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Resumo

A calcificagio caseosa do anel da valvula mitral
resulta da degenerescéncia créonica do seu anel
valvular fibroso que se apresenta sob a forma
de calcificagio caseosa. Esta representa uma
variante rara e idiopatica, cujo desconhecimento
pode levar a diagnésticos equivocos.

Os autores apresentam um caso clinico de
calcificagao da vélvula
mitral, incluindo os seus principais achados
imagioldgicos e diagnosticos diferenciais.

caseosa do anulo

Abstract

Annular calcification of the mitral valve
annulus results from chronic degeneration of
its fibrous valve annulus that may present as
cascous calcification. This represents a rare and
idiopathic variant whose lack of knowledge can
lead to misdiagnosis.

The authors present a case report of caseous
calcification of the mitral valve annulus,
including its main imaging findings and
differential diagnoses.
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Historia Clinica

Paciente do sexo feminino, 72 anos, da entrada no Servico
de Urgeéncia (SU) apds paragem cardiorrespiratoria por
fibrilagio ventricular, rapidamente assistida e revertida
apés quatro ciclos de suporte avancado de vida. Na sala
de emergéncia foi realizado eletrocardiograma (ECG) que
demonstrou fibrilacdo auricular e supradesnivelamento
do segmento ST nas derivagoes inferiores e em V5-V6.
A paciente foi submetida a cateterismo emergente, onde
se verificou disfun¢io moderada a grave do ventriculo
esquerdo, com marcada hipocinésia dos segmentos apicais
e moderada dos restantes segmentos, a exce¢do dos basais
que se apresentavam hipercontracteis. No decorrer do
exame identificou-se ainda a presenca de uma imagem
calcificada em intima relagio com o miocardio basal
inferior.

Apés o procedimento, que decorreu sem complicacoes, a
doente foi admitida nos Unidade de Cuidados Intensivos,
com o diagnéstico de enfarte agudo do miocardio
infero-lateral e massa justacardiaca calcificada de origem
desconhecida. No decorrer do internamento, realizou
ecocardiograma transtoracico (ETT), que confirmou a
presen¢a de massa calcificada, envolvendo o anel mitral
postetior e os segmentos basais inferior, posterior e lateral
do ventriculo esquerdo (Fig. 1), levantando a suspeita de
calcificacao caseosa do anel da valvula mitral.

A avaliagao adicional por Tomografia Computadorizada
(TC) toracica (sem sincronizagdo ECG) documentou uma
lesdo grosseiramente calcificada na topografia da valvula
mitral, medindo cerca de 6x5x5 cm de maiores eixos
(transverso x anteroposterior x longitudinal), sem aparente
envolvimento dos seus folhetos, projetando-se para a
cavidade do ventriculo esquerdo (Fig. 2). Estes achados

eram concordantes com as alteraces ecocardiograficas
previamente descritas. A presenca de calcificagbes com a

Fig. 1 — Ecocardiograma transtoracico. Na topografia da vélvula mitral
observa-se uma estrutura grosseiramente calcificada, condicionando
intensa sombra acudstica (A), com uma area central marcadamente
hipoecogénica, em relacio provavel com alteracbes de liquefacio (B).
Aparente extensao a cavidade do ventriculo esquerdo.

Fig. 2 — Tomografia Computorizada (sem sincronizagio ECG) com
contraste intravenoso, imagem axial (A) e sagital (B). Observa-se
uma massa ligeiramente hiperdensa centrada ao anel da valvula mitral
demonstrando um bordo periférico grosseiramente calcificado (seta).
Refere-se também derrame pleural bilateral e consolida¢ao do parénquima
pulmonar do lobo inferior direito.
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extensdao descrita, indiciava uma etiologia provavelmente
cronica, sendo esta apresentacio compativel com o
diagnéstico de calcificagdo caseosa do anel da valvula
mitral.

Adicionalmente, foi realizada uma Ressonancia Magnética
Cardfaca (RMC), que confirmou a presenca de “massa”
centrada na vertente inferior e lateral do anel mitral,
com infiltracdo do segmento basal inferior do ventriculo
esquerdo, condicionando reducio da sua espessura mural.
A massa demonstrava sinal intermédio nas sequéncias
ponderadas em T2 e hipossinal com vazio de sinal a periferia
nas sequéncias de eco de gradiente. Ndo se identificou
captagdo anémala de contraste, salientando-se, contudo,
discreto realce tardio periférico nas sequéncias PSIR
(Phase-Sensitive Inversion Recovery), aspeto sugestivo da
presenga de fibrose (Fig. 3).

Em retrospetiva, verificou-se que esta lesio ja era evidente
em estudos de radiografia toracica, com relativa estabilidade
imagioldgica ao longo do tempo (Fig. 4).

O caso foi apresentado e discutido em reunido
multidisciplinar, com intuito de avaliar a necessidade de
excisdo cirdrgica da massa. Dada a extensao das calcificagdes
e por se tratar de uma lesdo assintomatica, optou-se por
nao prosseguir para cirurgia valvular.

Atualmente, a doente encontra-se assintomatica, sem
queixas de dispneia ou de dor toracica, estavel e em estadio
de insuficiéncia cardiaca classe NYHA II (New York Heart
Association).

Fig. 3 — Ressonancia M: dministracao de gadolinio.
(A) Sequéncia T2 HASTE (Half Fourier Acquisition Single Shot Turbo
Spin Echo) em longo-eixo vertical (B) Sequéncia cine-SSFP no longo-
eixo vertical e imagens de realce tardio ap6s gadolinio (PSIR) em longo-
cixo horizontal (C) e curto-cixo (D). Documenta-se massa hipointensa de
caracteristicas expansivas, centrada ao anel valvular mitral, com vazio de
sinal periférico traduzindo a presenca de calcificagao (seta, B) que se torna
muito mais evidente nas imagens de realce tardio (setas, C e D). Associa-
se realce tardio apical transmural traduzindo enfarte do miocardio, (estrela
C). Derrame peticardico de pequeno volume.

Discussio

A maioria das massas cardiacas é detetada incidentalmente
durante exames de rotina realizados por outras
indicacoes.** A calcificacio caseosa do anulo da vélvula
mitral ¢ um processo degenerativo crénico que geralmente

Fig. 4 — Radiografia toricica, face (A) e perfil (B). Assinalado pelas setas,
de forma mais evidente na incidéncia de perfil, observa-se uma “massa”
grosseiramente calcificada em topografia expectivel da valvula mitral.
Dentro dos diagnésticos diferenciais poder-se-iam incluir patologia
valvular reumitica, calcificagio caseosa da valvula mitral ou mesmo
patologia tumoral com calcificacoes na sua dependéncia.

envolve o anel postetior."*** A terminologia é peculiar, uma
vez que O termo caseoso esta geralmente associado a um
tipo de necrose encontrado em contexto de tubetculose.?
[ mais prevalente em mulheres idosas e em pacientes com
doencga renal crénica, como no caso descrito. Doentes em
hemodialise ou com distirbios metabdlicos que induzam
alteracbes na normal homeostasia do calcio parecem
induzir aumento do tisco.” A sua patogénese nao é
ainda completamente compreendida, mas pela associacdo
com patologia aterosclerdtica, apresenta fatores de risco
similares a outras doengas cardiovasculares."’

A maioria dos pacientes sio assintomaticos, ¢ embora
seja predominantemente um processo benigno, em alguns
casos pode condicionar disfun¢ao da valvula mitral, por
regurgitacdo mitral crénica ou em casos mais raros por
estenose mitral.>* No presente caso, refere-se a presenca
de insuficiéncia mitral grave associada.

O anel mitral tem uma localizacdo muito particular,
encontrando-se préximo do nédulo auriculoventricular e
do sistema de condugao, pelo que patologia nesta topografia
pode dar origem a bradiarritmias ou outras alteragdes do
ritmo cardfaco. Casos raros de emboliza¢ao sistémica foram
também descritos na literatura.>> No acompanhamento 2
doente, nao foram detetadas quaisquer anomalias de ritmo
ou fenémenos embolicos.

A ecocardiografia transtoracica (ETT) ¢ considerada o
método mais fiavel para o seu diagnéstico. Normalmente,
traduz-se por massa arredondada, de grandes dimensoes e
de limites bem definidos, apresentando hiperecogenecidade
periférica e areas centrais hipoecogénicas correspondendo
a areas de liquefacdo.” A reflexividade das calcificacdes
¢ menor face as calcificagoes tipicas, geralmente sem
efeito de sombra acustico postetior associado."> Devido
a sua baixa incidéncia e a sua apresentagdo expansiva,
como pseudo-massa, a calcificagio casesosa do dnulo
da vélvula mitral pode ser erroneamente interpretada
como processo neoplasico. A presenca de alguns achados
favorece o diagnodstico de benignidade, nomeadamente a
sua localizacio tipica, com possivel extensao a todo o anel
mitral, a presenca de limites bem definidos e a existéncia de
uma 4rea hipoecogénica central.>® Em situacdes duvidosas
¢ recomendavel uma avaliacdo imagiolégica adicional para
adequada caracterizacdo da lesdo, estratificagdao de risco e
eventual planeamento cirdrgico, nomeadamente através de
TC e RM.

A TC Cardfaca é usada como modalidade de diagndstico de

segunda linha na avaliacdo de massas cardfacas. Os recentes



avangos tecnolégicos, nomeadamente a introducdo de
um maior numero de detetores e a possibilidade de
realizar aquisicbes com sincronizagio eletrocardiografica,
resultaram numa melhor resolugdo espacial das estruturas
cardiacas com esta técnica de imagem. A TC permite ainda
obter algumas informacoes adicionais, designadamente
a presenga de calcificagGes (sendo superior a RM nesta
avaliagio), de gorduta ou de vasculariza¢io.**

A RMC pode ser utilizada para prever a malignidade de
uma massa cardiaca. Em comparacdo com a tomografia
computadorizada, a ressonancia magnética oferece maior
resolucdo temporal e melhor caracterizacio tecidular, sem
exposicao a radiacio ionizante. Contudo, a acessibilidade
a esta técnica de imagem continua limitada face as outras
técnicas. >0

A calcificagio caseosa do anulo da valvula mitral traduz-
se em TC Cardiaca por uma massa hiperdensa bem
definida, oval ou em forma de crescente, com calcificacoes
periféricas e geralmente ao longo do anel mitral posterior,
sem evidéncia de captacio de contraste."™ Acredita-se
que a hipodensidade central seja secundaria ao material
liquefeito que preenche o centro da lesao.>*>

No caso exposto, nao foi utilizada sincronizagio ECG ou
adquiridas imagens sem contraste, por impossibilidade
técnica, aspetos que poderiam condicionar a avaliacdo
das estruturas cardiacas. Contudo, dadas as dimensdes, a
localizagao e a elevada densidade demonstrada pela massa,
compativel com conteido calcico, o diagndstico mais
provavel de calcificacdo caseosa do anel da valvula mitral
manteve-se.

Na RMC, apresenta-se como uma massa bem definida, que
em T1 exibe hipersinal central e hipossinal periférico. Nas
sequéncias ponderadas em T2, hipossinal central, mas com
anel de hipersinal relativamente ao miocardio adjacente.
Nao demonstra captagio de contraste paramagnético,
embora, por vezes, ocorra realce tardio traduzindo fibrose
associada.!*>08

Os achados do presente caso, embora nao patognémicos,
sao muitos sugestivos de calcificagdo caseosa da vélvula
mitral. Assim, dada a baixa probabilidade de outras
etiologias, nomeadamente malignas, e atendendo a
estabilidade clinica da examinada, decidiu-se optar por
vigilancia em consulta em detrimento de procedimentos
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invasivos como bidpsia ou excisio cirdargica. O bom estado
geral da examinada, sem significativa repercussio, adequa-
se ao diagndstico proposto.

Por ser uma patologia pouco frequente e pouco familiar
para os radiologistas nao dedicados a area da radiologia
cardfaca, pode ser potencialmente mal interpretada. Os
principais diagnésticos diferenciais a considerar incluem
outras massas intracardfacas, como tumores (mais
comumente mixoma), abcessos ou vegetagoes.*

O mixoma ¢é uma lesio intracardfaca comum, com
caracteristicas distintas, apresentando-se como uma massa
pedunculada tnica, com origem na fossa oval, e que se
projeta para a auticula esquerda.>”’

Em casos atipicos podem demonstrar morfologia irregular
e textura heterogénea, levando a necessidade de recorrer
a outras técnicas como complemento da ecocardiografia.
Na RMC exibem isosinal em T1 e hiposinal em T2. A
utilizacdo de gating cardiaco ¢ util no estudo de mixomas,
devido a sua elevada mobilidade.>’

Outros tumores incomuns a considerar, incluem o
hemangioma da valvula mitral e lesdes malignas como o
leiomiossarcoma. No estudo ecografico os hemangiomas
apresentam areas hipoecogénicas que representam
vascularizacdo tumoral e que se estendem perifericamente,
nao se identificando calcificagbes na sua dependéncia.
Por outro lado, o leiomiossarcoma apresenta maior
heterogeneidade, com areas de necrose e calcificagdes.™

A patologia infeciosa devera constar sempre na lista
dos diagnosticos diferenciais, sendo que os abscessos
intracardfacos se apresentam como cole¢ées no interior do
miocardio/regido anular, com ecogenicidade homogénea
no ecocardiograma. Estes nio exibem calcificacdes,
podendo, contudo, demonstrar fluxo periférico ao estudo
Doppler.??

Em tesumo, a calcificacio caseosa do anulo da vilvula
mitral é uma patologia rara e benigna, associada a bom
prognostico e, na maior parte dos casos, sem necessidade
de terapéutica dirigida. Embora tenha critérios diagnosticos
imagiologicos bem estabelecidos, ainda sio desconhecidos
para muitos cardiologistas ¢ radiologistas, podendo levar
a possiveis interpretagdes diagnosticas incorretas e a
procedimentos cirargicos desnecessarios.
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