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Caso 2 / 2019 - Defeito Total do Septo Atrioventricular, com
Sindrome de Down, sem Hipertensao Pulmonar e em Evolucao

Natural com 33 Anos de Idade

Case 2 / 2019 - Complete Atrioventricular Septal Defect, with Down Syndrome, without Pulmonary

Hypertension and Natural History at 33 Years of Age

Edmar Atik,™ Alessandra Costa Barreto, Maria Angélica Binotto
Instituto do Coragdo do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sdo Paulo, Sdo Paulo, SP — Brasil

Dados clinicos

Paciente evoluiu sem sintomas desde o nascimento, ocasiao
do diagnéstico da cardiopatia exteriorizada por sopro cardiaco
em presenga de elementos fisicos da sindrome de Down.
Atualmente caminha cerca de 30 minutos diariamente sem
mostrar cansago e acompanha as demais pessoas normalmente.
Usa enalapril e levotiroxina por hipotireoidismo.

Exame fisico: bom estado geral, eupneica, acianética,
pulsos normais nos 4 membros. Peso: 41 Kg, Altura: 131 cm,
PAMSD: 110 x 60 mmHg, FC: 93 bpm, Sat O,: 97%.

Precérdio: ictus cordis ndo palpado, sem impulsdes
sistélicas. Bulhas cardiacas hiperfonéticas, e segunda bulha
desdobrada constante. Sopro holossistélico de moderada
intensidade na borda esternal esquerda baixa e sopro de ejegéo
na borda alta. Figado nao palpado e pulmées limpos.

Exames complementares

Eletrocardiograma: Ritmo sinusal, sem sinais de
sobrecargas cavitarias e/ou de disttrbios de condugao, com
QRS estreito de 0,87 ms (AQRS= -109), onda T positiva em
V1 (AT = 09), e onda P normal (AP = + 309) (Figura 1).

Radiografia de térax: Aumento discreto da drea cardiaca
a custa do arco direito com duplo contorno e do arco
ventricular esquerdo (ICT = 0,50). Trama vascular pulmonar
normal (Figura 1).

Ecocardiograma: Conexdo atrioventricular e ventriculo-
arterial concordantes com comunicagao interatrial tipo ostium
primum de 10 mm de didmetro e comunicagdo interventricular
de via de entrada de 15 mm, mas com orificio efetivo de 7 mm
por interposicao de tecido valvar, com gradiente de pressao
interventricular de 78 mmHg. Valva atrioventricular Ginica com
dois orificios, sendo o direito de 23 mm e o esquerdo de 30 mm.
Havia insuficiéncia da valva a esquerda por cleft, ocasionando
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aumento do atrio esquerdo. A regurgitacdo a direita é discreta.
A pressao sistélica do ventriculo direito é de 39 mmHg.
As cavidades tinham as seguintes dimensées: VD = 16, VE = 54,
AE = 45, Ao = 25, AP’s = 17 mm (Figura 2).

Diagnéstico clinico: Defeito total do septo atrioventricular
com discreta repercussdo a custa da insuficiéncia da valva
atrioventricular a esquerda e pequena manifestagdo por
desvio de sangue da esquerda para a direita em posigao
atrioventricular em sindrome de Down, em evolugao natural
até a idade adulta.

Raciocinio clinico: Havia elementos clinicos de orientacao
diagnéstica da cardiopatia congénita acianogénica com
discreta repercussao clinica, tipo comunicagao interatrial (CIA)
e interventricular (CIV), em presenga de ausculta caracteristica.
O eletrocardiograma nao salientava qualquer sobrecarga
cavitaria e a radiografia de térax com discreto aumento
preponderante das cavidades esquerdas. O ecocardiograma
salientou os elementos diagnésticos do defeito.

Diagnéstico diferencial: Outras cardiopatias acianogénicas
tipo CIA e ou CIV devem ser lembradas nesse contexto.
A regurgitacao da valva a esquerda poderia também suscitar
ddvidas em relacdo ao diagnéstico do defeito parcial do
septo atrioventricular.

Conduta: Em face do balanceamento dos fluxos pulmonar
e sistémico ao longo do tempo, sem sinais de hipoxemia
e/ou de insuficiéncia cardiaca e na presenga de boa tolerancia
fisica, foi considerada a conduta expectante clinica.

Comentirios: £ sabido que o defeito total do septo
atrioventricular evolui desfavoravelmente com sinais de
insuficiéncia cardiaca apés a diminuicao da resisténcia
vascular pulmonar, com poucos dias de vida, além da
instalagdo progressiva da doenga vascular pulmonar
em poucos meses até o final do primeiro ano de vida.
Dai a necessidade de intervengdo cirtrgica precoce, nos
primeiros meses de vida, quando se verifica boa evolugao
p6s-operatéria a longo prazo.’

Pode-se afirmar que raramente sao identificados casos com
defeito do septo atrioventricular com discreta repercussao, que
evoluem assintomdticos até a idade adulta. Nessa condicao,
ndo requerem intervencao operatéria precoce. Por isso, é
importante salientar que esses pacientes necessitam de uma
avaliagdo rigorosa e minuciosa, afim de poder determinar
a conduta mais correta no lactente, se expectante ou de
intervengao cirdrgica. No entanto, é uma decisao dificil de
ser tomada, ja que ndo encontramos na literatura relatos
semelhantes ao do caso descrito.
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Figura 1 - Radiografia de térax salienta o discreto aumento da érea cardiaca com trama vascular pulmonar normal, expresséo do balanceamento dos fluxos, pulmonar
e sistémico. Eletrocardiograma mostra-se normal sem sobrecargas ou disttrbios de condugéo.

Figura 2 — Ecocardiograma salienta no plano apical de 4 cdmaras o aumento do atrio esquerdo decorrente da insuficiéncia discreta da valva atrioventricular a esquerda
por cleft em C. As demais cavidades se mostram normais por fechamento da comunicagéo interventricular de via de entrada e da comunicagéo interatrial por tecidos
valvares, emA, Be D.
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