel, que resulta em necrose coa-
gulativa do miocardio. Do posto de vista morfoldgico, o infarto é designado como “agu-
do” até 5 dias, quando o infiltrado é principalmente neutrofilico. Clinicamente o paciente
apresenta uma sindrome coronariana aguda, que apos critérios eletrocardiograficos e de
marcadores de necrose miocardica sera classificado em: Angina instavel, IAM com eleva-
¢do do segmento ST (IAMCSST) ou IAM sem elevagdo do segmento ST (IAMSST). Tal classi-
ficagdo esta diretamente relacionada ao grau de oclusdo coronariana. Uma oclusao total é
vista no eletrocardiograma como um supradesnivelamento do segmento ST na derivagdo
correspondente ao local do infarto. Estudos epidemiolégicos mostram que aproximada-
mente 4 homens e 2 mulheres a cada 1.000 pessoas apresentam esse quadro anualmente
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nos Estados Unidos. E uma causa comum de morte subita, principalmente por fibrilacio
ventricular. Isso ocorre em cerca de 25-35% dos pacientes com IAMCSST.

Essas placas podem estar presentes em qualquer artéria coronaria, porém a mais
acometida é a artéria coronaria descendente anterior. Segue abaixo uma Tabela do local
de irrigacdo de cada artéria e as derivagdes correspondentes a ela no eletrocardiograma.

Tabela 18.4: Distribui¢do das lesdes miocardicas do IAM em relagdo a corondria
acometida e topografia da lesdo.

Anterior V1-V4 DA
Anterior extenso  V1-V6 (D1 e AVL) DA
Inferior AVF, D2 e D3 CD ou Cx
Posterior Infra de ST em parede anterior*  CD ou Cx
Lateral alto D1 e AVL Cx
Ventriculo direito  V3r e V4r** CcD

DA: Artéria descendente anterior. CD: artéria coronaria direita. Cx: artéria circunflexa.
* - O parede anterior é a imagem em espelho da parede posterior. Entdo como no eletro-
cardiograma convencional ndo usamos derivagdes para ver parede posterior levantamos
a suspeita quando ha um infraesnivelamento na parede anterior, que provavelmente esta
sendo a imagem em espelho de um supradesnivelamento em parede posterior. ** - S3o
derivagOes especificas para o ventriculo direito.

Tabela 18.5: Alteragdes microscépicas no miocardio em relagdo a tempo
do evento isquémico.

Hipereosinofilia dos miécitos 12-24 horas 24-48 horas
Infiltrado neutrofilico na periferia 24 horas 2-4 dias
Cariorrexe de neutrdfilos 24 horas 3-5 dias
Macréfagos com acimulo de hemossiderina 4-5 dias 5-10 dias
Tecido de granulagao 7 dias 10-14 dias
Fibroblastos 7-14 dias 14-28 dias
Deposicdo de colageno 14-21 dias 28 dias
Colageno denso 28 dias >60 dias

Estimar a data que ocorreu o IAM pode ser importante, principalmente se tratando de
situagdes médico-legais. Essa correlacdo temporal é feita a partir do estudo da progressao
do reparo tecidual discutido anteriormente. Entretanto, apds duas semanas se torna mais
dificil esse trabalho.

A miocardiopatia isquémica estabelecida pode trazer consequéncia morfolégicas ao
coragdo e insuficiéncia cardiaca clinica. As alteragdes macro e microscépicas principais es-
tdo listadas abaixo e ilustradas nas Figuras 5 e 6:

+ Cicatrizacoes e fibrose de padrdo endocérdico ou intersticial com remo-
delamento de parede (afinamento da parede com dilatacdo de camaras);
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+ Formacdo de aneurismas ventriculares em area de infarto;
+ Trombos murais frequentes;

+ Fibrose intersticial com depésito de coladgeno e infiltragdo mural por te-
cido adiposo.

Figura 18.5: Microfotografia de corte transversal de coronéria mostra ateroma de capa fina (“placa instavel”) a 12h
na foto, além de espessamento intimal circunferencial imporante com semiobstrucdo de 50% aproximadamente.

Figura 18.6: Microfotografia de parede de miocardio com infarto agudo, necrose miocitica e necrose de parede
com perfuracdo semi-total transmural. Na periferia da drea de necrose observa-se zona mais basofilica que
representa interface da marginagdo neutrofilica.
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18.4.7 Doencas valvares

A avaliagdo de valvulas cardiacas nativas faz parte do papel do patologista cirtrgico
e é bastante comum em hospitais gerais e especializados, pois as cirurgias de corre¢do e
reposicdo tem se tornado comum em muitos centros. E essencial a avaliacdo com intuito
ndo s6 do diagndstico correto, mas para excluir possibilidade de endocardite.

Avdlvula adrtica é geralmente substituida por valvulas protéticas devido a estenose de-
generativa com calcificagdes sejam em valvula tricispide ou bicUspide congénita (associada
a idade avancada), insuficiéncia adrtica, que macroscopicamente podem aparentar relativa-
mente normais, e doenca valvar pés-inflamatéria (geralmente pds febre reumatica).

As valvulas mitrais sdo geralmente corrigidas cirurgicamente por insuficiéncia associa-
da ao prolapso, e nesses casos apenas um fragmento da cUspide posterior é enviado para
exame anatomopatoldgico (Figura 18.7). Para valvulas mitrais estendticas que geralmente
sdo causadas por doenga pos-inflamatéria, especialmente pds-reumatica, toda a valvula é
substituida. Outras possibilidades diagnésticas incluem calcificacdo anular mitral, insufi-
ciéncia mitral por consequéncia de miocardiopatia isquémica e doenca cardiaca congénita.

Figura 18.7: Valvula mitral, pés reposicdo cirtrgica total. Embora ndo haja critérios especificos, os achados de
espessamento difuso, e desarranjo das cordolhas foi compativel com o diagnéstico clinico de prolapso mitral com
insuficiéncia grave.

A avaliacdo das valvulas tricispide e pulmonar é mais incomum, pela maior raridade
na patologia nesses sitios. A valvula tricispide é geralmente tratada cirurgicamente por in-
suficiéncia, no cenario da hipertensao pulmonar. Em casos de doenga valvar relacionada a
uso de drogas endovenosas com endocardite, a valvula tricispide pode ser ressecada com-
pletamente. Ja a valvula pulmonar pode ser corrigida ou ressecada, geralmente associada
com reconstrucdo da via de saida do ventriculo direito em criancas com tetralogia de Fallot.
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Tabela 18.6: Doengas mais comuns associadas com correcoes cirirgicas ou
reposicdes de valvulas cardiacas nativas

Doenga adrtica calcifica degenerativa, valvula

AP 45% 76 +/- 8
tricispide
D.oe,:nt;fa adrtica calcifica degenerativa, valvula 250 63 +/-10
bictspide
Insuficiéncia adrtica 8% 52 +/-10
Doenca valvar pés-inflamatéria 7% 60 +/- 10
Outras causas: doenga calcifica unicomissural,
vélvula aértica quadricuspide, valvular adrtica Restante Variavel

displasica, etc.

18.4.8 Doencas da aorta

As doengas da aorta sdo didaticamente divididas em doencas da aorta ascendente,
que englobam as doengas degenerativas que podem ter um forte componente genético,
as aortites infecciosas e ndo infecciosa, e as doencas ateroscleroéticas, geralmente associa-
das as artérias de calibre médio e periféricas como as coronarias, iliacas, etc.

As doengas degenerativas da aorta sdo caracterizadas principalmente por acometi-
mento da camada média, de modo geral com morfologia inespecifica para etiologia e as-
sociada com aneurismas e dissec¢des. Existe um acimulo de matriz mucoide extracelular
com fragmentacdo de fibras elasticas e perda de tecido de musculo liso e colapso tecidual
laminar da média. Nesse contexto, as associa¢cdes mais comuns incluem hipertensdo arte-
rial sistémica, sindrome da valvula adrtica bicispide, e doenca de Marfan. Os pacientes es-
tdo geralmente na 62 ou 7% década de vida e se apresentam com aneurisma, dissecgdo ou,
em alguns casos, ruptura aguda com morte subita inesperada. A macroscopia é de aneu-
rismas fusiformes, ndo ateroscleréticos e ndo calcificados. Em casos de ruptura, é possivel
aidentificagdo do sitio na maioria dos casos. Além da Sindrome de Marfan, outras doencas
hereditarias que podem ser apresentar com degeneracdo da camada média incluem Sin-
drome de Loeys-Dietz, Sindrome de Ehlers-Danlos e dissec¢des adrticas familiares.

As aortites inflamatérias acometem principalmente a aorta ascendente com tendén-
cia a fazer dilata¢gdes aneurismaticas e insuficiéncia adrtica. As aortites podem ser infec-
ciosas ou ndo infecciosas. Historicamente as aortites infecciosas eram associadas a sifilis,
mas hoje em dia é uma causa rara de aortites no mundo Ocidental. Ja as ndo infecciosas
representam um grupo heterogéneo de doengas que podem aparecer de forma esporadi-
ca e isolada ou estar associado a doencas sistémicas autoimunes. Aproximadamente 5%
dos aneurismas da aorta ascendente podem estar associados a aortite. Vale ressaltar que
existem quatro grandes grupos mais frequentes associados a aortites, que sdo: aortites
isoladas, geralmente incidentais; aortites associadas a doengas autoimunes como artrite
reumatoide, lupus, mais comuns em pessoas mais jovens; aortites associada a doenca da
Takayasu, associada a hipertensdo, sintomas de oclusdo vascular e estenose, mais comuns
em mulheres jovens; e por fim aortites associadas a arterite de células gigantes, com as-
socia¢des a polimialgia, arterite temporal, mais comuns em pacientes acima de 65 anos.
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A doenca mais comum da aorta descendente é a aterosclerose arterial, e esta pre-
sente desde idade jovem com progressado até idade adulta de forma gradual. Fatores que
estdo associados a aterosclerose adrtica precoce e complicada sdo similares aos da doen-
¢a coronariana e incluem hipertensdo arterial, diabetes, obesidade, tabagismo e dislipide-
mias hereditarias. Embora comum na populacdo, a aterosclerose adrtica é assintomatica
até que complicagdes se desenvolvam como lesdes ulceradas ou formacdo de aneurismas
de aorta abdominal (AAA) com ou sem ruptura (Figura 18.8). A incidéncia em estudos de
autopsia de AAA fica entre 6 a 10% em pacientes acima de 70 anos.

A grande maioria dos AAA sdo Unicos e acometem a regido infra-renal acima da bifurca-
¢do das iliacas. Estas formagdes sdo usualmente fusiformes e acometem toda a circunferéncia
da aorta, podem estender-se para ilfacas ou tronco celiaco. Em pecas cirlrgicas ou de autop-
sia, o lumen mostra-se geralmente preenchido por trombos laminados, e a aorta adjacente
mostra aterosclerose grave e complicada com ulceracdo e calcificacdo (Figura 18.9).

Figura 18.8: Dissecdo de aorta ascendente mostrando separacdo de camadas (fio metélico), aproximadamente
entre média e adventicia, além de sinais de hemorragia aguda.

Figura 18.9: Peca cirlrgica de ressecdo de aneurisma de aorta abdominal mostrando dilatacdo fusiforme
importante abaixo das artérias renais (a direita) e estendendo-se para ilfacas (a esquerda). O paciente havia sido
submetido a procedimento endovascular e coloca¢do de endoproétese. Raio-x de peca cirtrgica mostrando fios de
enxerto endovascular em posicdo adrtica e iliaca.
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18.4.9 Tumores cardiacos

Tumores cardiacos ou massas podem ser divididos em trés grupos: massas nao
neoplasicas como trombos murais; neoplasias primarias, benignas ou malignas; e tumores
metastaticos, que podem ser endocardicos e simular tumores primarios. De modo geral, o
mixoma cardiaco é o tumor mais comum. A frequéncia estimada do neoplasias cardiacas
primarias é de 0,001 a 0,3% da populagdo em estudos populacionais. Tumores primarios
podem ser endocardicos, intramurais e, menos frequentemente, pericardicos. No pericar-
dio, a incidéncia de neoplasias metastaticas é maior.

De modo geral, pode-se separar os tumores cardiacos em pediatricos e adultos. Os tu-
mores pediatricos sdo geralmente diagnosticados clinicamente por métodos de imagem, e
nem sempre sdo excisados. Fibromas cardiacos e rabdomiomas sdo os mais comuns com
incidéncia bem mais alta que todos os outros. Fibromas sdo geralmente tumores Unicos,
diagnosticados no primeiro ano de vida.

Rabdomiomas tem uma associa¢do forte com a esclerose tuberosa e podem ser mul-
tiplos e intramurais. O terceiro mais comum é derivado da linhagem miocitaria e chamado
de miocardiopatia histiocitaria, as vezes também conhecido como hamartoma de células
de Purkinje. O quarto tumor em incidéncia é o teratoma. Tumores malignos sdo extre-
mamente raros e mais comumente sdo sarcomas indiferenciados ou rabdomiossarcoma.

Os dois tumores mais comuns no adulto sdo o mixoma cardiaco e o fibroelastoma
papilifero. O mixoma é a neoplasia mais comum, enquanto o fibroelastoma papilifero é
atualmente considerado como uma proliferagdo nao neoplasica. Mixomas ocorrem em
qualquer idade, mas mais comumente ne 4° ou 5% década de vida.

Como qualquer neoplasia cardiaca, mixomas podem ter sintomas diversos relacio-
nados com o tamanho, localizacdo e consisténcia. Pode haver obstru¢do hemodinamica
ou sintomas de tromboembolismo a distancia. De 3 a 10% dos mixomas podem estar pre-
sentes em pacientes com o complexo de Carney (sindrome do mixoma). A grande maioria
ocorre no atrio esquerdo com ligagdo de um pediculo no septo atrial na regido da fossa
oval. Por definicdo, ndo invadem a parede atrial e tecido adjacente.

Microscopicamente sdo caracterizados por proliferacdo de células mixomatosas em
estroma mixéide com alteracdes degenerativas como trombose, hemorragia, calcificacao,
e hematopoiese extramedular (Figuras 18.10 e 18.11).
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Figura 18.10: Bisseccdo de mixoma cardiaco ressecado de parede atrial, com pediculo ao centro. Note superficie
heterogénea com focos de hemorragia e outros firmes e calcificados. Ha ainda dreas gelatinosas e mucinosas.

Figura 18.11: Fotomicrografia de mixoma cardiaco mostrando aparéncia classica: células redondas ou
fusocelulares com discreta atipia, em fundo mucinoso e mucoide.
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Fibroelastomas papiliferos sdo crescimentos benignos que consistem em projecdes
papilares arborizantes e avasculares, com endotélio sobrejacente. A génese desses tu-
mores ndo estd totalmente compreendida, mas ha evidéncia que representam um fe-
ndmeno reacional. Estdo localizados na superficie endocardica, e mais de 90% em valvas
cardiacas, principalmente na mitral, tricispide e adrtica. Macroscopicamente sdo tumores
esponjosos e papilares, com aparéncia de anémonas-do-mar.

Outros tumores benignos menos comuns do adulto incluem hemangiomas (geral-
mente endocdrdicos), lipomas (mais comuns no epicardio), paragangliomas (com predile-
¢do para base do coracdo e grandes vasos), e o rabdomioma celular do adulto (tumor raro
de musculo estriado).

Sarcomas cardiacos sdo os tumores malignos mais comuns no coragdo, embora ex-
tremamente raros. A classificacdo corrente é baseada na aparéncia histolégica, entretanto,
mais da metade dos sarcomas diagnosticados ndo mostram diferenciacdo especifica e sdo
chamados de sarcomas pleomérficos indiferenciados (presumidamente da camada inti-
ma), presentes geralmente no atrio esquerdo. Angiossarcoma é o subtipo mais comum
que se pode identificar uma natureza especifica, e ocorre geralmente no atrio direito.
Outros tipos histolégicos que foram relatados sdo sarcomas sinoviais, osteossarcomas,
fibrossarcomas, lipossarcomas, tumor maligno da bainha dos nervos periféricos, entre
outros. Sarcoma oriundos da aorta ou artéria pulmonar tem histologia similar aos sarco-
mas pleomorficos, e ja os sarcomas da veia cava sdo tipicamente leiomiossarcomas. Sarco-
mas cardiacos tém progndstico reservado com baixa sobrevida em médio prazo.

Resumo do tépico Tumores cardiacos

+ Os principais tumores malignos no coragdo sdo decorrentes de metas-
tases, sendo os principais sitios primarios: pulmao, linfoma e mama.

+ Ostumores primarios do tecido cardiaco sdo raros e em sua maior parte
tem curso benigno. Estudos de necrépsia apontaram para uma incidén-
cia 0,0017 a 0,19% em pacientes ndo selecionados.

+ O mixoma cardiaco merece destaque, pois responde por aproximada-
mente 50% dos tumores cardiacos benignos.

+ Diante da hipotese de um tumor cardiaco é importante que seja feita
uma diferenciacdo entre os subtipos, especialmente mixoma, fibroelas-
toma papilar, hemangioma, sarcoma e metastase. Além disso, trombos
podem ser confundidos com tumores devido a apresentacdo clinica se-
melhante e os aspecto em exames de imagem.

+ Aimunohistoquimica e as caracteristicas histolégicas auxiliam bastante
nessa diferenciacdo, como exemplificado na Tabela a seguir

18.4.9.1 Mixoma cardiaco
+ Mixomas sao neoplasias de origem endocardica, que podem se projetar
no sentido das camaras cardiacas.

+ Em 90% dos casos se localizam nos atrios, sendo o atrio esquerdo o
local mais afetado.

+ A diversidade de tipos de células encontradas em mixomas, como as
células endoteliais, elementos glandulares e células aparentemente in-
diferenciadas, levou muitos pesquisadores a concluir que os mixomas
sdo primitivos de origem mesenquimal multipotencial

+ E mais comum entre a quarta e sexta década de vida e mais prevalente
no sexo feminino em 2:1.
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+ Clinicamente se manifestam conforme a morfologia, tamanho, localiza-
¢do e consisténcia. Os principais sintomas em ordem decrescente sao:
Obstrucdo valvar, fendmenos embodlicos, febre e fadiga. Em 10 a 20%
dos casos podem ndo apresentar sintomas.

Tabela 18.7: Caracteristicas patolégicas dos principais tipos de massas cardiacas.

Mixoma cardiaco

Fibroelastoma papilar

Atrio esquerdo

Vélvulas e endocardio

Trombo Atrio
) ualquer camara,
Hemangioma QuElg !
normalmente mural
Sarcoma Atrio esquerdo
Geralmente em étrio
Metéastase direito ou ventriculo

direito.
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Mucoide, heterogéno com
areas de hemorragia

Muitas papilas e forma de
anémona-do-mar

Homogéneo ou laminado

Vermelho escuro e sélido

Sélido ou mucoide com
invasdo das estruturas
adjacentes

Firme e bem circunscrito

Estroma mixoide, hemorragia e
células mixomatosas

Papilas avasculares e fibrosas
com alinhamento epithelial
cuboidal

Rico em fibrina ou glébulos
vermelhos, com pouca
organizacao

vasos sanguineos

Pleomorfismo, aumento do
indice mitdtico, necrose

Elementos epiteliais infiltrantes
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