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RESUMO

Descreve-se o caso de uma paciente gestante de 22 anos, com uma associagao incomum de
anormalidades congeénitas: dextrocardia em situs inversus totalis, estenose subadrtica membranosa (ESAM)
e comunicagao interventricular (CIV) do tipo perimembranosa. A membrane subaortica 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 saida do ventriculo esquerdo. O septo
membranoso era aneurismatico, protruindo para o ventriculo direito e apresentando comunicagao
interventricular. A valva aodrtica apresentava insuficiéncia de grau discreto a moderado.
Os achados foram diagnosticados por ecocardiograma transtoracico, transesofagico e, posteriormente,
confirmados por estudo hemodinamico.

Nao apresentava anomalias ou obstrugdes coronarianas. Nao foi encontrado, na literatura, associagao da
ESAM com alteragao do situs cardiaco.

INTRODUCAO

Descreve-se o caso inusitado de uma paciente com dextrocardia em situs inversus totalis, estenose
subadrtica, por membrana redundante e movel, e comunicagao interventricular perimembranosa,
diagnosticadas na fase adulta, no curso de uma gestacao. Conforme sera visto adiante, a presenga de



uma membrana fina, vista a ecocardiografia, € compativel com a forma membranosa da estenose
subadrtica, denominada fixa. Neste caso, a membrana apresentava-se redundante e movel.

RELATO DE CASO

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

tosse seca, iniciadas uma semana antes. No exame fisico, apresentava sopro sistolico, com intensidade de
3+ / 6+, em barra, melhor audivel no 4° espago intercostal direito e sopro sistolico ejetivo de 3+ / 6+,
melhor audivel, no segundo espago intercostal esquerdo e com irradiagdo para os vasos cervicais. O
eletrocardiograma de repouso mostrou sinais sugestivos de dextrocardia (onda P negativa em DI e
positiva em aVR, onda Q profunda em DI e aVL) e sinais de sobrecarga do ventriculo funcionalmente
esquerdo. A radiografia do torax mostrou silhueta cardiaca com apex voltado para a direita, arco costal, a
esquerda, e bolha gastrica, a direita. A ultrassonografia abdominal evidenciou inversao do situs visceral.
No ecocardiograma transtoracico, além da confirmagao de que o coragao estava posicionado a direita,
em situs inversus, era possivel observar hipertrofia concéntrica do ventriculo esquerdo (VE) de grau
moderado e com fungao sistdlica conservada, uma comunicagao interventricular (CIV) do tipo
perimembranosa e uma membrana redundante, localizada na via de saida do ventriculo esquerdo (VSVE),
bastante moével e capaz de produzir obstrugao significativa, bloqueando a via de saida, em forma dinamica,
com gradiente de pico de 77mmHg. A gestagao foi interrompida, com 34 semanas, por meio de cesarea,
sem complicagoes. Ecocardiograma transtoracico realizado no recém-nascido foi normal.

O ecocardiograma transesofagico, realizado posteriormente na paciente, permitiu observar que a
membrana originada, principalmente, no septo interventricular, estendia-se até parte do anel mitral, sem
comprometer a valvula mitral (Figura 1). A membrana movimentava em dire¢ao ao VE, na diastole e a
valvula adrtica na sistole. A valva mitral estava afastada da valva aodrtica, aproximadamente, |5mm, por
interposicao de, tecido com aspecto denso A membrana no lado septal, estava afastada aproximadamente,
6mm da valva adrtica, formando uma camara acessoria na via de saida.

Nesse nivel, era possivel observar um aneurisma protruindo para o ventriculo direito (VD), com uma
CIV. A anidlise com Doppler colorido (Figura 2) mostrou obstrugao sistolica importante da via de saida
durante a sistole, com intensa turbuléncia do fluxo englobando a valva adrtica e shunt esquerdo direito
pela CIV. Na diastole, a valva adrtica apresentava insuficiéncia discreta a moderada, enchendo a camara
acessoria, provocando novamente shunt pela CIV, agora diastdlico, empurrando a membrana, que se
deslocava na mesodiastole, em direcao a cavidade ventricular. (Figura 3)

Apos o término da gestagao, foi realizado cateterismo cardiaco, o qual confirmou os achados do estudo
ecodopplercardiografico, sendo normal a cineangiocoronariografia. A paciente foi medicada com beta-
bloqueador (Metoprolol 50mg/dia), com acentuado alivio dos sintomas, enquanto aguarda para a corregao
cirdrgica.
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Figura 1 - Ecocardiograma transesofagico mostrando a membrana subadrtica e sua relagdo com a valva mitral e
adrtica em dois momentos da sistole. Ecocardiograma transesofagico mostrando a membrana subadrtica e sua
relagdo com a valva mitral e adrtica, em dois momentos da sistole.
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Figura 2 - Ecocardiograma transesofagico: Local da estenose subadrtica, da comunicagdo interventricular e o fluxo
a esses niveis.

A B % Y

SISTOLE DIASTOLE * % ° /" DIASTOLE,
S G )

-
-

VE 52 _ VE

CIv w MEMBRANA . ™ <%\
MEMBRANA . Ny <8



Figura 3 - Corte apical de 5 cdmaras mostrando a localizagdo da CIV e a incursdo da membrana subadrtica na
sistole (A) e na didstole (B). Imagem (C) evidenciando insuficiéncia adrtica e shunt pela CIV durante a diastole.

DISCUSSAO

A dextrocardia é a ma-formagao cardiaca, na qual o maior eixo do coragao (eixo base-apex) aponta a
direita, nao como consequéncia de anormalidades extracardiacas, mas como resultado de um mau
posicionamento congénito. Trata-se de uma anomalia congénita rara, que ocorre em uma para,
aproximadamente 12.000 gestagdes'. A associagio 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%)'. Garg et al’
encontraram frequéncia semelhante.

Em 73,4% dos pacientes com dextrocardia e situs inversus, a conexao atrio-ventricular é concordante e,
destes, 72,2% apresentam, também, concordancia ventriculo-arterial'. Existe uma associacio em 25% dos
casos de dextrocardia com situs inversus totalis com sinusite e bronquiectasias, denominada Sindrome de
Kartagener”.

Apesar de a dextrocardia estar associada com multiplas e complexas anormalidades cardiacas, somente,
em 2 a 5% dos pacientes com situs inversus totalis sio observadas outras mas-formagoes do sistema
cardiovascular®. Dessa forma, o termo dextrocardia com imagem em espelho ou em situs inversus totalis,
em muitos casos, € aplicado para coragoes normais, em individuos com situs inversus.

A estenose adrtica congénita representa de 3 a 5% de todas as cardiopatias congénitas’. Em um terco dos
casos, a estenose adrtica é subvalvar®, sendo possivel observar as formas dindmicas e fixas. A obstrugao
dinamica é produzida pela cardiomiopatia hipertrofica. A estenose subaodrtica fixa foi descrita, pela
primeira vez, em 1842, por Chevers*, correspondendo de 8 a 20% das estenoses adrticas subvalvares’, ou
0,5% de todas as cardiopatias congénitas’, podendo ser dividida nas formas em tdnel, em colar e em
membrana®’.

A estenose subadrtica membranosa (ESAM) é geralmente referida, na literatura, como estenose
subaortica discreta, o que, a primeira vista, pode sugerir um carater benigno a doenga. A ESAM ocorreria
como consequéncia de uma falha, na fase embrionaria, da absorcao da prega bulboventricular e do conus
subadrtico, podendo permanecer uma estrutura fibromuscular, separando a valva aértica da mitral, como
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aconteceu nesta paciente'’. Para outros autores'"'’, na presenca de CIV, a formagio da membrana



ocorreria como parte do mecanismo de fechamento do defeito septal. As caracteristicas da membrana,
no caso apresentado, sugerem a participagao desse mecanismo na sua formagao.

A etiologia da ESAM poderia ser uma combinagao de fatores que incluem predisposicao genética,
turbuléncia na VSVE e varias alteragoes anatomicas e geométricas da VSVE. Atualmente, considera-se que
seja uma condigao adquirida, surgindo como a complicagdo evolutiva de um substrato embriologico
anormal. Um achado que colabora com essa idéia é que, raramente, é diagnosticada antes do primeiro
ano de vida.

Na casuistica de Horta et al'', o diagnéstico da ESAM ocorreu apés o primeiro ano de vida em 90,4% dos
pacientes, com predominio do sexo masculino em propor¢ao de 2:1. Contudo, por tratar-se de um
disturbio da embriogénese, embora de manifestagao tardia, a maioria dos autores classificam-na dentro
das cardiopatias congénitas.

A CIV, especialmente a perimembranosa, pode desenvolver estenose adrtica em 20% dos casos, durante
sua evolucio natural, sendo, em geral, fixa e do tipo em membrana'’. A CIV perimembranosa representa
88% dos casos de defeito do septo ventricular'®. A ESAM é condicdo predisponente para endocardite
bacteriana, usualmente afetando a valvula adrtica e a VSVE. O tratamento mais comumente empregado €
a resseccao da membrana subadrtica, acompanhada de uma miomectomia septal, porém ainda com
indices de recorréncia expressivos'".
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