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Relatamos um caso raro de um paciente de 21 me-
ses, portador de comunicacao interatrial do tipo seio
corondrio, associada a comunicagao interventricular
perimembranosa, e auséncia de veia cava superior es-
querda. O diagnostico foi realizado através da ecocar-
diografia e confirmado pela angiografia. O paciente foi
operado sem intercorréncias, ambos os defeitos foram
fechados com patch de pericardio bovino e o fluxo das
veias corondrias ficou direcionado para o atrio esquer-
do. Um ecocardiograma mostrou auséncia de shunt resi-
dual através dos defeitos.
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We report a rare case of a 21 month old child with a
coronary sinus atrial septal defect associated with peri-
membranous ventricular septal defect and no left superior
vena cava. The diagnosis was made by transthoracic
echocardiogram and confirmed by angiography. The
patient was operated on uneventfully, both defects were
closed with bovine pericardial patches and the flow from
the coronary veins was directed towards the left atrium. An
echocardiogram revealed complete closure of both defects.
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A comunicagcdo interatrial (CIA) corresponde a cerca
de 10-15% de todas as cardiopatias congénitas *. Os defei-
tos localizados na [amina da fossa oval sdo responsaveis
pela absoluta maioria da CIAs. Menos freqiente séo as
ClAs do tipo ostium primum (que na verdade devem ser
encaradas como defeitos do septo atrioventricular com
juncdo atrioventricular comum) e do tipo seio venoso . A
CIA do tipo seio corondrio (SC), também chamada de SC
parcialmente ou totalmente sem teto, é umadoenca rara 2%,
resultante de umaincompleta formag&o da jungo atrio veno-
sa 2. Geralmente estd associada a cardiopatias congénitas
complexas e persisténcia da veia cava superior esquerda
(VCSE) %7, sendo excepcional seu encontro com ma forma-
caoisolada*. Neste artigo, descrevemos um caso de CIA do
tipo SC associada a comunicagéo interventricular (CIV)
perimembranosa e ausénciade VCSE, sendo diagnosticada
através da ecocardiografia e confirmada pela angiografia.
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Redp do caso

Crianca de 21 meses, sexo feminino, peso de 8kg, foi
encaminhada ao nosso servico para avaliacdo de doenca
cardiaca congénita. Apresentava historia de dispnéia aos
esforcos, dificuldade para ganhar peso, broncopneumo-
nias de repeticéo e insuficiéncia cardiaca de dificil controle
clinico. O exame fisico revelou leve taquipnéia e auséncia
de cianose. Foram auscultados um sopro sistdlico ejetivo
(++/6+) em foco pulmonar e um sopro sistélico regurgitativo
(+++/6+) ao longo do bordo esternal esquerdo baixo. A 2
bulha apresentava desdobramento fixo curto com compo-
nente pulmonar de intensidade aumentada. O figado era
palpavel a3cm do rebordo costal direito. O eletrocardiogra-
marevelou ritmo sinusal, com SAQRS a+ 180°e sobrecarga
biventricular com predominio de ventriculo direito. A radio-
grafia de térax mostrou situs solitus, ponta paraaesquerda,
tronco da pulmonar abaulada, area cardiaca e fluxo pulmo-
nar aumentados. Um ecocardiograma realizado fora de nos-
sa Instituicdo revelou CIA tipo ostium secundume CIV am-
plas com shunt esquerdo-direito. Um ecocardiograma
bidimensional transtoracico com mapeamento de fluxo a
cores realizado em nossa Instituicdo mostrou situs solitus
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Fig. 1 - Ecocardiograma bidimensional com Doppler colorido. A) projecéo subcostal mostrando auséncia do teto do seio coronario permitindo uma ampla comunicacéo entre os
atrios em porgdes baixas do septo interatrial; B) projegao subcostal com mapeamento de fluxo a cores mostrando o shunt esquerdo direito através do defeito. AE- atrio esquerdo; AD-

atrio direito; seta- comunicagéo interatrial tipo seio coronario.

com levocardia; defeito do septo atrial tipo SC amplo com
shuntdo trio esquerdo (AE) parao atrio direito (AD) (fig. 1);
defeito do septo interventricular perimembranoso, parcial-
mente ocluido pelo folheto septal da valva triclspide, com
shunt de ventriculo esquerdo (VE) parao direito (VD); ausén-
ciade VCSE; aumento importante das cavidades direitas
com camaras esquerdas de dimensdes normais; dilatacdo
importante do tronco da artéria pulmonar (TP) e ramos e si-
nais de hipertensdo arterial pulmonar.

O cateterismo cardiaco foi indicado para avaliacio do
grau de hipertensdo pulmonar e para confirmagéo diagnds-
tica, ja que se tratava de um caso ndo usual. As medidas
presséricas (em mmHg) foram: ADm: 2; VD: 51/2; TP: 51/15
(m: 32); Ao: 60/40 (m:49); VE: 60/6; AEm: 3. O estudo
oximétrico demonstrou: VCS = 66%; AD =88%; VD =88%;
TP =91%; e Ao=96%. Realizados célculos de fluxo e resis-
ténciasistémica e pulmonar que demonstraram: QP/QS de
5:1eRVP/RVSde0,12. O estudo angiografico confirmou os
dados ecocardiograficos (fig. 2).
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O paciente foi encaminhado para tratamento cirtrgico
e os achados intraoperatorios corroboraram com os diag-
nosticos ecocardiograficos e angiogréfico. Ambos os defei-
tos foram fechados com patches de pericérdio bovino e a
drenagem do fluxo proveniente das veias coronarias foi dei-
xada em direcdo ao AE. O p6s operatorio transcorreu sem
intercorréncias e o paciente teve alta hospitalar uma semana
apos a cirurgia. O ecocardiograma de alta revelou ocluséo
total dos defeitos.
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Asingularidade deste caso reside basicamente em trés
fatores: no diagnostico da CIA tipo SC que por si s6 é uma
cardiopatia congénita rara *'%; na sua associacdo com outra
cardiopatia ndo complexa como a CIV e na auséncia da
VCSE, o que também n&do é comum. Do ponto de vista
embrioldgico, a CIA do tipo SC provavelmente decorre de
uma septacdo incompleta da juncéo atrio venosa entre a
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Fig. 2 - Angiografiaem veia pulmonar superior direita, mostrando passagem de contraste do atrio esquerdo para o trio direitoatravés de amplo defeito do septo interatrial localizado
em porgdes inferiores do septo. Notem que o cateter cruza o septo interatrial através de forame oval pérvio e ndo através da comunicacéo interatrial. A) projecdo hepatoclavicular (4
camaras); B) projecéo postero-anterior (de frente).

Fig. 3- Diagrama da auséncia parcial ou total do seio coronério”. A) situacdo anatdmica normal; B) veia cava superior esquerda persistente conectada em seio coronario; C) ausén-
ciaparcial do teto do seio coronario sem a coexisténcia de veia cava superior esquerda persistente; D) auséncia total do teto do seio coronario associada a veia cava superior esquer-
da persistente (complexo de Raghib). AD- étrio direito; AE- atrio esquerdo; SC- seio coronario; VCSE- veia cava superior esquerda persistente.

veiacardinal esquerda e o AE 2. Isto explicaria por que a per- descreveram um caso em 1965 em que havia persisténciada
sisténcia da VVCSE persistente esta invariavelmente associa- VCSE terminando no AE e ausénciatotal do SC. Essa descri-
daatal tipode CIA. Utilizando este conceito, Raghib e col ® ¢édo corresponde a sindrome classica. Por vezes, 0s termos
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SC completamente sem teto e SC ausente sdo usados como
sinbnimos. Essa nomenclatura € debatida por alguns auto-
res jaque se o orificio do SC é identificavel, e se este é consi-
derado parte do seio, ndo é completamente justificavel no-
mear esta situacdo como auséncia completa do SC 2. Por
outro lado, quando néo é identificado um orificiodo SCou
uma parede separando o SC do AE e na presenc¢a de uma
VCSE, o termo ausente pode ser usado 2. A fim de se evitar
estes desentendidos, é preferivel referir-se alesdo comum
termo meramente anatdmico, como auséncia parcial ou total
dotetodo SC2. Aauséncia parcial do SC é considerada por
alguns autores como uma forma frustada do complexo de
Raghib *7. Apesar da presenc¢a da VCSE ser quase uma
constante nestas situac@es, alguns casos tém sido descri-
tos nasuaauséncia®. Aausénciaparcial outotal do SC esta
representada em forma de diagramana figura 3.

A CIAtipo SC esta comumente associada a cardiopa-
tias complexas, como isomerismos, conexdes atriais discor-
dantes, dupla via de saida de VD, atresia tricispide entre
outras 256, Cardiopatias menos complexas como tetralogia
de Fallot, defeitos do septo atrioventricular e coartacdo de
aorta também podem coexistir 8. Poucos casos tém sido
descritos com CIV associada, sendo excepcional seu acha-
do como doenca isolada . As vezes uma CIA tipo SC pode
se confluir com uma CIA tipo ostium secundum ocasionan-
do umamplo defeito no septo interatrial ©.

Acrepercusséo clinicada CIAtipo SC depende de suas
dimensdes e de outras lesGes associadas que promoveriam
shunts esquerdo/direito (E/D) ou em sentido inverso ao ni-
vel atrial. A auséncia completa do teto do SC é um substrato
anatdbmico que propiciaa ocorrénciade grandes shunts. Por
outro lado, a presenca de pequenas fenestracdes neste lo-
cal pode restringir o fluxo entre os atrios.

Do ponto de vista ecocardiogréafico, o defeito ndo é
facil de ser delineado devido a natureza curvilinea posterior
extensa do SC5. O melhor plano para definigao do diagnds-
tico é o subcostal, onde podemos visibilizar adequadamente
aregido posterior de ambos os trios. Na CIA tipo SC, o teto
do SC encontra-se ausente (de forma parcial ou total), pro-
movendo uma comunicagao entre o que seria o assoalho
do AEe0SC®. Oshunt E/D (ouem sentido inverso) atraves
dos atrios é documentado atraves do mapeamento de fluxo
acores. A lesdo também pode ser visibilizada na projecéo
paraesternal alta, eixo maior (longitudinal), onde podemos
documentar adilatagéo do seio. O estudo ecocardiogréafico
desta &rea posterior do coracéo nos planos referidos pode
levar afenémeno de drop out, o que acarretariaem falsaim-
presséo de ausénciadoteto do SC°. O diagnéstico de VCSE
deve ser sempre pesquisado através do modo bidimensio-
nal e do mapeamento de fluxo a cores e na sua suspeita,
deve ser realizada a ecocardiografia com contraste. Uma
solucdo salina é agitada e injetada em veia calibrosa em
membro superior esquerdo, permitindo definir o local de
entrada da veia cava esquerda no AE 3. Esta técnicatem o
potencial de substituir aangiografia pararealiza¢do do diag-
nostico da doengas. No caso estudado, a veiainominadaera
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calibrosa e ndo havia VCSE. O estudo detalhado do SC e de
possiveis anomalias sistémicas assume importancia ainda
maior em criangas com cardiopatias complexas que séo refe-
ridas parareparo cirdrgico paliativo ou definitivo, através de
anastomoses do tipo cavopulmonars’. Sea CIA do tipo SC
ou a anomalia venosa ndo foram suspeitadas e reparadas,
shunts residuais e/ou cianose podem resultar ou persistir
aposacirurgias’.

O cateterismo cardiaco e aangiografia devem ser reali-
zados dependendo do tipo de lesBes associadas, quando
ha davida diagndstica e necessidade de realizacao de cél-
culos de fluxo e resisténcia. Quando o shunt ocorre da es-
querda paraadireita, 0 salto oximétrico é observado entre a
VCSe AD, comelevagdo significativa dos valores oximétri-
cos dasamostras colhidas do SC. No caso relatado, o shunt
E/D global era de grande magnitude, localizado principal-
mente ao nivel atrial, denotando as grandes dimens es do
defeito. A angiografia é realizada de preferéncia na veia pul-
monar superior direita nas proje¢des hepatoclavicular (ou 4
camaras) e em pdstero-anterior (de frente) *”. Inje¢c esno AE
ou no TP com estudo do levograma nas mesmas projec es,
também, podem ser empregadas alternativamente *’. Nota-
se passagem do contraste do AE parao AD em por¢ es bai-
xas do septo interatrial. A associacao de defeitos do septo
atrioventricular pode dificultar o diagndstico, ja que o shunt
atrial também ocorre em regides adjacentes. E aconselhavel
realizar umainjecéo na veiainominada (se estiver presente),
ou em jugular interna esquerda ou em veia calibrosa de
membro esquerdo a fim de avaliar a presenga de VCSE e 0
local de sua drenagem. Estudo que pode, também, ser reali-
zado nas projecdes de frente e de perfil esquerdo’.

Aabordagem cirdrgicada CIA tipo SC é realizada de
diversas formas, dependendo das doengas associadas.
Quando ha VCSE persistente drenando em AE, o cirurgido
pode reconstruir todo o teto do SC com um patch de
pericardio bovino, redirecionando, assim, o fluxo da VCSE
parao AD 8. Em casos onde ndo ha VCSE associada, como o
aqui relatado, o cirurgido tem a opcdo de apenas fechar a
CIA com um patch, deixando a drenagem do fluxo prove-
niente do SC e das veias coronérias parao AE, com um grau
desprezivel de dessaturacéo sistémica 6. O simples fecha-
mento da CIA napresenca de veia cava persistente com dre-
nagem em AE pode levar inadvertidamente a shunts E/D
significativos, com dessaturacao sistémica, fendbmenos
tromboembdlicos, ocorréncia de acidente vascular e abces-
sos cerebrais ’. As lesfes associadas devem ser corrigidas
de formaindividualizada.

Em resumo, este relato descreve um caso de CIA tipo
SC, associado a CIV e auséncia de veia cava esquerda per-
sistente, diagnosticado corretamente através da ecocardio-
grafiae angiografia, com evolucdo pds-operatoria satisfato-
ria. O cardiologista pediatrico deve sempre pesquisar o dia-
gnéstico de CIAtipo SC navigéncia de um defeito do septo
interatrial amplo associado a dilata¢do do SC, com ou sem
persisténciada VVCSE.
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