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Fundamento

Os defeitos que afetam a via de saida do ventriculo
esquerdo (VSVE) sao considerados defeitos cardiacos
congénitos importantes, acometendo 6 em cada 10.000
nascidos vivos." A estenose subadrtica é responsavel por
aproximadamente 1% de todos os defeitos cardiacos
congeénitos e 15% a 20% de todos os defeitos obstrutivos
da VSVE.? A estenose subadrtica membranosa (ESAM) é
o tipo mais comum de estenose subaértica, embora seja
uma condigdo rara e pouco relatada na literatura médica.*?
Estudos prévios relataram sua associacdo em alguns casos
com outros defeitos cardiacos congénitos, como defeitos
do septo ventricular e persisténcia do canal arterial (PCA).>*
A sua associacdo com PCA é particularmente rara, a ponto
de uma série de casos publicada em 2020 mencionar apenas
3 casos anteriores.> O objetivo do presente artigo é relatar
um caso de ESAM em associacao com PCA em uma mulher
da regido andina.

Descricao do caso

Paciente do sexo feminino, 24 anos de idade, procedente
da regidao andina do Peru, previamente diagnosticada com
ESAM grave e PCA aos 13 anos de idade, foi avaliada pelo
servico de cardiologia do nosso hospital devido a dispneia
e dor em membro superior esquerdo aos esforgos. Aos 5
anos de idade, tinha sido diagnosticada com sopro cardiaco
e permaneceu sem avaliagdio médica até os 13 anos. Na
avaliacao clinica inicial, 10 anos antes, o exame fisico revelou
segunda bulha cardfaca (S2) fraca, sopro adrtico sistélico l1/VI,
impulso apical deslocado em direcao ao sexto espago
intercostal e figado palpavel 1 cm abaixo do rebordo costal
direito. O ecocardiograma mostrou ESAM, PCA de 13 mm
de comprimento com fluxo bidirecional em diastole, aumento
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de ventriculo esquerdo e do atrio esquerdo, fragao de
ejecao preservada (60%), hipertrofia ventricular esquerda
e hipertensdao pulmonar grave. Naquela época, o manejo
proposto compreendia resseccdo de membrana subadrtica,
fechamento da PCA e criagao de nova comunicacao interatrial.
Porém, a paciente perdeu adesao ao plano de manejo e
procurou nova abordagem médica 10 anos apds a primeira
avaliacao cardiovascular.

Em nosso hospital, os achados do exame fisico foram
dispneia classificada como NYHA I, sopro sistdlico adrtico
11/VI, além de sopro sistélico nas valvas pulmonar, trictspide
e mitral. O eletrocardiograma mostrava ritmo sinusal normal,
75 bpm, e sobrecarga sistélica de ventriculo esquerdo. Os
achados ecocardiograficos foram consistentes com aumento
do ventriculo esquerdo e do atrio esquerdo, com fracao de
ejecao de 57%, disfungao diastélica do ventriculo esquerdo
tipo Il1, fungdo ventricular direita preservada (excursao sistélica
do anel trictspide = 25 mm), insuficiéncia valvar mitral
moderada, leve estenose da valva mitral, insuficiéncia da valva
adrtica moderada, estenose subaodrtica grave com gradiente
transvalvar médio de 73,6 mmHg, pico de velocidade adrtica
de 5,34 m/s, insuficiéncia da valva tricGspide moderada e
hipertensao pulmonar (pressao sistélica da artéria pulmonar =
76 mmHg) (Figura 1A e 1B). Nao foi possivel caracterizar a PCA
pelo ecocardiograma devido a janela acustica inadequada.
Portanto, a paciente foi submetida a angiotomografia
computadorizada (Figura 2A e 2B). A angiografia evidenciou
PCA, com classificacao angiografica de Krichenko tipo A (ducto
conico) medindo 28 X 29 mm na abertura adrtica e 18,7 X
23,3 mm na abertura pulmonar (Figura 2B). Os achados do
cateterismo cardiaco mostraram hipertensao pulmonar mista
grave, shunt ventriculo direito-artéria pulmonar, relagao entre
fluxo sanguineo pulmonar (Qp) e fluxo sanguineo sistélico
(Qs) de 3,5, gradiente sist6lico do ventriculo esquerdo para
a aorta (AP) de repouso de 100 mmHg e resisténcia vascular
pulmonar (RVP) de 3,79 WU. A paciente foi transferida para
um centro especializado de salde cardiovascular em Lima
para ser submetida a procedimento cirdrgico.

Discussao

A ESAM associada a PCA é uma condigao patolégica
particularmente rara, diagnosticada principalmente na
infancia.’> Relatamos o caso de uma paciente jovem que
procurou atendimento para essa condigao cardiovascular,
que foi diagnosticada quando ela tinha 13 anos de idade.
Nossa paciente foi diagnosticada mais tarde do que outros
casos anteriores relatados na literatura, em que a idade do
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Figura 1 - Achados do ecocardiograma transesofagico. (A) Estenose subadrtica membranosa (seta), crista fibromuscular originada na via de saida do ventriculo
esquerdo ligada ao septo ventricular. (B) Ecodopplercardiograma mostra insuficiéncia valvar adrtica e estenose subvalvar. AE: atrio esquerdo; Ao: Aorta;

VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo.

Figura 2 - Achados de angiotomografia computadorizada. (A) Seta branca mostrando estenose adrtica subvalvar do tipo membranosa. (B) Persisténcia do canal
arterial tipo A (ducto cénico) surgindo apds a origem da artéria subclavia esquerda e estendendo-se da aorta descendente até o tronco pulmonar. Ao: Aorta;
AP: artéria pulmonar; PCA: persisténcia do canal arterial; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo.

diagnéstico mais tardio foi de 8 anos.® Por outro lado, nao
ha associagao provavel entre sexo masculino ou feminino e a
presenca dessas cardiopatias. Steinherz et al. relataram que a
maioria dos casos de ESAM e PCA eram mulheres, com uma
relacdo de 5:1 em Nova York,* mas Mofa et al. relataram a
predominancia de pacientes do sexo masculino, com uma
relacao de 4:3 em uma cidade da Arédbia Saudita.’

A estenose adrtica esta frequentemente associada a outros
defeitos cardiacos.** Por exemplo, Xie et al. relataram que 11
de 213 criangas submetidas ao fechamento de PCA também
tiveram estenose aértica durante um acompanhamento de
6 anos em uma coorte chinesa.® Outras séries de casos do
Hospital Beijing Anzhen relataram o achado concomitante de
estenose adrtica e PCA em 20,6% das criancas inicialmente
diagnosticadas com estenose adrtica.® Entretanto, as séries de
casos da China citadas anteriormente ndo mencionaram o tipo
de estenose subadrtica que seus pacientes apresentavam.®
Poucos relatos publicados focaram apenas no achado
concomitante de ESAM e PCA.>#

Poucos estudos epidemiolégicos sobre a incidéncia ou a
prevaléncia de ESAM e PCA concomitantes estao disponiveis
na literatura.”® Além disso, os Ginicos estudos epidemiolégicos
disponiveis foram publicados no final do século 20.
Portanto, podemos reconhecer uma importante lacuna no
conhecimento atual, o que evidencia a necessidade de novos
estudos sobre esse tema.

Nossa paciente apresentou Qp/Qs de 3,5, AP de 100
mmHg e RVP de 3,79 WU. Esses achados foram semelhantes
aos relatados em outros estudos onde Qp/Qs variou entre 3,0
e 4,6, e AP variou de 38 mmHga 139 mmHg.>° Devido aos
pardmetros ecocardiogréficos e angiograficos encontrados
em nossa paciente, a corregao cirdirgica adequada foi uma
recomendagao para seus defeitos cardiacos, de acordo com
as diretrizes da Sociedade Europeia de Cardiologia para o
tratamento de defeitos cardiacos em adultos.™

Por fim, a rapida intervengao nesses defeitos cardiacos
deve ser considerada como objetivo principal, assim
que diagnosticados, devido as complicacoes altamente
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provaveis, como hipertensao pulmonar e subsequentes
danos a vdlvula aértica, levando a insuficiéncia adrtica,
conforme descrito anteriormente no presente relato de
caso e em estudos anteriores.>?

Conclusao

ESAM e PCA sao uma associacao muito rara de defeitos
cardiacos, escassamente relatada na literatura, podendo
progredir para patologias cardiovasculares mais complexas
na adolescéncia ou no inicio da idade adulta. Portanto,
requer consideracao especial por parte dos cardiologistas,
a fim de preservar a funcionalidade do coracao e dos
pulmdes nos pacientes acometidos por essa entidade
patolégica.
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