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DADos cLiNIcOos

Crianca de 3 anos, do sexo masculino e de cor
branca, havia sido operada com 3 meses de idade para
a correcao de grande comunicacao interventricular
perimembranosa de 10 mm de didametro, pequeno canal
arterial e resseccao de membrana supravalvar mitral
discreta. A melhora da insuficiéncia cardiaca foi nitida
e pesava 3.545 g, na ocasiao, cerca de 1.000 g a mais
que ao nascer. Tornou-se eupnéico e sem hepatomegalia
com 8 meses de idade, quando pesava 6.000 g. Houve
reaparecimento de sopro intenso desde 14 meses de
idade na borda esternal esquerda, com sinais discretos
de coartacao da aorta. Acresceu-se com 3 anos de idade,
quadro de cansago em crises esporadicas, acompanhado
de sudorese, respiragao entrecortada, de duragédo entre
15 a 30 minutos. Obteve melhora com diurético e digital.
Ademais havia outros defeitos extracardiacos como fenda
palatina e labial, corrigidos com 18 meses, auséncia
de conduto auditivo a direita, orelhas mal formadas,
hemivértebra, hidrocele e dedos alongados. Ao exame
fisico estava eupnéico, aciandtico, ativo e com pulsos
normais nos quatro membros. O peso era de 9.180 g,
a altura 83 cm, a pressao arterial em membro superior
esquerdo 100/70 mmHg, a pressao arterial de membro
inferior direito 80/50 mmHg e a freqiiéncia cardiaca
113 bpm. A aorta nao foi palpada. No precérdio havia
discretas impulsdes na borda esternal esquerda e o ictus
cordis era palpado no 4° espaco intercostal esquerdo,
musculo-valvar +, limitado por uma polpa digital. As
bulhas eram hiperfonéticas e havia sopro sistélico, ++,
rude, de ejecado, na area adrtica, flrcula e borda esternal
esquerda, acompanhado de frémito. O figado era palpado
a 3 cm da reborda costal direita.

O eletrocardiograma salientou sinais classicos de
blogueio do ramo direito, presente desde a opera-
cao realizada com 3 meses de idade. SAP:+20¢°,
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SAQRS:+150°, SAT:+40°. O eletrocardiograma prévio
a operacao mostrava sobrecarga biventricular com
predominio da direita dada a maior voltagem das ondas
Sque Rde V4 aV6. Aonda Rem V1 erade 20 mm e
o0 SAQRS situava-se a +150°.

IMAGEM RADIOGRAFICA

Mostra area cardiaca discretamente aumentada
com arco esquerdo arredondado e com ponta elevada,
duplo contorno a direita por aumento atrial esquerdo,
arco médio discretamente abaulado e sinais nitidos de
congestdo venocapilar pulmonar com acentuacao da
trama nos lobos superiores (fig.1).

IMPRESSAO DIAGNOSTICA

Esta imagem sugere a presenca de cardiopatia
obstrutiva a esquerda com hipertensdo venocapilar
pulmonar retrégrada, tipo estenose da valva mitral.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Todas as lesoes estenoticas esquerdas se exteriorizam
dessa maneira e devem ser lembradas. O conjunto de
defeitos obstrutivos da sindrome de Shone também
pode se expor de maneira semelhante, acrescentando
a hipertrofia, originada pela estenose subadrtica e pela
coartagao da aorta.

CONFIRMACAO DIAGNOSTICA

Os elementos clinicos orientaram ao diagndstico da
estenose subadrtica em face do sopro cardiaco na area
aortica e irradiado a borda esternal esquerda, ademais a
coartacao discreta da aorta pelo gradiente de 20 mmHg
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CRIANCA DE 'I:RES ANOS COM ESTENOSE SUBAORTICA, ESTENOSE MITRAL POR VALVA EM PARA-QUEDAS, ESTENOSE SUPRAVALVAR MITRAL, COARTACAO
DA AORTA (SINDROME DE SHONE) ASSOCIADA A COMUNICACAO INTERVENTRICULAR E CANAL ARTERIAL

entre os membros. Nao havia sinais clinicos de obstrucéo
da valva mitral. A congestao pulmonar na radiografia de
térax ajudou-nos no entendimento do raro quadro de
dispnéia paroxistica que o acometia mais recentemente.
O ecocardiograma mostrou gradiente de 60 mmHg
na via de saida do ventriculo esquerdo por espicula
subvalvar adrtica, gradiente de 20 mmHg na regiao
istmica adrtica por discreto estreitamento, valva mitral
em paraquedas com abertura valvar correspondente a 1,4
cm?, considerada nao obstrutiva. O atrio esquerdo estava
aumentado. As medidas corresponderam a ventriculo
direito de 12 mm, didmetro diastélico de ventriculo
esquerdo de 25 mm, didametro sistélico de ventriculo
esquerdo de 12 mm, aorta 19 mm, atrio esquerdo
30 mm, septo 7 mm, parede posterior 6 mm, fracéo
de encurtamento da fibra miocardica de 52% e fracéo
de ejecao de 86%. O cateterismo cardiaco mostrou os
aspectos diagndsticos mais precisos salientando que
a estenose da via de saida de ventriculo esquerdo era
acentuada com gradiente de pressao de 90 mmHg, que
a estenose valvar mitral era critica levando a pressao

média capilar pulmonar a 33 mmHg com gradiente de
15 mmHg em relacéo a pressao diastélica de ventriculo
esquerdo. A coartagdo da aorta era discreta com gradiente
de 10 mmHg na regiao istmica. As pressoes foram de
170/18 para o ventriculo esquerdo, 80/40 para a aorta
ascendente, 70/40 para a aorta descendente, 33 o capilar
pulmonar e 90/40 mmHg o tronco pulmonar.

Conbuta

Em face da repercussdo dos defeitos a operacao
corretiva foi realizada logo a seguir. A valva mitral em
para-quedas foi aberta pela incisao na ponta do ventriculo
esquerdo através de papilarotomia e por discreta
comissurotomia. O anel fibromuscular da via de saida do
ventriculo esquerdo foi aliviado através da incisao da aorta
ascendente e também pela ponta ventricular. A coartagao
da aorta nao foi aliviada dada a discreta repercusséao da
mesma. A evolugao foi excelente em face da eliminagao
adequada das obstrugoes.

Fig. 1 - Radiografia de térax mostra sinais de cardiopatia obstrutiva a esquerda do coragdo em face da presenca de acentuacdo da trama vascular
pulmonar por congestao venosa e aumento atrial esquerdo além da forma cardiaca arredondada pela hipertrofia miocérdica direita.
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