Relato de Caso

Comunicacao Interatrial do Tipo Seio Coronario,
Comunicacao Interventricular e Auséncia de Veia Cava
Superior Esquerda

Fabio Alves Almeida, Carlos Augusto Cardoso Pedra, Carlos Augusto de Jesus,
Simone Rolim Femandes Fontes Pedra, Valmir Femandes Fontes, Luis Carlos Bento de Sousa

Sao Paulo, SP

Relatamos um caso raro de um paciente de 21 me-
ses, portador de comunicagdo interatrial do tipo seio
corondario, associada a comunicag¢do interventricular
perimembranosa, e auséncia de veia cava superior es-
querda. O diagnostico foi realizado através da ecocar-
diografia e confirmado pela angiografia. O paciente foi
operado sem intercorréncias, ambos os defeitos foram
fechados com patch de pericardio bovino e o fluxo das
veias coronarias ficou direcionado para o datrio esquer-
do. Um ecocardiograma mostrou auséncia de shunt resi-
dual atraves dos defeitos.

Coronary Sinus Atrial Septal Defect and
Ventricular Septal Defect with no Left
Superior Vena Cava

We report a rare case of a 21 month old child with a
coronary sinus atrial septal defect associated with peri-
membranous ventricular septal defect and no left superior
vena cava. The diagnosis was made by transthoracic
echocardiogram and confirmed by angiography. The
patient was operated on uneventfully, both defects were
closed with bovine pericardial patches and the flow from
the coronary veins was directed towards the left atrium. An
echocardiogram revealed complete closure of both defects.
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A comunicacdointeratrial (CIA) correspondeacerca
de 10-15% detodas as cardiopatias congénitas®. Osdefei-
tos localizados na lamina da fossa oval séo responsaveis
pela absoluta maioriada CIAs. Menos fregliente sio as
ClAsdo tipo ostium primum (que naverdade devem ser
encaradas como defeitos do septo atrioventricular com
juncéo atrioventricular comum) edo tipo seio venoso . A
CIA dotipo seio coronério (SC), também chamadade SC
parcialmente ou totalmente semteto, éumadoencarara?®,
resultante deumaincompl etaf ormacdio dajuncao atrio veno-
sa 2. Geralmente esta associada a cardiopatias congénitas
complexas e persisténcia da veia cava superior esquerda
(VCSE) %7, sendo excepcional seu encontrocom maforma-
¢do isolada’. Nesteartigo, descrevemosum casode CIA do
tipo SC associada a comunicagéo interventricular (CIV)
perimembranosaeausénciadeV CSE, sendo diagnosticada
atravésdaecocardiografiaeconfirmadapelaangiografia.
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Relato do caso

Criancade 21 meses, sexo feminino, peso de 8kg, foi
encaminhadaao nosso servico paraavaliacdo de doenca
cardiaca congénita. Apresentava historia de dispnéiaaos
esforcos, dificuldade para ganhar peso, broncopneumo-
niasderepeticdo einsuficiénciacardiacadedificil controle
clinico. O examefisicoreveloulevetaguipnéaeauséncia
de cianose. Foram auscultados um sopro sistélico gjetivo
(++/6+) emfoco pulmonar eum soprosistlicoregurgitativo
(+++/6+) ao longo do bordo esternal esquerdo baixo. A 22
bul ha apresentava desdobramento fixo curto com compo-
nente pulmonar de intensidade aumentada. O figado era
pal pavel a3cmdorebordo costal direito. O eletrocardiogra
marevelouritmo sinusal, com SAQRSax+ 18(° esobrecarga
biventricular com predominiodeventriculodireito. A radio-
grafiadetdrax mostrousitus solitus, pontaparaaesquerda,
tronco dapulmonar abaul ada, éreacardiacaefluxo pulmo-
nar aumentados. Um ecocardiogramarealizadoforadenos-
salnstituicéo revelou CIA tipoostium secundum eClV am-
plas com shunt esquerdo-direito. Um ecocardiograma
bidimensional transtoracico com mapeamento de fluxo a
coresrealizado em nossa | nstituicdo mostrousitus solitus
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Fig. 1 - Ecocardiograma bidimensional com Doppler colorido. A) projeg&o subcostal mostrando auséncia do teto do seio corondrio permitindo umaamplacomunicaggo entre os
étrios em porgdes baixas do septo interatrial; B) projegao subcostal com mapeamento de fluxo acores mostrando os/unt esquerdo direito através do defeito. AE- &trio esquerdo; AD-

atrio direito; seta- comunicag8o interatrial tipo seio corondrio.

com levocardia; defeito do septo atrial tipo SC amplo com
shunt dodrioesquerdo (AE) parao&riodireito (AD) (fig. 1);
defeito do septo interventricular perimembranoso, parcial-
mente ocluido pelo folheto septal davalvatriclspide, com
shunt deventriculo esquerdo (VE) paraodireito (VD); ausén-
ciadeV CSE; aumento importante das cavidades direitas
com camaras esguerdas de dimensdes normais; dilatacdo
importantedo tronco daartériapulmonar (TP) eramosesi-
naisde hipertensdo arterial pulmonar.

O cateterismo cardiacofoi indicado paraavaliaco do
grau de hi pertensio pulmonar e paraconfirmagéo diagnos-
tica, jaque setratavade um caso ndo usua. As medidas
pressdricas(emmmHg) foram: ADm: 2; VD: 51/2; TP. 51/15
(m: 32); Ao: 60/40 (m:49); VE: 60/6; AEm: 3. O estudo
oximétrico demonstrou: V CS=66%; AD =88%; VD =88%;
TP=91%; e Ao=96%. Realizadoscé culosdefluxoeresis-
ténciasistémicaepulmonar que demonstraram: QP/QSde
5:1eRVP/RVSde0,12. O estudo angiogréfico confirmou os
dadosecocardiograficos(fig. 2).
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O pacientefoi encaminhado paratratamento cirlrgico
e os achados i ntraoperat6rios corroboraram com os diag-
nosticosecocardiograficoseangiografico. Ambososdefei-
tos foram fechados com patches de pericardio bovino ea
drenagem do fluxo provenientedasveiascoronariasfoi dei-
xadaem direcdo ao AE. O pds operatdrio transcorreu sem
intercorrénciaseo pacientetevealtahospitalar umasemana
aposacirurgia. O ecocardiogramade altarevel ou ocluséo
total dos defeitos.

Discussao

A singularidade deste caso residebasicamenteemtrés
fatores: no diagnostico daClA tipo SC quepor si sd éuma
cardiopatiacongénitarara®®; nasuaassociacdo comoutra
cardiopatia ndo complexacomo aClV e naausénciada
V CSE, o que também ndo é comum. Do ponto de vista
embriolégico, aClA dotipo SC provavelmentedecorrede
uma septacédo incompleta dajuncdo atrio venosaentre a
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Fig. 2 - Angiografiaem veiapulmonar superior direita, mostrando passagem de contraste do &trio esquerdo para o étrio direito através de amplo defeito do septo interatrial localizado

em porgBesinferiores do septo. Notem que o cateter cruza o septo interatrial através deforame oval pérvio e ndo através dacomunicaggo interatrial. A) projecéo hepatoclavicular (4
camaras); B) projegao postero-anterior (defrente).

Fig. 3- Diagramadaausénciaparcia ou total do seio coronério”. A) situagéo anatdbmicanormal; B) veiacavasuperior esquerda persistente conectadaem seio coronério; C) ausén-
ciaparcial do teto do seio coronério sem acoexisténciade veia cava superior esquerdapersistente; D) ausénciatotal do teto do seio coronério associadaaveiacava superior esquer-
da persistente (complexo de Raghib). AD- &trio direito; AE- &trio esquerdo; SC- seio corondrio; V CSE- veiacava superior esquerda persistente.

velacardina esquerdaeo AE?. Istoexplicariapor queaper- descreveram um caso em 1965 em que haviapersisténciada
sisténciadaV CSE persistenteestainvariavelmenteassocia- V CSE terminandono AE eausénciatota do SC. Essadescri-
daatal tipodeCIA. Utilizando este conceito, Raghib ecol 3 ¢do corresponde asindrome cléssica. Por vezes, ostermos
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SC compl etamente sem teto e SC ausente so usados como
sinénimos. Essanomenclaturaé debatidapor algunsauto-
resjaqueseoorificiodo SCéidentificavel, eseesteéconsi-
derado partedo sei0, ndo é completamentejustificavel no-
mear esta situagdo como auséncia completado SC2. Por
outrolado, quando ndo éidentificado umorificiodo SCou
uma parede separando o SC do AE e napresencade uma
V CSE, otermo ausente pode ser usado?. A fimdeseevitar
estesdesentendidos, épreferivel referir-sealesdo comum
termo meramenteanatdémico, como ausénciaparcia outota
doteto do SC2 A ausénciaparcia do SC éconsideradapor
alguns autores como umaformafrustada do complexo de
Raghib 7. Apesar da presencadaV CSE ser quase uma
constante nestas situactes, alguns casos tém sido descri-
tosnasuaauséncia“. A ausénciaparcial outotal do SCesta
representadaem formadediagramanafigura3.

A CIA tipo SC estacomumenteassociadaacardiopa-
tiascomplexas, comoisomerismos, conexdesatriai sdiscor-
dantes, duplaviade saidade VD, atresiatrictspide entre
outras>5®, Cardiopatiasmenoscomplexascomotetralogia
deFallot, defeitos do septo atrioventricular e coartacéo de
aorta também podem coexistir 68, Poucos casos tém sido
descritoscom CIV associada, sendo excepcional seuacha
do como doencaisolada’. AsvezesumaClA tipo SC pode
seconfluir comumacCl A tipoostium secundum ocasionan-
doumamplodefeitonoseptointeratrial .

A repercussdoclinicadaCl A tipo SC dependedesuas
dimensdesede outras|esdesassociadas que promoveriam
shunts esquerdo/direito (E/D) ouem sentidoinverso ao ni-
vel atrial. A ausénciacompletadoteto do SC éum substrato
anatémico que propiciaaocorrénciadegrandesshunts. Por
outro lado, a presenca de pequenas fenestracfes neste lo-
cal poderestringir ofluxoentreosatrios.

Do ponto de vista ecocardiografico, o defeito ndo é
fécil deser delineado devido anaturezacurvilineaposterior
extensado SC®. O melhor plano paradefinicédo do diagnos-
tico o subcostal, onde podemosvisibilizar adequadamente
aregido posterior deambososétrios. NaCl A tipo SC, oteto
do SC encontra-seausente (deformaparcial outotal), pro-
movendo uma comunicagdo entre o que seria o assoal ho
do AE e0 SC?. O shunt E/D (ouem sentidoinverso) através
doséatriosédocumentado através do mapeamento defluxo
acores. A lesdo também pode ser visibilizada na projecéo
paraesternal ata, eixomaior (longitudinal), onde podemos
documentar adilatagdio do seio. O estudo ecocardiogréfico
desta area posterior do coracdo nos planos referidos pode
levar afendmeno dedrop out, 0 queacarretariaemfasaim-
pressdo deausénciadoteto do SC®. O diagnésticodeV CSE
deve ser sempre pesquisado através do modo bidimensio-
nal e do mapeamento de fluxo a cores e na sua suspeita,
deve ser realizada a ecocardiografia com contraste. Uma
solucdo salina é agitada e injetadaem veia calibrosaem
membro superior esquerdo, permitindo definir o local de
entradadaveiacavaesquerdano AE®. Estatécnicatemo
potencial desubgtituir aangiografiapararedizaco dodiag-
nostico dadoenca®. No caso estudado, aveiainominadaera
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calibrosaendo haviaV CSE. O estudo detalhado do SC ede
possiveisanomaliassistémicasassumeimportanciaainda
maior em criancascom cardiopatiascomplexasquesdorefe-
ridasparareparocirlrgico paiativooudefinitivo, atravésde
anastomosesdo tipo cavopulmonar 7. SeaCIA dotipo SC
ou aanomaliavenosanéo foram suspeitadas e reparadas,
shunts residuais e/ou cianose podem resultar ou persistir
aposacirurgia®’.

O cateterismo cardiaco eaangiografiadevem ser reali-
zados dependendo do tipo de lesdes associadas, quando
ha divida diagnostica e necessidade de realizacdo de cal-
culosdefluxo eresisténcia. Quando o shunt ocorre daes-
querdaparaadireita, 0 salto oximétrico éobservado entrea
VCSeAD, coméevacao significativadosva oresoximétri-
cosdasamostrascolhidasdo SC. No casorelatado, 0shunt
E/D global eradegrande magnitude, localizado principal -
mente ao nivel atrial, denotando as grandes dimensdesdo
defeito. A angiografiaéredizadadepreferéncianaveiapul -
monar superior direitanasprojecdeshepatoclavicular (ou4
camaras) eem postero-anterior (defrente) *”. InjegBesno AE
ou no TP com estudo do | evogramanas mesmas proj ecoes,
também, podem ser empregadas alternativamente*’. Nota-
sepassagem do contrastedo AE parao AD em porgdesbai-
xasdo septo interatrial. A associacdo de defeitos do septo
atrioventricular podedificultar o diagnostico, jaque oshunt
atrial também ocorreem regides adjacentes. E aconselhavel
realizar umainjecdo naveiainominada(seestiver presente),
ou em jugular interna esquerda ou em veiacalibrosade
membro esquerdo afim deavaliar apresencadeVCSE eo
local desuadrenagem. Estudo que pode, também, ser reali-
zado nas projecdes de frente e de perfil esquerdo’.

A abordagem cirdrgicadaCl A tipo SC érealizadade
diversas formas, dependendo das doencas associadas.
QuandohaV CSE persistentedrenandoem AE, o cirurgiao
pode reconstruir todo o teto do SC com um patch de
pericérdiobovino, redirecionando, assim, ofluxodaV CSE
parao AD ¢. Emcasosondend@ohaV CSE associada, como o
aqui relatado, o cirurgido tem aopcao de apenasfechar a
CIA com umpatch, deixando adrenagem do fluxo prove-
nientedo SC edasveiascorondriasparaoc AE, comumgrau
desprezivel de dessaturacéo sistémica®. O simplesfecha
mento daCl A napresencadeveiacavapersistentecomdre-
nagem em AE pode |levar inadvertidamente ashunts E/D
significativos, com dessaturagéo sistémica, fendbmenos
tromboembodlicos, ocorrénciade acidente vascul ar eabces
sos cerebrais’. Aslesdes associadas devem ser corrigidas
deformaindividualizada.

Em resumo, esterelato descreveum caso de CIA tipo
SC, associadoaClV eausénciadeveiacavaesquerdaper-
sistente, diagnosticado corretamente através daecocardio-
grafiaeangiografia, com evolugdo pds-operatoriasatisfatd-
ria. O cardiol ogistapediéatrico deve sempre pesquisar odia-
gnostico de CI A tipo SC navigénciade um defeito do septo
interatrial amplo associado adilatacéo do SC, comousem
persisténciadaV CSE.
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