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em paciente com sindrome de Williams-Beuren

Enlargement of the ascending aorta with Brom technique in a patient with Williams-Beuren syndrome
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DADOS CLINICOS

Nascido a termo com 2,49 kg, sexo masculino, natural
de Limeira do Oeste, MG, mée com 32 anos, que fazia uso de
carbamazepina. No periodo neonatal, diagnosticada
sindrome de desordem genética suspeitada por constante
hipercalcemia, cardiopatia congénita, hérnia inguinal a direta
e fimose. Acompanhado pelo cardiologista até 7 anos e 9
meses, 27 kg, quando evoluiu com cansago aos moderados
e grandes esforcos, sendo encaminhado para tratamento
cirargico. Apresentava, também, dificuldade para ler e
escrever, com discreto déficit cognitivo, era extremamente
simpatico, nariz pequeno e labios cheios, devido a sua
sindrome.

Ao exame fisico, apresentava-se em bom estado geral,
eutrdfico, afebril, aciandtico. Ritmo cardiaco regular, sopro
+++/6+ em borda esternal a esquerda e direita alta, sem
estalido de abertura e frémito palpavel na farcula esternal.
Ausculta pulmonar normal. Abdome flacido, figadoa 1 cm
do rebordo costal direito, baco ndo palpavel, ruidos
hidroaéreos presentes e normais, sem sopros abdominais.
Extremidades com pulsos palpaveis e simétricos.

ELETROCARDIOGRAMA

Arritmia sinusal, freqiiéncia 72 bat/min, SAP +60°,
SAQRS -30°, PR 0,16 s, QTC 0,42 s. Sobrecarga atrial
esquerda, disturbio de conducdo pelo ramo direito
evidenciado em V2, onde o complexo QRS tem padrdo RSR’
e duracdo de 0,10 s, além de alteracdo da repolarizacdo
ventricular antero-septal (Figura 1).
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Fig. 1 — Eletrocardiograma com caracteristicas de sobrecarga
ventricular esquerda em decorréncia da estenose supravalvar
aortica

RADIOGRAMA

Situs solitus visceral em levocardia. Area cardiaca
normal, com indice cardiotoracico de 0,51. Trama vascular
pulmonar sem alteracdes.

ECOCARDIOGRAMA

Situs solitus em levocardia. Conexdes venoatrial,
atrioventricular e ventriculoarterial normal. Anel adrtico 16
mm, seio de Valsalva 26 mm, regido sinotubular estenética
com 11 mm e aorta ascendente 20 mm. Ao Doppler, o
gradiente de pico 80 mmHg e médio de 44 mmHg. Estenose
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aortica supravalvar com hipertrofia concéntrica do
ventriculo esquerdo de grau moderado.

DIAGNOSTICO

A confirmagdo genética da sindrome de Williams-Beuren
no periodo neonatal orientou para atencdo quanto a
possibilidade de evolugao da estenose adrtica supravalvar, a
qual ocorre em aproximadamente 75% destes pacientes com
cardiopatia, além da estenose de artérias pulmonares,
coarctacdo de aorta e regurgitacdo valvar mitral. Tal
acometimento que pode ser localizado ou difuso esta
associado ao cromossomo 7, mais precisamente ao gene da
elastina[1,2].

O perfeito acompanhamento clinico foi mandatério, pois
o melhor momento para indicagdo cirGrgica derivou do
quadro clinico com piora da dispnéia associado ao
agravamento dos elementos eletrocardiograficos e
ecocardiograficos, com piora da hipertrofia ventricular
esquerda e aumento do risco de sincope e morte subita,
além de orientar para melhor técnica cirlrgica a ser
empregada.

OPERACAO

Toracotomia transesternal mediana, abertura de
pericardio, confirmagdo diagndstica (Figura 2). Instalagdo
do circuito de circulagdo extracorpérea (CEC) de forma
convencional, com utiliza¢do de canulas em veias cavas e
aorta. Induzida hipotermia moderada a 28°C, realizados
pincamento aortico, abertura do atrio direito e septo
interatrial, aspiracdo do atrio esquerdo. Cardioplegia
sanguinea anterograda, intermitente e hipotérmica a 4°C,
realizada inicialmente na aorta ascendente e ap0s sec¢do
total da aorta, diretamente nos éstios coronarianos, em
intervalos de 20 minutos.

Com a aorta seccionada transversalmente pode-se
observar o anel supravalvar (Figura 3), o qual foi inicialmente
ressecado. Em seguida, foram efetuadas trés incisdes
longitudinais em direcdo aos seios, possibilitando o
implante de trés placas de pericardio bovino cortadas em
forma de diamantes e suturadas com fios de polipropileno
5-0 [3-5]. A aorta ascendente foi reconstruida, retirado ar
das cavidades, suturadas as cavidades e interrompido o
auxilio da CEC (Figura 4). O tempo de perfusao foi de 107
minutos e de isquemia miocérdica, 66 minutos.

Na unidade de terapia intensiva, por trés dias, atencdo
especial foi dada ao controle pressorico, ja que com a
manipulacdo da aorta e correcdo da obstrucdo o paciente
evoluiu com importante hipertenséo arterial sistémica. Recebeu
alta hospitalar no 14° dia, apds dificil controle pressérico, em
excelentes condigOes clinicas e em uso de furosemide,
espironolactona, propanolol e captopril. O ecocardiograma
demonstrava auséncia de estenose na aorta ascendente,
insuficiéncia valvar adrtica discreta e espessamento
pericardico.

Fig. 3 — Aspecto interno da aorta apos a seccdo transversal
demonstrando o anel fibroso a ser ressecado previamente a
abertura longitudinal em direc&o aos trés seios

Fig.4 — Aorta ascendente ampliada e reconstruida com placas de
pericardio bovino
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Apds trés meses, a crianca esta assintomatica, sem
medicacdes e com ecocardiograma demonstrando aorta
ascendente expandida, sem gradiente, boa funcao
ventricular e sem regurgitagdo valvar aortica.
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