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Caso 3/2013 - Recém-nascido com Estenose Aortica Mimetizando

Hipoplasia do Coracao Esquerdo

Case 3/2013 - A Newborn with Aortic Valve Stenosis Mimicking Hypoplastic Left Heart

Edmar Atik

Instituto do Coragdo do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo, Sao Paulo, SP — Brasil

Dados clinicos: Imediatamente apds parto cesdrio
ocorreu apneia em neonato eutréfico e, apds ventilagao
respiratéria manual, surgiu enfisema intersticial difuso
pulmonar, com insuficiéncia respiratéria e necessidade de
intubacao endotraqueal, com conhecido diagnéstico prévio
de estenose aértica estabelecido no quinto més de gestagao.
Transferido ao nosso servigo apresentava-se com saturagao
normal e insuficiéncia cardiaca acentuada.

Exame fisico: Em respiragdo assistida, acianético,
extremidades frias, pulsos diminuidos nos quatro membros.
Peso: 2.800 g. Altura: 48 cm. Pressao arterial do membro
superior direito (PAMSD): 78/52-61 mmHg. Pressao arterial
do membro superior esquerdo (PAMSE) = 73/40-51 mmHg.
Pressao arterial do membro inferior direito (PAMID) = 56/25-
35 mmHg. Frequéncia cardiaca (FC): 132 bpm. Frequéncia
respiratoria (FR): 30 rpm. Saturagdo O, = 96%. A aorta nao
era palpada na fircula.

No precdrdio, o ictus cordis nao era palpado e haviaimpulsdes
sistolicas nitidas na borda esternal esquerda e epigéstrio. As bulhas
cardiacas eram hiperfonéticas e auscultava-se sopro sistdlico
discreto, de intensidade +/++, timbre rude, na drea aértica
e borda esternal esquerda, sem frémito. Sopro sistélico suave
na drea mitral irradiava-se para a axila, com intensidade ++.
O figado era palpado a 3 cm da reborda costal direita.

Exames complementares

Eletrocardiograma (Figura 1) mostrava ritmo juncional e
sinais de sobrecarga de cavidades esquerdas. Complexos RS
em V1 ersR” em V6, com onda T positiva em V1 e onda P
negativa nas precordiais. Eixo elétrico da onda P (AP): +200°.
Eixo elétrico do complexo QRS (AQRS): +70°. Eixo elétrico
da onda T (AT): +80°.

Radiografia de térax mostra drea cardiaca aumentada a
custa do arco ventricular esquerdo e atrial direito com trama
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vascular pulmonar aumentada por congestao venocapilar
pulmonar (Figura 1).

Ecocardiograma (Figura 2) mostrou estenose anulovalvar
adrtica acentuada (3,7 mm), hipoplasia da aorta ascendente
(3,6 mm), cavidades esquerdas muito dilatadas com
fibroelastose endocardica e disfuncao acentuada do ventriculo
esquerdo (FE = 25%), insuficiéncia mitral também acentuada
com vélvulas espessas, com prolapso da anterior. Grande canal
arterial (6,4 mm) permitia passagem de sangue da direita para
a esquerda em diregao, principalmente, a aorta descendente,
com discreto fluxo retrégrado para o arco adrtico. As medidas
eram em ventriculo direito (VD) = 9, ventriculo esquerdo
(VE) = 24, atrio esquerdo (AE) = 17, aorta (Ao) = 3,6, valva
trictspide (VT) = 9, valva mitral (VM) = 11,5, valva pulmonar
(VP) = 9, valva adrtica (VAo) = 3,7, TP = 11, AP = 3,7
delta D = 16%. Os septos atrial e ventricular eram integros.
O gradiente de pressao VE-Ao era de 18 mmHg, croca = 6,
AoDesc = 9 mm.

Diagnéstico clinico: Estenose adrtica anulovalvar
critica, hipoplasia da aorta ascendente, insuficiéncia mitral
acentuada com disfungao ventricular esquerda, fibroelastose
endocdrdica, canal arterial com fluxo reverso de sangue em
comportamento hemodinamico semelhante ao da hipoplasia
do coragao esquerdo.

Raciocinio clinico: Os elementos clinicos eram compativeis
com o diagnéstico de quadro congestivo similar ao encontrado
na hipoplasia do coragdo esquerdo, com manutencao do
débito cardiaco através de fluxo reverso pelo grande canal
arterial, em face de hipertensdao pulmonar decorrente de
insuficiéncia valvar mitral. A estenose adrtica critica era
responsavel pelo sopro cardiaco discreto na area adrtica.
A sobrecarga ventricular esquerda no eletrocardiograma e
a cardiomegalia completavam o quadro. Esses elementos
diagnésticos foram confirmados pelas imagens demonstradas
pelo ecocardiograma.

Diagnéstico diferencial: O quadro de descompensacao
clinica precoce é também encontrado em outras cardiopatias
congeénitas obstrutivas, como na estenose mitral, na interrupgao
do arco aértico e na prépria hipoplasia do coragao esquerdo.

Conduta: Em face da repercussao da obstrugao na valva
adrtica e na aorta ascendente, com consequente disfuncao do
ventriculo esquerdo, acrescido de fibroelastose endocardica,
insuficiéncia mitral acentuada e sem comunicacao
intercavitdria, considerou-se que o quadro clinico de
insuficiéncia cardiaca exagerada pudesse se agravar mais ainda
com qualquer tipo de intervencao cirtrgica ou percutanea,
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Figura 1 - O eletrocardiograma salienta, além do ritmo juncional, a acentuada sobrecarga das cavidades esquerdas, e a radiografia de térax mostra aumento da érea
cardiaca e da trama vascular pulmonar.

Figura 2 - O ecocardiograma salienta acentuado aumento das cavidades esquerdas, com septos atrial e ventricular desviados para a direita, em A e B, e regurgitagdo
mitral acentuada em A; anel adrtico e aorta ascendente pequenos, em B e C, e grande canal arterial em comunicagdo com aorta descendente em D.
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dada a instabilidade clinica exagerada. Preferimos por
isso manter o paciente sob uso de droga vasoativa com
prostaglandina E1, diurético e suporte respiratério até se
poder executar transplante cardiaco. No entanto, a evolugao
clinica prolongada precipitou a realizagdo da abertura do
septo atrial e da bandagem pulmonar, com ébito imediato.

Comentarios: A estenose adrtica acentuada na vida fetal
pode evoluir tanto para agravamento maior ainda do quadro,
com 6bito fetal, como desencadear aspectos anatémicos
habitualmente encontrados na hipoplasia do coracao
esquerdo ou, ainda, o baixo débito neonatal por obstrucao
adrtica. Em ambas as situagoes, o quadro dependente da
hipertensao pulmonar para manter o débito cardiaco através
do canal arterial se mostra acentuadamente suscetivel a
agravamento subito. Conduta mais conservadora, como
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a colocagado de stent no canal arterial com bandagem das
artérias pulmonares, poderia nesse caso nao ser efetiva em
face da acentuada disfuncao do ventriculo esquerdo, com
insuficiéncia mitral e consequente perpetuagao de quadro
congestivo pulmonar. Outra conduta, como a abertura
da comunicagao interatrial, poderia causar diminuigao
da hipertensao pulmonar com consequente baixo débito
cardiaco; daf a necessidade conjunta da feitura da
bandagem pulmonar. A correcao da insuficiéncia mitral nao
melhoraria a disfuncdo ventricular, e a abertura da valva
adrtica nao surtiria fluxo anterégrado adequado, em vista
também da disfuncao ventricular. Em face desse aspecto
anatomofuncional preferiu-se a adogao de conduta radical,
como o transplante cardiaco, nao realizado pela dificuldade
de obtencao de doador nessa idade.



