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RESUMO 

 

Descreve-se o caso de uma paciente gestante de 22 anos, com uma associação incomum de 

anormalidades congênitas: dextrocardia em situs inversus totalis, estenose subaórtica membranosa (ESAM) 

e comunicação interventricular (CIV) do tipo perimembranosa. A membrane subaórtica estava aderida ao 

septo, estendendo-se até o anel mitral, sem envolvimento do folheto anterior mitral, apresentando 

mobilidade independente e obstruindo, significativamente, a via de saída do ventrículo esquerdo. O septo 

membranoso era aneurismático, protruindo para o ventrículo direito e apresentando comunicação 

interventricular. A valva aórtica apresentava insuficiência de grau discreto a moderado.  

Os achados foram diagnosticados por ecocardiograma transtorácico, transesofágico e, posteriormente, 

confirmados por estudo hemodinâmico.  

Não apresentava anomalias ou obstruções coronarianas. Não foi encontrado, na literatura, associação da 

ESAM com alteração do situs cardíaco. 

 

 

INTRODUÇÃO 

 

Descreve-se o caso inusitado de uma paciente com dextrocardia em situs inversus totalis, estenose 

subaórtica, por membrana redundante e móvel, e comunicação interventricular perimembranosa, 

diagnosticadas na fase adulta, no curso de uma gestação. Conforme será visto adiante, a presença de 



uma membrana fina, vista à ecocardiografia, é compatível com a forma membranosa da estenose 

subaórtica, denominada fixa. Neste caso, a membrana apresentava-se redundante e móvel. 

 

 

 

RELATO DE CASO 

 

Paciente de 22 anos, na oitava semana de gestação, atendida com queixas de dispnéia de repouso e 

tosse seca, iniciadas uma semana antes. No exame físico, apresentava sopro sistólico, com intensidade de 

3+ / 6+, em barra, melhor audível no 4º espaço intercostal direito e sopro sistólico ejetivo de 3+ / 6+, 

melhor audível, no segundo espaço intercostal esquerdo e com irradiação para os vasos cervicais. O 

eletrocardiograma de repouso mostrou sinais sugestivos de dextrocardia (onda P negativa em D1 e 

positiva em aVR, onda Q profunda em D1 e aVL) e sinais de sobrecarga do ventrículo funcionalmente 

esquerdo. A radiografia do tórax mostrou silhueta cardíaca com ápex voltado para a direita, arco costal, à 

esquerda, e bolha gástrica, à direita. A ultrassonografia abdominal evidenciou inversão do situs visceral. 

No ecocardiograma transtorácico, além da confirmação de que o coração estava posicionado à direita, 

em situs inversus, era possível observar hipertrofia concêntrica do ventrículo esquerdo (VE) de grau 

moderado e com função sistólica conservada, uma comunicação interventricular (CIV) do tipo 

perimembranosa e uma membrana redundante, localizada na via de saída do ventrículo esquerdo (VSVE), 

bastante móvel e capaz de produzir obstrução significativa, bloqueando a via de saída, em forma dinâmica, 

com gradiente de pico de 77mmHg. A gestação foi interrompida, com 34 semanas, por meio de cesárea, 

sem complicações. Ecocardiograma transtorácico realizado no recém-nascido foi normal. 

O ecocardiograma transesofágico, realizado posteriormente na paciente, permitiu observar que a 

membrana originada, principalmente, no septo interventricular, estendia-se até parte do anel mitral, sem 

comprometer a válvula mitral (Figura 1). A membrana movimentava em direção ao VE, na diástole e à 

válvula aórtica na sístole. A valva mitral estava afastada da valva aórtica, aproximadamente, 15mm, por 

interposição de, tecido com aspecto denso A membrana no lado septal, estava afastada aproximadamente, 

6mm da valva aórtica, formando uma câmara acessória na via de saída. 

Nesse nível, era possível observar um aneurisma protruindo para o ventrículo direito (VD), com uma 

CIV. A análise com Doppler colorido (Figura 2) mostrou obstrução sistólica importante da via de saída 

durante a sístole, com intensa turbulência do fluxo englobando a valva aórtica e shunt esquerdo direito 

pela CIV. Na diástole, a valva aórtica apresentava insuficiência discreta a moderada, enchendo a câmara 

acessória, provocando novamente shunt pela CIV, agora diastólico, empurrando a membrana, que se 

deslocava na mesodiástole, em direção à cavidade ventricular. (Figura 3) 

Após o término da gestação, foi realizado cateterismo cardíaco, o qual confirmou os achados do estudo 

ecodopplercardiográfico, sendo normal a cineangiocoronariografia. A paciente foi medicada com beta-

bloqueador (Metoprolol 50mg/dia), com acentuado alívio dos sintomas, enquanto aguarda para a correção 

cirúrgica. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figura 1 - Ecocardiograma transesofágico mostrando a membrana subaórtica e sua relação com a valva mitral e 
aórtica em dois momentos da sístole. Ecocardiograma transesofágico mostrando a membrana subaórtica e sua 
relação com a valva mitral e aórtica, em dois momentos da sístole. 

 

Figura 2 - Ecocardiograma transesofágico: Local da estenose subaórtica, da comunicação interventricular e o fluxo 

a esses níveis. 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

DISCUSSÃO 

 

A dextrocardia é a má-formação cardíaca, na qual o maior eixo do coração (eixo base-ápex) aponta à 

direita, não como consequência de anormalidades extracardíacas, mas como resultado de um mau 

posicionamento congênito. Trata-se de uma anomalia congênita rara, que ocorre em uma para, 

aproximadamente 12.000 gestações1. A associação com situs inversus é a mais frequente, sendo 

encontrada em 39,2% dos casos, seguida do situs solitus (34,4%) e do situs ambigus (24,6%)1. Garg et al2 

encontraram frequência semelhante. 

Em 73,4% dos pacientes com dextrocardia e situs inversus, a conexão átrio-ventricular é concordante e, 

destes, 72,2% apresentam, também, concordância ventrículo-arterial1. Existe uma associação em 25% dos 

casos de dextrocardia com situs inversus totalis com sinusite e bronquiectasias, denominada Síndrome de 

Kartagener3. 

Apesar de a dextrocardia estar associada com múltiplas e complexas anormalidades cardíacas, somente, 

em 2 a 5% dos pacientes com situs inversus totalis são observadas outras más-formações do sistema 

cardiovascular4. Dessa forma, o termo dextrocardia com imagem em espelho ou em situs inversus totalis, 

em muitos casos, é aplicado para corações normais, em indivíduos com situs inversus. 

A estenose aórtica congênita representa de 3 a 5% de todas as cardiopatias congênitas5. Em um terço dos 

casos, a estenose aórtica é subvalvar6, sendo possível observar as formas dinâmicas e fixas. A obstrução 

dinâmica é produzida pela cardiomiopatia hipertrófica. A estenose subaórtica fixa foi descrita, pela 

primeira vez, em 1842, por Chevers*, correspondendo de 8 a 20% das estenoses aórticas subvalvares7, ou 

0,5% de todas as cardiopatias congênitas5, podendo ser dividida nas formas em túnel, em colar e em 

membrana8,9. 

A estenose subaórtica membranosa (ESAM) é geralmente referida, na literatura, como estenose 

subaórtica discreta, o que, à primeira vista, pode sugerir um caráter benigno à doença. A ESAM ocorreria 

como consequência de uma falha, na fase embrionária, da absorção da prega bulboventricular e do conus 

subaórtico, podendo permanecer uma estrutura fibromuscular, separando a valva aórtica da mitral, como 

aconteceu nesta paciente10. Para outros autores11,12, na presença de CIV, a formação da membrana 

Figura 3 - Corte apical de 5 câmaras mostrando a localização da CIV e a incursão da membrana subaórtica na 

sístole (A) e na diástole (B). Imagem (C) evidenciando insuficiência aórtica e shunt pela CIV durante a diástole. 



ocorreria como parte do mecanismo de fechamento do defeito septal. As características da membrana, 

no caso apresentado, sugerem a participação desse mecanismo na sua formação. 

A etiologia da ESAM poderia ser uma combinação de fatores que incluem predisposição genética, 

turbulência na VSVE e várias alterações anatômicas e geométricas da VSVE. Atualmente, considera-se que 

seja uma condição adquirida, surgindo como a complicação evolutiva de um substrato embriológico 

anormal. Um achado que colabora com essa idéia é que, raramente, é diagnosticada antes do primeiro 

ano de vida. 

Na casuística de Horta et al11, o diagnóstico da ESAM ocorreu após o primeiro ano de vida em 90,4% dos 

pacientes, com predomínio do sexo masculino em proporção de 2:1. Contudo, por tratar-se de um 

distúrbio da embriogênese, embora de manifestação tardia, a maioria dos autores classificam-na dentro 

das cardiopatias congênitas. 

A CIV, especialmente a perimembranosa, pode desenvolver estenose aórtica em 20% dos casos, durante 

sua evolução natural, sendo, em geral, fixa e do tipo em membrana13. A CIV perimembranosa representa 

88% dos casos de defeito do septo ventricular14. A ESAM é condição predisponente para endocardite 

bacteriana, usualmente afetando a válvula aórtica e a VSVE. O tratamento mais comumente empregado é 

a ressecção da membrana subaórtica, acompanhada de uma miomectomia septal, porém ainda com 

índices de recorrência expressivos15.  
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