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Agenesia de Pericardio: Quando Pensar Neste Diagnostico?
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Figura Central: Agenesia de Pericardio: Quando Pensar Neste Diagnéstico?
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A importancia da multimodalidade no diagndstico da agenesia do pericardico. Ao: aorta; AP: agenesia do pericardio; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo

esquerdo; AE: atrio esquerdo.
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Resumo

A agenesia do pericardio (AP) é uma condigao rara
caracterizada pela auséncia parcial ou completa do pericardio.
As consequéncias associadas a esse diagndstico podem ser graves.
Consequentemente, é fundamental conhecer as peculiaridades
dessa doenga para o seu correto diagndstico e tratamento.

Introducao

A prevaléncia da AP é estimada em aproximadamente
0,002% a 0,004% na populacao geral, com frequéncia
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diagnosticada incidentalmente.” Estudos indicam que a
condigao ocorre mais frequentemente em individuos do
sexo masculino, com uma razao de 3:1 entre individuos dos
sexos masculino e feminino, e pode estar associada a outras
anomalias congénitas.?

Embora nao exista um gene especifico diretamente
responsavel pela AP, a doenga estd associada a diversas
anomalias genéticas e malformagoes congénitas estruturais,
0 que sugere uma possivel predisposicao genética.?

As consequéncias associadas a esse diagnéstico podem ser
graves, incluindo herniacdo ventricular (ocorre na agenesia
parcial) e morte stbita. Conhecer as peculiaridades dessa
doenca é fundamental, pois os sintomas sao inespecificos.
Exames de imagem, como a radiografia de térax,
ecodopplercardiograma, tomografia computadorizada (TC)
e a ressonancia magnética cardiaca (RMC), serao importantes
para a confirmagao do diagnéstico (Figura Central).

Embriogénese

O pericardio é formado por duas laminas, a visceral e a
parietal. Suas fungdes incluem atuar como barreira contra
infecgdes, manter o coragao em uma posicao estavel e limitar
o volume cardiaco.> O pericardio é inervado pelo nervo
frénico, cujos nociceptores estao envolvidos nos reflexos de
transmissdo da dor pericdrdica, secreta prostaglandinas e
substancias semelhantes que modulam o ténus coronariano
e o trafego neural.?

Na primeira semana de desenvolvimento fetal, sao
formadas cavidades que permeiam o tecido mesodermal,
as quais, posteriormente, se unirdo formando trés cavidades
primitivas: o pericardio, o periténio e a pleura.*

Na 4 semana de gestacao, um fragmento da mesoderma
(septo transverso) separa o pericardio primitivo do periténio.®
A separagdo € finalizada durante a 4* para a 5* semana, quando
ocorre a fusdo das membranas pleuropericardicas direita e
esquerda, oriundas do crescimento dos Ductos de Cuvier
(veias cardinais comuns).>® Posteriormente, a membrana
pleuropericardica origina o pericardio fibroso e a falha no
processo de fechamento das membranas pleuropericardicas
resultara na agenesia parcial ou total do pericardio.*

Uma das teorias que buscam explicar a génese da AP
afirma que o coragdo em desenvolvimento distenderia o
pericardio. Se as membranas pleuropericardicas nao se fundem
antes de o coragao aumentar, o defeito pericardico é gerado.”
Outra teoria propde que uma rotura induzida por tragao pode

se desenvolver na membrana pleuropericardica, resultando um
defeito pericardico.” Ailustrar tal fato, Kaneko et al descrevem um
caso de auséncia pericardica associada a divisao do nervo frénico
com seus dois feixes passando ventral e dorsalmente ao defeito.?

Uma terceira hipétese atribui a falha de desenvolvimento da
membrana pericardica a atrofia prematura das veias cardinais
(ducto de Cuvier) que irrigam as dobras pleuropericardicas.””
Essa teoria explica a raridade do defeito pericardico direito, pois
a veia cardinal direita permanece como a veia cava superior.’
Potencialmente, uma certa porcentagem de defeitos pericardicos
é atribuivel a cada um dos mecanismos supracitados.

Classificacao

A AP é uma anomalia rara que pode ser classificada
como total ou parcial, a depender da extensao da
auséncia do pericardio. Essa condicao resulta de falhas no
desenvolvimento embrionario, especificamente na fusao dos
primérdios pleuropericdrdicos.” A sua classificagdo é baseada
principalmente na extensdo da auséncia do pericérdio, além
de suas implicagoes clinicas e anatémicas (Tabela 1).7%"
As principais categorias sao:

1. Agenesia total:

* Auséncia completa do pericardio.

* O coragao pode ter uma posigao anormal no térax
(levoposicao) e maior mobilidade.

* Geralmente é assintomatica, mas pode estar associada
a um deslocamento do coragao para o lado esquerdo e a
um aumento do risco de tor¢ao cardiaca.

2. Agenesia parcial:

* Geralmente envolve a auséncia da porgao esquerda ou
direita do pericardio.

* A auséncia da parte esquerda é mais comum.

* Pode causar herniagdo ou estrangulamento de estruturas
cardiacas, levando a complicagbes mais graves.

e Estd mais associada a sintomas, como dor tordcica
ou arritmias, devido a compressao ou a herniagao das
estruturas cardfacas através do defeito pericardico.

3. Defeitos circunscritos ou localizados:

* Um subtipo da agenesia parcial que afeta areas
especificas, como o pericardio sobre o étrio esquerdo ou
os grandes vasos. Pequenos defeitos no pericardio, que
podem permitir a protrusdo de estruturas como o étrio
ou o ventriculo.

Tabela 1 - Prevaléncia, complicacdes e sintomas por categoria de agenesia pericardica.?'*"

Prevaléncia 3-4%
Complicagdes Frequentes

Dor toracica, dispneia,
arritmias

Balaji A, et al.”?

Sintomas

Casos publicados

Assintomatica na maioria
dos casos

Pedrotti P, et al.™

17% 70%
Raras Raras

Assintomatica ou com
sintomas leves

Minocha GK, et al."

Geralmente assintomatica

Kaneko Y, et al.2
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Apresentacao clinica

A apresentacao clinica da AP é heterogénea, variando desde
sintomas inespecificos até complicagdes fatais. Embora seja
comumente assintomdtica, pode ocorrer precordialgia, sendo
o sintoma mais comum seguido de palpitagoes.'®'"® Outros
sintomas atribuidos a AP, como dispneia, trepopneia (dispneia
relacionada com o lado em que se deita, aspecto caracteristico
dos defeitos parciais), arritmias (doenga do né sinusal e sincope
sao provavelmente atribuidos ao tonus vagal aumentado ou a
herniacao intermitente atrial, que se resolve com atropina ou
mudanca para decdbito lateral) e tonturas, sao sinais e sintomas
normalmente atribuidos ao aumento da mobilidade cardiaca,
a posicao anémala que o coragdo assume e a herniacao de
tecido cardiaco.”'” Além disso, o aumento da mobilidade
cardiaca pode produzir um impulso apical deslocado e vigoroso,
levando a impressao de cardiomegalia.' Pacientes com defeitos
completos podem apresentar dor precordial em fungdo de
adesoes pleuropericardicas, auséncia do coxim pericardico e
torcao dos grandes vasos.*

A manifestagdo mais grave documentada é a morte sdbita,
resultante de estrangulamento do coracao pelo pericardio
incompleto, documentado em pacientes com defeitos
parciais.! O estrangulamento, em geral, provoca isquemia
miocardica regional, gerando precordialgia e alteragées no
tracado eletrocardiogréfico.?? O deslocamento cardiaco pode
causar insuficiéncia trictspide grave devido ao estiramento da
parede anterior do ventriculo direito (VD).>

Embora rara, a AP deve ser considerada no diagnéstico
diferencial de pacientes com sintomas cardiovasculares atipicos
para a idade, inclusive por meio da aquisigdo de imagens
ecocardiograficas em localizagoes diferentes das comumente
usadas. A identificagdo precoce é essencial para evitar
complicagbes graves e direcionar a condugao clinica adequada.

Os diagnésticos diferenciais da AP abrangem defeitos pos-
cirdrgicos ou pés-traumdticos, este Gltimo apds trauma toracico
fechado, que podem resultar em rotura pericardica, herniagao
e torcao das cavidades cardiacas.?*

Diagnéstico: O papel da multimodalidade

Radiografia de torax

O raio-X de térax pode estar alterado em grandes
defeitos pericardicos, onde a silhueta cardiaca é deslocada
excessivamente para a esquerda na projegao pdstero-anterior
e posteriormente em relagdo ao mediastino. H4 perda da
borda direita do coragdo, que passa a se sobrepor a coluna
vertebral. Observam-se radiotransparéncia e distanciamento
entre a aorta e a artéria pulmonar, bem como entre a borda
inferior do coragao e o diafragma, por insinuagao de tecido
pulmonar nessas topografias. O “Sinal do Snoopy” se refere
ao deslocamento cardiaco para a esquerda, com alongamento
da borda esquerda do coragao com aspecto arredondado
da ponta (nariz do Snoopy), proeminéncia e convexidade
do apéndice atrial esquerdo (orelha do Snoopy) (Figura 1).%

Ecodopplercardiograma

O ecodopplercardiograma é um exame disponivel nao
invasivo e de baixo custo, sendo a opgao de primeira linha na
suspeita diagnéstica ndo somente para a AP, como também para
avaliagao das doengas do pericérdio.*®

O primeiro dado ao exame a sugerir a hipdtese diagnéstica de
agenesia esta relacionado a aquisigdo das imagens em posigoes
ndo cldssicas, devido a posicao cardiaca ndo usual (Figuras 2A
e 2B). No plano paraesternal longo, o apex estara desviado
posteriormente, revelando um grande segmento do VD,

Figura 1 - O “sinal do Snoopy” na radiografia de torax é composto de mdltiplas anormalidades, a saber: levoposicdo excessiva com alongamento da borda do
VE, radioluscéncia separando a aorta e a artéria pulmonar (seta grossa), radioluscéncia separando o VE e o diafragma (setas finas) e perda da borda direita do

coragdo (pontas de seta).
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Figura 2 - A) Esta imagem ilustra o posicionamento do transdutor na paciente onde normalmente estaria localizado o plano apical 4 cdmaras. B) Na agenesia
parcial do pericérdio, observe o importante deslocamento através da linha inserida (azul) do local para a nova localizagdo do plano apical 4 camaras.

0 que gera a impressao de aumento dessa cavidade”?
(Figura e Video 1 e 2). A aquisicao do plano apical 4 camaras
ocorrerd além ou na linha hemiclavicular posterior, diferente
do comumente localizado no 5° espago intercostal, na linha
hemiclavicular média (Figura e Video 3 e 4).

No caso da agenesia parcial esquerda de pericérdio,
observa-se um aparente aumento do VD em 63% dos casos por
consequéncia do deslocamento do coragao para a esquerda.?
Esse achado induz erroneamente ao diagnéstico de comunicagao
interatrial ou de miocardiopatia arritmogénica. Outros achados
relativos a AP abrangem o movimento anormal do coragao
e o movimento paradoxal do septo ventricular em funcao
do movimento desmedido da parede inferior. O aspecto de
lagrima (“teardrop”) do coragao € resultante do alongamento
dos atrios, do alargamento dos ventriculos e do movimento
de abaulamento da parede inferior.?”?* Defeitos da agenesia a
direita podem levar ao aumento do VD e do étrio direito (AD),
bem como a insuficiéncia tricispide severa em fungao da tragao
das cordoalhas. O ecodopplercardiograma de estresse pode
evidenciar um movimento de péndulo do coragdo. Outros
achados dignos de nota revelados pelo Doppler espectral séo a
reducdo do fluxo sistélico e a diminuigdo da razéo sistodiastélica
na veia pulmonar em decorréncia da auséncia da pressao
intrapericardica negativa.*

Entretanto, esse método depende da qualidade da janela
acustica, principalmente em pacientes obesos ou com doenca
pulmonar.

TC

A alta resolugdo e a aquisicao volumétrica das imagens
da TC fornecem excelente contraste entre a fina linha densa
do pericardio e os componentes de gordura epicardica e
mediastinal de baixa densidade, tornando o método bastante
atil para a delimitagao do pericardio. Contudo, alguns
segmentos de pericardio na silhueta esquerda do coragao
podem ser mal delimitados, mesmo quando presentes.

Na TC, a agenesia de pericardio pode ser confirmada
pela auséncia, parcial ou completa, da fina linha densa
que corresponde ao pericardio ao redor do coragdo. Ha
levoposicao excessiva do coragao, que toca a caixa tordcica.
Pode haver auséncia de tecido gorduroso hipodenso entre
o miocdrdio e os arcos costais. Observa-se tecido pulmonar
insinuado entre a aorta e o tronco arterial pulmonar, local
comumente coberto pelo pericardio e que contém tecido
gorduroso que oblitera esse espago. Ocasionalmente, ha
abaulamento do apéndice atrial esquerdo através do defeito
(Figura 5).%

RMC

A RMC é atualmente o método padrdo-ouro para a
avaliagdo do pericardio gragas a excelente resolugao espacial
e caracterizagdo tecidual inerentes ao método. Aquisigdes
morfoldgicas do tipo black blood, ponderadasem T1 e T2, e as
aquisigoes funcionais do tipo cine steady-state-free-precession

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2025;38(1):e20250004
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Figura 3 - A) Visualizagdo do plano paraesternal longitudinal totalmente distorcido, com o apex desviado posteriormente (videos anexos). B) O fluxo através
da via de saida do VE ratifica a posi¢do da aorta ascendente, do VE e do AE em paciente com agenesia parcial de pericardio. Ao: aorta; VD: ventriculo direito;
VE: ventriculo esquerdo,; AE: atrio esquerdo.
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Video 1 - Visualizagdo do plano paraesternal longitudinal totalmente Video 2 - O fluxo através da via de saida do VE ratifica a posigdo da aorta

distorcido, com o apex desviado posteriormente. Link: http://abcimaging.org/ ascendente, do VE e do AE em paciente com agenesia parcial de pericardio.

supplementary-material/2025/3801/2025-0004_video_1.mp4 Link: http://abcimaging.org/supplementary-material/2025/3801/2025-0004_
video_2.mp4

Figura 4 - A) Caso de agenesia parcial do pericardio, evidenciando a impressao das cavidades direitas aumentadas em fungdo do desvio causado pela agenesia
parcial esquerda (video anexo). B) Caso de agenesia parcial do pericardio, demonstrando o aspecto de lagrima do coragdo (video anexo). VD: ventriculo direito;
AD: atrio direito; VE: ventriculo esquerdo; AE: atrio esquerdo.

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2025;38(1):e20250004
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Video 3 - Caso de agenesia parcial do pericardio, evidenciando a impressao
das cavidades direitas aumentadas em fungdo do desvio causado pela
agenesia parcial esquerda. Link: http://abcimaging.org/supplementary-
material/2025/3801/2025-0004_video_3.mp4

Video 4 - Caso de agenesia parcial do pericardio, demonstrando o aspecto
de lagrima do coragdo. Link: http://abcimaging.org/supplementary-
material/2025/3801/2025-0004_video_4.mp4

Figura 5 - A) A TC sem contraste no plano axial demonstra a anatomia normal do pericardio (setas finas) delimitando o tecido gorduroso (*¢) entre a aorta e o
tronco pulmonar. (B-F) Imagens de TC sem contraste em dois pacientes com agenesia de pericardio parcial esquerda, respectivamente, &, 41 anos (B/C), e ?,
58 anos (D-F). Observa-se auséncia de revestimento pericardico em quase toda a extensdo, visivel apenas ao longo da borda atrial direita (cabegas de setas
em B,D e E). Ha levoposigdo excessiva do coragdo e desvio posterior do 4pice tocando a caixa toracica. (setas finas em B e E). D) Proje¢do do apéndice atrial
direito (%). (C/F) Interposi¢do de pulm&o entre a aorta e o tronco pulmonar (setas grossas). AP: agenesia do pericardio.

(SSFP) sao dteis para a delimitagdo da imagem linear
hipointensa correspondendo ao pericardio, entre as gorduras
mediastinal e epicardica com sinal hiperintenso. Entretanto, tal
como ocorre na TC, alguns segmentos do pericérdio junto ao
ventriculo esquerdo (VE) podem ser de dificil individualizagao
pelo método. A auséncia de visualizagao do pericérdio,
juntamente com o deslocamento excessivo do coragao para a
esquerda, a hipermobilidade cardiaca (notadamente ao longo
da parede posterior do VE) e a interposicao do pulmao entre

a aorta e o tronco pulmonar sdo critérios diagndsticos para a
AP pela RMC (Figura 6). A presenga de indentagdes focais nas
paredes ventriculares sugere a presenca de agenesia parcial
do pericardio.?>?®

Tratamento

O consenso recomenda a adogdao de conduta
expectante para grande parte dos pacientes que apresentam AP,

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2025;38(1):e20250004
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uma vez que a maioria desses individuos sao assintomaticos.*®
E importante ressaltar que o tratamento cirdrgico baseia-se em
pequenos estudos observacionais e sem controle.?

Recomenda-se intervengao cirlrgica (Tabela 2) para
pacientes sintomdticos que apresentam defeitos parciais
complicados com caracteristicas de alto risco, ou com sintomas
refratdrios (por exemplo, dor causada por movimento cardiaco
anormal).’® Os defeitos parciais esquerdos que apresentam
compressdo, herniagao ou estrangulamento de grandes vasos
ou corondrias também merecem intervengao cirdrgica.?

Recentemente, a deteccdo de caracteristicas anatdmicas
de alto risco por imagens cardiovasculares multimodais,
incluindo (1) prega miocardica do VE ou ponto de articulagao
na ecocardiografia, na RMC ou na TC; (2) compressao corondria
na TC; (3) isquemia induzivel na imagem de perfusao de estresse
— Single Photon Emission Computed Tomography (SPECT),
Positron Emission Tomography (PET) ou RMC — e (4) evidéncia
de hérnia do apéndice atrial esquerdo, foram propostas para
a estratificagdo de risco.*® A detecgdo desses sinais de alerta
pode ser usada para personalizar o planejamento cirdrgico.

Asopgbes cirtirgicas especificas para tratamento desses defeitos
pericardicos sdo variadas, mas a pericardioplastia é a intervengao
mais comum. Como alternativa a reconstrucao pericardica,
também foi descrita a pericardiectomia com pericardioplastia,
de forma a ampliar o defeito e prevenir o estrangulamento.
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Tabela 2 - Relagao entre a intervencao cirtrgica, possiveis indicacoes e complicagdes.”'

Intervencdes cirtrgicas

Pericardioplastia

Pericardiectomia com pericardioplastia
Ressecdo/ligadura do apéndice atrial esquerdo
Corregao do apéndice atrial direito

Cirurgia toracica guiada por video

Possiveis indicagdes
Defeitos congénitos amplos
Risco de estrangulamento
Herniagdo do apéndice esquerdo
Herniagao do apéndice direito

Pneumopericardio/pneumotérax

Possiveis Complicacoes
Falha na correcdo do defeito.
Formacao de aderéncias pericardicas.
Les@o das estruturas adjacentes.
Rotura do apéndice direito.

Perfuracdo de estruturas toracicas.

Figura 6 - /magens de RMC no plano axial do tipo black blood, ponderadas em T2 (A,B), e cine SSFP (C) em paciente com agenesia de pericérdio parcial
esquerda. A) Interposigdo de tecido pulmonar entre a aorta e a artéria pulmonar (seta grossa). (B,C) O pericardio é parcialmente visivel, como uma fina linha
hipointensa ao longo da borda atrial direita (cabecas de setas em B e C). H4 levoposigdo excessiva do coragdo e desvio posterior do 4pice tocando a caixa
torécica (setas finas em B e C ). AP: agenesia do pericardio; VD: ventriculo direito; AD: étrio direito; VE: ventriculo esquerdo; AE: étrio esquerdo; Ao: aorta.
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