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Paciente do sexo masculino de quatro dias de
1idade, portador de cianose que apareceu duas ho-
ras depois do nascimento por parto cesareo. No
segundo dia de vida surgiu coriza amarelada e
abundante, e foi iniciada terapéutica com penici-
lina cristalina. Nao houve melhora e o doente foi
transferido ao Instituto do Coracédo. A mée infor-
mou ter sofrido “flebite” no Gltimo més de gesta-
¢do e ter usado diclofenaco sédico. O pai e o irméao
do paciente de cinco anos de idade gozavam de
boa satde.

O exame fisico demonstrou crian¢a em regu-
lar estado geral, hipoativa, cianética + + +, icté-
rica + + zona III, corada, hidratada, afebril, ta-
quipneica. O peso foi 4.000 g, a estatura 52 cm, o
pulso 152 batimentos por minuto, e a pressido ar-
terial foi audivel em torno de 60 mmHg. Havia
eliminacéo de abundante secrecao nasal amarela-
da. O exame dos pulmées revelou murmurio ve-
sicular presente em ambos hemitérax, e roncos
difusos. O ictus era palpavel no quarto espaco in-
tercostal esquerdo, sobre a linha hemiclavicular.
A primeira bulha era hiperfonética, melhor audi-
vel na area tricispide que em pulmonar. Foi aus-
cultado sopro sistélico de regurgitacdo + + em
area tricuspide. O figado foi palpado a trés centi-
metros da borda costal direita.

O eletrocardiograma revelou sinais de sobre-
carga atrial e ventricular direita (fig. 1). A radi-
ografia de térax demonstrou area cardiaca au-
mentada + +, as custas de atrio e ventriculo direi-
tos, e diminui¢ao da trama vascular pulmonar.

As dosagens sangtiiineas revelaram taxas de:
glicose 82 mg/dl, uréia 13 mg/dl creatinina 0,9
mg/dl, sédio 135 mEq/1, potassio 5,3 mEq/1, he-
moglobina 13,8 g%. O hematécrito foi1 42% e a
contagem de leucécitos 10.500/mm? (7% de bas-
tonetes; 61% de segmentados, 23% de linfécitos
e 9% de mondcitos). O tempo de protrombina foi
de 17,3 s (normal de 13,6); correspondendo a ati-
vidade de 61% (normal de 70 a 100%); o tempo
de tromboplastina parcial ativada foi de 56,5s
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(normal de 49,0 s); o tempo de trombina de 13,1
s (normal de 10,0 s); a contagem de plaquetas
revelou 233.000/mm?®. A gasimetria arterial de-
monstrou pH 7,29, pC02 34,0 mmHg, pO2 15,0
mmHg, saturacio de 02 15,3%, HC031 16,0 mEq/.

Depois de internada, a crianga apresentou
evacuacoes diarréicas.

Os diagnoésticos iniciais foram: a) cardiopatia
congénita cianogénica com hipofluxo pulmonar
em conseqléncia de atresia pulmonar com septo
interventricular integro ou estenose pulmonar
valvar grave, e insuficiéncia tricuspide, b) infec-
¢do de vias aéreas superiores e ¢) gastroenteroco-
lite aguda.

Fig. 1 - Sobrecarga ventricular direita e alteragdo da repolarizagio
ventricular.

Foi iniciada terapéutica com prostaglandi-
na E' 0,01 ug/kg/min, penicilina cristalina
100.000 U.I./kg/dia, amicacina 15 mg/kg/dia, e
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ventilacdo mecénica apds intubacdo orotraqueal.
O paciente manteve-se em hipoxemia, acidose
metabdlica e com febre (380C). No dia seguinte,
foram introduzidos dopamina 5 ug/kg/ min, e bi-
carbonato de sédio.

O ecocardiograma, realizado depois das me-
didas terapéuticas iniciais, evidenciou sinais de
hipertenséao arterial pulmonar, atribuida a persis-
téncia do padrao circulatério fetal, displasia da
valva trictspide e imagens sugestivas de brotos
de tecido embrionario, e insuficiéncia da valva tri-
cuspide.

O quadro clinico apresentou, entretanto,
deterioracdo progressiva apesar da terapéutica,
e o doente faleceu no segundo dia de hospitali-
7acao.

DISCUSSAO

Exames complementares

Eletrocardiograma (fig 1) — Ritmo sinusal
com freqiiéncia ventricular de 162 batimentos por
minuto, mostrando: a) sobrecarga ventricular di-
reita de grau importante (R amplo de V, a V|
acompanhada de onda T minus plus), b) sobrecar-
ga atrial direita, c) prolongamento acentuado do
intervalo QT, superior a 50% do intervalo PR, as-
sociado a infradesnivelamento do segmento ST
em V eV, de 1 mm e aonda T minus plus nas
mesmas derivagoes. Conclusoes: a) alteracido da
repolarizag¢do ventricular chamando a atengéo o
prolongamento acentuado do intervalo QT e mor-
fologia da onda T em precordiais direitas, e b) si-
nais de importante sobrecarga ventricular direi-
ta pela presenca de ondas R amplas de V, a V ,
atribuiveis a rotagdo horaria do coracdo (Paulo
Jorge Moffa).

Radiografia de térax: aumento moderado da
area cardiaca as custas de atrio e ventriculo direi-
tos, com diminui¢do da trama vascular pulmonar
(Edmar Atik).

Aspectos clinicos

O paciente foi hospitalizado, com hipéxia
grave e acidose metabdlica. A cianose foi de ma-
nifestacio precoce e de intensidade progressiva.

A primeira hipétese diagnéstica é a atresia
pulmonar com septo interventricular integro, com
ventriculo direito dilatado, podendo-se atribuir a
hipdxia a diminuigdo do calibre do canal arterial.
Devemos lembrar, como diagnésticos diferenciais,
a anomalia de Ebstein da valva tricaspide associa-
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da a hipertensao pulmonar e, finalmente, a hiper-
tensdo pulmonar persistente do recém-nascido’.

Varios elementos chamam a atencgdo desde
a admissao e alertam sobre a peculiaridade deste
caso, dirigindo para a diagnéstico adequado: 1)
uso materno de diclofenaco sédico no tltimo més
de gestacgdo®?, 2) sinais eletrocardiograficos su-
gestivos de isquemia miocardica, 3) auséncia de
resposta a administracdo de prostaglandina E!,
usualmente eficaz para a reabertura do canal ar-
terial nas cardiopatias canal-dependentes, com
consequiente melhora da hipdxia, e 4) deteriora-
¢do clinica progressiva apesar de suporte cardi-
ovascular e ventilatério.

Estes elementos, corroborados pelos achados
ecodopplercardiograficos de hipertensiao pulmo-
nar por circulacéo fetal persistente, displasia da
valva trictspide e insuficiéncia trictspide, cons-
tituem condi¢ao raramente diagnosticada no nos-
so meio, chamando a atencao pela dificuldade de
diagnéstico clinico e a evolugdo dramatica carac-
terizada por faléncia cardiocirculatéria. O compo-
nente de isquemia miocardica’ faz parte, ndo ra-
ras vezes, deste quadro de hipdxia neonatal e
pode ser o determinante da ma evolugdo. A evo-
lucdo seriada da fragdo MB da creatinoquinase e
0 mapeamento radioisotépico miocardico com ta-
lio podem correlacionar com o grau e a extensio
do dano miocardico® (Eliza Rumiko Iwahashi).

Hipoteses diagnosticas: 1) Atresia da val-
va pulmonar com septo interventricular integro;
2) Estenose pulmonar valvar acentuada; 3) Ano-
malia de Ebstein da valva trictspide associada a
hipertensao arterial pulmonar, 4) Hipertensao
pulmonar persistente do recém-nascido.

NECROPSIA

O coracao apresentava dilatacio das cama-
ras direitas, principalmente do atrio, e rotura com-
pleta do musculo papilar anterior da valva tricas-
pide, ao nivel de sua implantacio na parede ventri-
cular (fig. 2). A por¢ao basal do corpo do musculo
papilar roto apresentava coloracido amarelada, e seu
leito, na parede ventricular, era liso, de aspecto nao
cruento. Os folhetos valvares ndo apresentavam
anomalias. O forame oval encontrava-se patente e
o ducto arterioso pérvio para 1,5 mm.

Além da representacdo histolégica habitu-
al do coracao foram realizados cortes de todos
os musculos papilares, de ambos os ventriculos,
tendo sido detectados necrose isquémica dos
musculos papilares anterior e posterior da val-



Fig. 2 - Rotura completa do musculo papilar anterior da valva trictispide
(*) ao nivel da base de implanta¢io na parede ventricular (seta).

va trictspide, caracterizada por hipereosinofilia
das fibras, desaparecimento do ntcleo e estria-
¢oes, e borramento dos contornos celulares. Na
periferia das areas infartadas e nas bases de im-
plantacdo dos musculos papilares na parede do
ventriculo direito, notava-se calcificacdo distro-
fica das fibras miocardicas, infiltrado inflamatoé-
rio constituido por linfécitos e histiécitos, com
menor numero de neutréfilos e proliferagio fi-
broblastica em fase inicial, configurando, portan-
to, aspecto de infarto isquémico em organizagio
(fig. 3). Os demais cortes histolégicos do coragio
nio evidenciaram alteracoes.

A anélise histolégica de pulmio, realizada pe-
las coloracées HE e imunohistoquimica para actina,
evidenciou estrutura pulmonar normal e acentua-
da muscularizacdo de arteriolas intraacinares,
encontrando-se 89% das mesmas relacionadas aos
bronquiolos respiratérios completamente muscula-
rizadas e 11% parcialmente muscularizadas (para
um normal de 41 a 45% e 52 a 59%6, respectivamen-
te) e 71% das arteriolas, relacionas aos ductos al-
veolares completamente muscularizadas, 26% par-
cialmente muscularizadas e 3% ndo muscularizadas
(para um normal de 0 a 20%, 33 a 57% e 43 a 47%
6, respectivamente). (Luiz Alberto Benvenuti).
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Fig. 3 - Fotomicrografia da base de implanta¢do do musculo papilar
anterior da valva tricispide na parede ventricular. Fibrose em fase
inicial, infiltrado inflamatério predominantemente mononuclear e
calcificagao distrofica das fibras miocardicas necréticas remanescentes
(setas) (HE, 80X).

Diagnoésticos anatomo-patologicos: 1)
Persisténcia do padréao fetal da circulagao pul-
monar, 2) Rotura do musculo papilar anterior da
valva tricuspide; 3) Necrose isquémica dos mus-
culos papilares anterior e posterior da valva tri-
cuspide, 4) Foramen oval patente, 5) Persistén-
cia do canal arterial.

COMENTARIO

A ocorréncia de insuficiéncia tricaspide neo-
natal associada a necrose isquémica dos muscu-
los papilares tem sido denominada Sindrome
de isquemia miocardica do recém-nascido.
Outras denominacgées sédo insuficiéncia tricspi-
de transitéria com disfuncio miocardica, isque-
mia miocardica do neonato e necrose do muscu-
lo papilar. Admite-se que a patogénese seja re-
lacionada a andxia perinatal e estresse do
recém-nascido, e isquemia e necrose da regiao
subendocardica do coracdo, afetando particular-
mente os musculos papilares * 71, Apesar de
pouco diagnosticada, é entidade nao rara no pe-
riodo neonatal, mais prevalente em criancas com
peso ao nascer igual ou superior a 3.000 g*.

Apesar dos critérios para datagdo histologi-
ca dos infartos terem sido elaborados em estudos
de infartos transmurais em adultos, e portanto,
ndo possam ser transpostos integralmente para o
periodo neonatal, aspecto a ser ressaltado neste
caso é a aparéncia histolégica das areas de infar-
to, com calcificacdo distréfica de fibras cardia-
cas, infiltrado inflamatério predominantemente
mononuclear e inicio de proliferacdo fibroblasti-
ca. Tais dados permitem sugerir que o infarto
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tenha mais de sete dias de evolugio e, portan-
to, tenha ocorrido intra-ttero. Em estudo de 24
casos de necrose do musculo papilar?, trés do-
entes sobreviveram cinco horas. E possivel por-
tanto, que a andxia intra-uterina participe na
génese da lesdo. A dilatacdo das camaras cardi-
acas direitas, particularmente do atrio direito,
é também indicio do inicio da insuficiéncia tri-
cuspide no periodo pré-natal.

Nao encontramos na literatura relato ana-
logo ao do presente caso. A rotura do musculo
papilar infartado certamente agravou a insufici-
éncia tricuspide e pode ser responsavel pela ima-
gem interpretada como brotos de tecido embri-
ondrio na valva tricuspide. Esta, em verdade, re-
presentava o corpo do musculo papilar
movimentando-se apenso aos folhetos valvares.

O diagnoéstico de persisténcia do padrao fetal
a circulag¢do pulmonar foi confirmado pelo estudo
histolégico de acentuada muscularizagio de “de-
senvolvimento inadequado”.

O diclofenaco de sédio, ingerido pela mae no
ultimo més de gestacdo é inibidor da sintese das
prostaglandinas, potencialmente deletério ao de-
senvolvimento fetal. Tal droga pode acarretar fe-
chamento prematuro do ducto arterioso e induzir
muscularizacao das arteriolas intra-acinares®
Esta ultima, foi verificada, de fato, no presente
€aso.

Poderiamos estabelecer uma fase patogené-
tica comum para as lesoes cardiacas e pulmona-
res, fundamentada na agao deletéria dos inibido-
res da sintese das prostaglandinas. Ao mesmo
tempo em que haveria a acdo direta ou indireta
do diclofenaco de sédio na vasculatura pulmonar,
induzindo muscularizacio distal, a constricdo do
ducto arterioso acarretaria sobrecarga ao ven-
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triculo direito e aparelho valvar trictspide, que
ficariam, portanto, susceptiveis a fenomenos is-
quémicos. Tal mecanismo foi sugerido® com base
no exame de duas criancas submetidas
intra-utero 4 administracio, via materna, de ini-
bidores da sintese das prostaglandinas. Foram
reconhecidas em ambas, alteragoes da circulagio
pulmonar e, em uma delas, lesdo calcificada an-
tiga no musculo papilar posterior da valva tri-
cuspide (Luiz Alberto Benvenuti).
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