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Resumo

Os defeitos do septo auriculo-ventricular
(DSAV) representam cerca de 5% das cardio-
patias congénitas. As anomalias vao desde o
pequeno ostium primum até a malformacéao
completa do septo auriculo-ventricular.

Descrevemos o caso clinico de um doente de
65 anos, admitido por perda subita de sensibi-
lidade no membro superior esquerdo, com re-
versao espontanea. Historia de amaurose su-
bita ha aproximadamente 20 anos e varios epi-
sodios de parestesias no membro inferior es-
querdo, sempre de curta duracdo. Os dados da
ecocardiografia, posteriormente confirmados
por cateterismo cardiaco, associados a embo-
lizacdo sistémica paradoxal, constituem indi-
cacao paracorrecc¢ao cirurgica do defeito sep-
tal. O doente foi operado, néo referindo qual-
quer episodio sugestivo de embolizagao sisté-
mica desde entao.

Palavras chave: cardiopatias congénitas, de-
feitos do septo auriculo-ventricular, acidente is-
quémico transitorio, embolizacéo sistémica pa-
radoxal.

Abstract

Atrioventricular septal defects (AVSD) account
for about 5 percent of congenital heart defects.
Anomalies range in severity from a small ostium
primum atrial defect to a complete AV septal
malformation.

We describe a case study of a 65-year-old, pa-
tient, admitted with sudden onset of sensory
loss in the left upper limb, which reverted spon-
taneously. He had a history of sudden blindness
20 years prior to admission and recurrent epi-
sodes of lower limb paraesthesias. The echo-
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cardiography findings, confirmed by cardiac
catheterisation, together with the paradoxical
systemic embolisation, are an indication for
surgical repair of the atrial septal defect. Sur-
gery was performed, no other episode sugges-
ting systemic embolisation was reported after
surgical correction.

Key waords: congenital heart defects, atrioven-
tricular septal defect, transient ischaemic atta-
ck, paradoxal systemic embolisation.

Introducao

Os defeitos do septo auriculo-ventricular (DSAV) repre-
sentam cerca de 5% das cardiopatias congénitas'. As ano-
malias vao desde o pequeno ostium primum até a malfor-
macao completa do septo auriculo-ventricular, compreen-
dendo também defeitos do septo interventricular e das val-
vulas mitral e tricuspide. O defeito do septo de tipo ostium
Primum localiza-se imediatamente adjacente as valvulas
auriculo-ventriculares, podendo qualquer uma encontrar-se
deformada ou incompetente. Mais frequentemente, apenas
o folheto anterior ou septal da valvula mitral se encontra
deslocado e frequentemente fendido; habitualmente, a val-
vula tricispide ndo € atingida.

Descrevemos o caso clinico de um doente de 65 anos,
cujo quadro clinico nos devera fazer pensar nesta entidade.

Esta patologia tendera a ser cada vez mais rara no adulto,
uma vez que a maioria dos doentes devera ser operada pe-
los cinco anos de idade, quando o ratio dos fluxos
pulmonar:sistémico (Qp:Qs) excede 1,5/1. Um defeito do
septo auriculo-ventricular ndo corrigido pode levar a arrit-
mias auriculares, embolizagdo sistémica paradoxal e, me-
nos frequentemente, hipertensdo pulmonar. O encerramen-
to estd ainda indicado em adultos com evidéncia de shunt
esquerdo-direito?.

Caso clinico

Doente do sexo masculino, caucasiano, com 65 anos, re-
correu ao Servigo de Urgéncia do Hospital de Guimaraes
por instalacdo stbita de perda de sensibilidade do membro
superior esquerdo, a qual reverteu espontaneamente em cerca
de quatro minutos.

Referia episddio de amaurose de instalagdo subita e curta
duragdo (poucos minutos), ha cerca de 20 anos, o qual mo-
tivou recurso ao médico nessa altura. Ha cerca de 15 anos
tera recusado cirurgia a patologia cardiaca “valvular”. Re-
porta varios episodios de parestesias da coxa esquerda, que
reverteram espontaneamente em menos de uma hora, desde
ha varios anos (no sabe precisar, mas “tudo depois dessa
altura em que ficou cego”), os quais nunca motivaram qual-
quer consulta médica. Como referia, “aquilo passava e ndo
lhe dava mais importancia”.

Como antecedentes pessoais referia: habitos etilicos de
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aproximadamente 80 g/dia; negava habitos tabagicos ou
medicamentosos. Negava também conhecimento prévio de
hipertensao arterial, dislipidemia ou diabetes.

Na historia familiar contou ter um filho com défice de
proteina S.

A observagdo ndo apresentava quaisquer alteragdes cog-
nitivas nem tinha queixas. Apresentava-se corado e hidra-
tado, com pressdo arterial de 190/90 mmHg, 93 bpm, api-
rético, eupneico, com turgescéncia venosa jugular de apro-
ximadamente 3 cm (a 45°). Pupilas isocdricas, centradas,
reactivas a luz directa e consensual e sem alteragdes da
mobilidade ocular; sem défices da fala ou paresias aparen-
tes; reflexos cutdneo-plantares em flexdo bilateralmente;
provas cerebelosas, exame das sensibilidades e marcha sem
alteracdes. O torax ndo apresentava dismorfias e tinha ex-
pansibilidade simétrica e ampla. A auscultagio cardiaca
apresentava um primeiro som diminuido, segundo som nor-
mal; terceiro som presente, sem quarto som audivel; sopro
holossistolico de grau III/VI, no vértice, com irradiagdo
pelo bordo esquerdo do esterno e axila esquerda; sopro ho-
lodiastdlico de grau II/VI, no vértice e com irradiagao pelo
bordo esquerdo do esterno e axila. A auscultagdo pulmonar
revelou sons respiratorios presentes bilateralmente, simé-
tricos, com crepitagdes inspiratorias na base de ambos os
campos pulmonares. O abdomen ndo apresentava dismor-
fias; era mole, depressivel, indolor a palpagao superficial e
profunda, sem massas ou organomegalias palpaveis. Os
membros ndo apresentavam dismorfias, edemas ou discro-
mias; mantinham mobilidades activa e passiva inalteradas.
Os estudos analiticos realizados no Servigo de Urgéncia ndo
revelaram quaisquer alteragdes. O electrocardiograma, re-
alizado com o doente em repouso, apresentava ritmo sinu-
sal, com frequéncia cardiaca de 62 bpm, com bloqueio au-
riculo-ventricular de 1°. grau e padrdo de bloqueio comple-
to de ramo direito. A telerradiografia do torax, em incidén-
cia postero-anterior, revelava acentuagdo da vasculariza-
¢do0 pulmonar e das cdmaras cardiacas direitas.

O doente foi admitido por suspeita de acidentes isquémi-
cos transitorios de repetigdo.

Durante o internamento foi detectada a existéncia de hi-
percolesterolemia (261 mg/dl), sem outras alteragdes ana-
liticas; a tomografia axial computorizada (TC) cerebral,
realizada ao quarto dia de internamento, nao revelou quais-
quer alteragdes; ndo foram detectados défices das proteinas
S e C; o ecocardiograma mostrou — “dilatacdo moderada
biauricular e ligeira do ventriculo direito. Hipertrofia do
ventriculo esquerdo de grau ligeiro. Septo interventricular
(SIV) com mobilidade sistolica tradutora de hipertensdo
pulmonar. Fung@o sistolica biventricular aparentemente
conservada. Defeito do septo auriculo-ventricular parcial
(DSAVP) (comunicagdo interauricular (CIA) tipo ostium
primum) com shunt esquerdo-direito significativo. SIV sem
altera¢des. Estruturas valvulares (valvulas mitral e tricts-
pida) com folhetos ligeiramente espessados e sem diminui-

¢do do seu grau de abertura. Regista-se a presenga de insu-
ficiéncia tricispida e mitral de grau ligeiro. A pressao sisto-
lica na artéria pulmonar era de 40 a 45 mmHg. As restantes
estruturas valvulares ndo tinham alteragdes. Ndo se detec-
taram trombos ou massas intracavitarios e ndo havia derra-
me pericardico”. O eco doppler carotideo e vertebral reve-
lou “... multiplas placas hiperecogéneas em ambos os bul-
bos carotideos e no inicio das carétidas internas, ndo provo-
cando altera¢des hemodinamicas significativas, estimando-
se estenoses inferiores a 40%”. O electroencefalograma ndo
apresentou alteragdes.

Foi prescrita dieta hipolipemiante e sem sal acrescenta-
do, para além de acido acetilsalicilico (250 mg po qd). Nao
voltou a referir nem foi presenciado qualquer episodio se-
melhante ao que motivou o internamento. Manteve-se nor-
motenso, apenas com dieta sem sal.

Ponderou-se a correc¢do da malformacdo cardiaca apre-
sentada.

Teve alta com os diagndsticos de acidentes isquémicos
transitorios recorrentes; defeito septal auriculo-ventricular
parcial (ostium primum); hipercolesterolemia; aterosclero-
se. Foi orientado para a consulta externa de Medicina Inter-
na, medicado com acido acetilsalicilico (250 mg po qd),
aconselhado a fazer dieta hipolipemiante sem sal acrescen-
tado e a moderar a ingestdo de bebidas alcoolicas.

Em consulta externa, apds contacto com o Servigo de ci-
rurgia toracica (Hospital de Sdo Jodo), foram realizados os
seguintes estudos pré-operatorios:

e cateterismo cardiaco que relatou: “CIA com Qp/Qs=
2,8/1. Boa fungéo do ventriculo esquerdo (VE). Insuficién-
cia mitral moderada. Hipertensdo pulmonar (pressao sisto-
lica na artéria pulmonar (PSAP) = 38 mmHg). Coronarias
normais.”

* provas funcionais respiratorias: “... sindrome ventilato-
ria obstrutiva ligeira, sem reversibilidade ao salbutamol”.

Nos meses seguintes constatou-se a manutengdo da hi-
percolesterolemia e das pressoes arteriais elevadas (de pre-
dominio sistélico). Nao voltou a referir qualquer episédio
semelhante aos previamente descritos. Iniciou terapéutica
com lisinopril e simvastatina.

Em Outubro de 2000 foi sujeito a cirurgia cardiaca, para
encerramento do DSAYV, tendo sido confirmada a presenga
de DSAV tipo ostium primum, documentada e corrigida (en-
cerrada), malformagdo valvular mitral (fenda num dos seus
folhetos) e realizada anuloplastia tricispide de De Vega.

No pos-operatorio foi documentado episodio de fibrilha-
¢do auricular, pelo que manteve hipocoagulagdo com var-
farina.

Nao voltou a referir qualquer episédio compativel com
sincope acidente isquémico transitorio, até a data. Manteve
hipertensao sistolica. A auscultagdo cardiaca deixou de apre-
sentar quaisquer alteragdes, 0 mesmo ocorrendo com a aus-
cultagdo pulmonar.

Actualmente, mantém terapéutica com dieta sem sal acres-

Medicina Interna
36 Vol. 10, N. 1, 2003



centado e hipolipemiante, lisinopril, simvastatina e varfarina.

Discussao

Quando a resisténcia vascular pulmonar (PVR) diminui,
apos o periodo neonatal, o DSAV fica com um shunt es-
querdo-direito, com incremento no fluxo sanguineo pulmo-
nar (PBF), levando ao surgimento de congestdo vascular
pulmonar com risco aumentado de infecgdes respiratorias
recorrentes. O grau de shunting é determinado pela dimen-
sdo do defeito e PVR2.

Clinicamente, os defeitos do septo de tipo ostium primum
e ostium secundum sao semelhantes e consistem, principal-
mente, em hiperactividade pré cordial ventricular direita,
desdobramento largo e persistente do segundo som, sopro
sistolico de ejeccdo de fluxo ventricular direito e um roda-
do mesodiastdlico de fluxo tricuspide. Os sopros de regur-
gitacdo valvular AV podem ser audiveis se qualquer das
valvulas estiver significativamente alterada; no entanto, ra-
ramente existe regurgitagdo AV severa. Ocasionalmente,
pode existir regurgitacdo mitral substancial, criando sinais
evidentes de sobrecarga ventricular esquerda’.

Sao considerados valores normais de pressdes na artéria
pulmonar: Sistolica (pico)/telediastolica 15-30/4-12 mmHg.3

No nosso caso clinico, trata-se de um doente que refere
episodios interpretados como acidentes isquémicos transi-
torios. O exame fisico evidenciou altera¢des auscultatorias
cardiacas que faziam pensar num defeito do septo AV asso-
ciado a estenose mitral (sindrome de Lutembacher); a teler-
radiografia denotava sinais de alargamento vascular pulmo-
nar e sobrecarga das cadmaras direitas. Foram realizados
ecocardiograma, doseamentos de proteinas S e C (sabendo,
a partida, que seria necessaria parcimonia na sua validagao,
caso se encontrasse diminuida — o que pode ocorrer, em
individuos “normais”, na sequéncia de episodios trombo-
embolicos) e electroencefalograma (EEG). O ecocardiogra-
ma apoiou a hipdtese mais provavel, revelando o DSAV.

Conforme referido, a existéncia de “embolizacdo sisté-
mica paradoxal” ¢ indicac¢do para correcc¢ao cirtirgica do
defeito diagnosticado.

Foi realizado cateterismo cardiaco, que nos “forneceu”
mais indicagdes para cirurgia Qp/Qs= 2,8/1, confirmando
também a existéncia de hipertensdo pulmonar, com manu-
tencao do shunt esquerdo-direito.

Intra-operatoriamente, confirmou-se o que tinha sido di-
agnosticado e encontrou-se também uma fenda num dos
folhetos da valvula mitral, frequentemente associada.

Perante a ocorréncia, no pds-operatdrio, de episddio de
fibrilhacdo auricular (paroxismo), optou-se pela manuten-
¢do de hipocoagulagdo com varfarina, ponderada a relacdo
risco/beneficio.

Dado que se enquadrava nos critérios de hipertensdo ar-
terial, iniciou lisinopril. A hipercolesterolemia nao respon-
deu as medidas dietéticas aconselhadas. Foi prescrita simvas-
tatina, com franca melhoria do perfil lipidico. De notar que

eram ja evidentes sinais de aterosclerose carotidea, no en-
tanto sem indicacdo para endarterectomia.

Presentemente, encontra-se assintomatico e o prognosti-
co ¢ favoravel.
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