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Dados clinicos

Paciente evolui com dispnéia aos esforcos habituais ha
dois anos, com progressao a baixo débito cardiaco e sincope
recentes, tratado na ocasidao com dobutamina e drogas
anticongestivas habituais. Em uso atual de furosemida 40 mg,
espironolactona 25 mg e losartana 12,5 mg.

Exame fisico: Bom estado geral, eupneico, acianético,
pulsos normais nos 4 membros. Peso: 70 Kgs, Alt.: 160 cm,
PAMSD: 90 x 60 mm Hg, FC: 94 bpm.

Precérdio: Ictus cordis nao palpado, sem impulsoes sistdlicas.
Bulhas cardiacas hipofonéticas, sopro sistélico discreto em
borda esternal esquerda. Figado nao palpado e pulmées limpos.

Exames Complementares

Eletrocardiograma: Ritmo sinusal, distdrbio de condugao
pelo ramo esquerdo, com QRS largo de 169 ms (AQRS= 0°),
onda T negativa em |, aVL e V6 (AT = +155°), sobrecarga
bi-atrial, onda P apiculada e alargada (AP = +77°) (Figura 1).

Radiografia de térax: Aumento da area cardiaca a
custa do arco ventricular esquerdo arredondado e do éatrio
esquerdo em duplo contorno, com elevagao do bronquio
esquerdo. Trama vascular pulmonar congesta, aumento da
aorta descendente, arco médio dilatado. indice cardiotoracico
de 0,61. (Figura 1)

Ecocardiograma: Conexdes atrio ventricular e ventriculo
arterial discordantes, septos atrioventriculares integros. O septo
ventricular esta abaulado para a direita. Insuficiéncia trictispide
acentuada a esquerda (anel tricispide = 36 mm).
Atrios acentuadamente dilatados. Disfuncdo sistélica com
hipocinesia difusa do ventriculo direito (VD), TAPSE = 0,7 cm.
Ventriculo esquerdo com disfungao acentuada (Figura 1).

Angiotomografia de coronarias: Circulagdo coronaria com

dominancia a esquerda. A irrigacao do VD a esquerda se origina
do tronco arterial que nasce do seio de Valsalva posterior, do
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qual se bifurca nas artérias circunflexa, ventricular posterior e
marginal. Ha ainda irrigagao do ventriculo direito pela artéria
ventricular anterior, ramo da artéria coronaria que nasce do seio
de Valsalva anterior. O ventriculo esquerdo a direita € irrigado
pela artéria que nasce do seio de Valsalva anterior em ramo
fino que se dirige para a sua face anterior (Figura 2).

Holter: Ritmo sinusal, sem arritmias.

Ressondancia Magnética Nuclear do miocardio:
Disfungao importante do ventriculo direito (FE = 29%),
VDFVD = 154 ml/m?, assim como do ventriculo esquerdo
(FE = 36%), VDFVE = 73 ml/m2. Atrio direito preservado
e atrio esquerdo com aumento acentuado. Realce tardio
juncional anterior e inferior e nas vias de saida dos
ventriculos. Regurgitagao tricGspide acentuada.

Ergoespirometria: Consumo méaximo de oxigénio de
16,4 ml/kg/min, 76% do VO, maximo atingido (56% do
predito para idade), ponto de compensagao respiratéria nao
foi atingida. Slope VE/VCO, de 31.

Diagnéstico Clinico: Transposicdo corrigida das
grandes artérias, sem defeitos associados, em disfuncao
acentuada biventricular.

Raciocinio Clinico: Havia elementos clinicos de orientacao
diagnéstica da transposicao corrigida das grandes artérias,
salientando-se a disfuncdo ventricular tardia, verificada ha
poucos anos por cansago. Além disso, foram identificados
elementos eletrocardiograficos, principalmente a partir da
orientagao da repolarizagao ventricular, com eixo elétrico
da onda T orientado para o ventriculo esquerdo a direita.
O diagnéstico foi bem estabelecido pela ecocardiografia e
ressonancia nuclear magnética. A provavel causa da disfungao
ventricular tardia é a insuficiéncia corondria relativa do
ventriculo direito hipertréfico e sistémico, apesar da boa
irrigacao coronaria verificada pela angiotomografia.

Diagnéstico diferencial: Em paciente adulto, evocam-se
todas as outras causas de disfungao ventricular, como
miocardiopatia isquémica e miocardiopatia dilatada de varias
outras origens.

Conduta: Em face da disfuncao bi-ventricular acentuada,
houve indicagao de transplante cardiaco.

Comentarios: A transposigao corrigida das grandes artérias,
sem defeitos associados, ocorre entre 10 a 15%. Pacientes em
evolugao natural e aqueles operados sob as técnicas funcionais
evoluem na idade adulta para graus variados de disfuncao do
ventriculo direito sistémico."? Ela é progressiva com a idade
mais avangada e ocorre em cerca de 50 a 80% destes casos.
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Figura 1 - Eletrocardiograma mostra o disturbio de condugéo pelo ramo esquerdo além da sobrecarga bi-atrial e da orientagdo diagnéstica da onda T para o ventriculo
esquerdo a direita. Radiografia de toérax com cardiomegalia a custa do arco ventricular e do atrio esquerdo. Ecocardiograma em proje¢ao de quatro cdmaras com
aumento acentuado do ventriculo direito a esquerda, desvio do septo interventricular para a direita e aumento do étrio esquerdo.
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Figura 2 - Angiotomografia das artérias coronarias mostra os ramos ventricular anterior, direito e esquerdo, que nascem do seio de Valsalva anterior, em B. Do seio de
Valsalva posterior nascem as artérias mais volumosas que irrigam plenamente o ventriculo direito & esquerda (A e C), compostas pela artéria circunflexa e ventricular

posterior, além da marginal.

Dos oito pacientes de maior idade publicados na literatura,
cinco deles apresentavam-se com insuficiéncia cardiaca
congestiva.> A sindrome congestiva pode ser explicada pela
insuficiéncia corondria relativa relacionada ao ventriculo
direito sistémico e hipertréfico. Neste aspecto, o fluxo
coronario diminuido foi bem demonstrado na literatura e
reconhecido como consequéncia da disfungao ventricular
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direita, tornando-se a sequela principal da anomalia a longo
prazo. A diminuigao do fluxo coronario ap6s vasodilatagao com
adenosina, resultando em vasoreatividade alterada e possiveis
mudangas na microcirculagao, pode explicar a disfungao
ventricular.* Assim, a melhor opcao para esses pacientes tende
ser a corregao anatdmica pelo duplo switch, atrial e arterial,
em algum estagio da doenca.'?
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