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Estenose Supravalvar e Valvar Adrtica Associada a Estenose
Infundibulo Valvar Pulmonar. Coexisténcia de Duas Sindromes
Clinicas
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Paciente de 4 anos de idade, portador de rubéola con- Supravalvar and Valvar Aortic Stenosis
génita, confirmada sorologicamente, apresentou-se com Associated with Valvar and Subvalvar
surdez neurosensorial e rara associacéo de anomalias car-  Pulmonary Stenosis. Coexistence of Two Clinical
diacas: estenose supravalvar e valvar adrtica e estenose Syndromes
infundibulo valvar pulmonar. O diagnéstico cardiaco foi
firmado por ecocardiografia bidimensional e angio- A 4 year old patient with congenital rubella syndrome,

cardiografia e o tratamento cirirgico obteve éxito. Devi- confirmed serologically, presents with neurosensorial de-
do a presenca de caracteristicas somaticas da sindrome de afness and a rare association of cardiac anomalies: supraval-
Williams, retardo mental e estenose supradrtica, os auto- var and valvar aortic stenosis and subvalvar pulmonary ste-
res postulam que possa haver coexisténcia de sindromesnosis. Bidimensional echocardiography and angiography
clinicas responsaveis pelas malformacdes deste caso. Esteconfirmed the diagnosis and the surgical treatment was suc-
¢ fato raro na prética, que requer do clinico diagnostico e  cesfull. Due to the presence of somatic characteristics of Wil-
conduta acurados. liams’'s syndrome, mental retardation and supraortic stenosis,
the authors postulate that there is@existence of clinical
syndromes responsible for the malformations of this case.
This fact is rare on clinical settings, requiring accurate di-
agnosis and treatment.
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A ocorréncia simultanea de anomalias cardiacas con- valva pulmonar. Na sindrome de Williams, por sua vez,
génitas, assim como de defeitos extracardiacos (esqueléti-ocorrem associacdes no lado sistémico e pulmonar.
cos, genitourindrios, neuroldgicos, entre outros) constitui Os autores relatam um caso da coexisténcia de esteno-
evento comum dentro do contexto das malformages em se valvar e supravalvar adrtica e estenose infundibulo val-
pediatria. Entretanto, € mais um dos aspectos que envolvevar pulmonar em portador de rubéola congénita e com ca-
aobscuridade da patogénese desses defeitos estruturais. Taacteristicas soméaticas da sindrome de Williams.
davia, existem alguns casos em que tal etiologia pode ser

individualizada como, por exemplo, nas infeccdes congé- Relato do Caso
nitas. No nosso meio, é importante causa, ainda nos dias
atuais, arubéola congénita que determina inibicao da mul- Menino de 4 anos de idade, com quadro de cansaco e

tiplicagdo celular e aumento das fragmentacdes cromossd-cianose aos esfor¢os, acompanhado de alguns periodos de
micas, responsaveis por anomalias que ndo somente afetansincope ha 1 ano. A historia obstétrica demonstrava antece-
o tecido cardiaco, como também o sistema nervoso central,dente de infec¢éo pelo virus darubéolano 1° més de gestacao,
0SS0s, sistema vestibular auditivo e ocular. confirmado por sorologia na época, dando a luz um recém
Dentre as anomalias cardiacas da rubgsko fre- nascido de termo por parto via natural sem intercorréncias,
guentes as associacgdes de defeitos, sendo mais prevalentesom peso de 2.250g medindo 44cm. Obteve alta da materni-
as que envolvem a persisténcia do canal arterial e obstru-dade juntamente com a méae. Aos 4 meses de idade, em con-
¢Oes arteriais pulmonares e, raramente, defeitos septais e daulta rotineira ao pediatra, foi identificado sopro cardiaco (sic)
sem sintomas concomitantes e sem altera¢des do crescimento
e desenvolvimento. A crianca foi submetida a ecocar-
diograma que diagnosticou estenose adrtica e pulmonar, sen-
Hospital Geral de S&o Paulo, Ministério do Exército e Hospital Nossa Senhorade (10 acompanhada clinicamente até o momento. Como doen-

Loudes o o _caassociada, a crianga apresentava surdez neurosensorial
(nglrjrlif‘.gcgldenma. Fernando Antibas Atik - Av. Chibaras, 626/101 - 04076-003 - Séo profunda bilateral, confirmada por audiometria do tronco
Recebido para publicacio em 2785 cerebral, e retardo mental, avaliado por provas de Ql. Nao
Aceito em 16/1/96 foram identificadas malformacbes esqueléticas,

genitourindrias, neuroldgicas ou oftalmolégicas.
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O exame fisico mostrava crianga pesando 14kg em
bom estado geral, corada, hidratada, acianoética, ativa,
afebril e eupnéica. Apresentava alteracfes soméaticas faciais
(fig. 1): fronte olimpica, hipertelorismo, base do nariz de-
primida, fossas nasais evertidas, boca larga, queixo ponti-
agudo. Presséo arterial: 80/60mmHg, frequiéncia cardiaca:|
96bpm, freqiiéncia respiratdria: 20 movimentos/min.
Precérdio ndo mostrava alterac@es. Ausculta cardiaca mos-
trava sopro sistélico rude em foco adrtico e adrtico acesso-
rio, melhor audivel na posicao de Harvey, irradiando para - _ - " ”

A s . Fig. 2 - Eletrocardiograma (direita) com AQRS= +18®nda T positiva em V1,
0 pescoco, acompanhado de frémito e com hlperfonese deindicativos de SVD; radiografia de térax (esquerda) em PA com aspecto cardiaco
22 pulha. Ausculta pulmonar normal. Figado palpavel a hipertrsfico.
4cm do rebordo costal direito, bordas rombas, consisténcia
endurecida e superficie lisa. Auséncia de estase jugular e
edemas.

Ao eletrocardiograma (ECG) (fig. 2) havia sinais de
sobrecarga ventricular direita sem alteracdes da
repolarizacéo ventricular. A radiografia de térax (fig. 2) , i i i , 3
mostrou area cardiaca normal, com arcos arredondados, . O cateterismo cardiaco (fig. 3) confirmou 0 d|agno§-
chamando atencéo o aumento da vascularizacéo no hilo esti€O de estenose pulmonar valvar com hipertrofia

querdo, sem sinais de congest&o pulmonar. A aorta n&o eraventricular direita; estenose supravalvar adrtica com VE

proeminente. apresentando hipocinesia difusa e volume diastdlico final

O ecocardiograma bidimensional com Doppler de- aumentadp, associado a tlipoplgsia daraiz da aorta. A
monstrousitus solitusjunc&o atrioventricular normal, ~ Manometria mostrou pressao cap|lar pulmonar: 18mmHg;
septos integros, concordancia ventriculoarterial, hipopla- 17~ 29/18mmHg; VD- 117/10mmHg; VE- 117/28mmHg;

sia da aorta ascendente. Ventriculo esquerdo (VE) tinha Ao- 64(/150rrc1ijg. L. s d -
func&o normal (fracéo de ejecdo 0,74). As valvas adrtica e _In Icado tratamento.cllrurglco que, atraves de secgao
pulmonar estavam espessadas. Gradiente transvalvarongitudinal da aorta, verificou acentuada estenose supra-
aortico foi de 84/48mmHg (pico/médio) e o gradiente valvar localizada a 2cm do anel valvar (orificio de 6mm),
transvalvar pulmonar de 103/66mmHg (pico/médio). O estenose anulovalvar adrtica discreta com espessamento

septo interventricular e a parede posterior do VE eram mais das \~/alvula§, est.ando awalde saida 0_'0 V,E gmpla,e sem obs-
trucdes. Foirealizada comissurotomia adrtica além de am-

pliacdo da aorta ascendente com retalho de pericardio bo-
vino, desde o seio de Valsalva ndo coronariano até o inicio

espessados (9mm) e as cavidades cardiacas eram de tama-
nho normal. A aorta ascendente era ligeiramente diminui-
da (16mm).

Fig. 3- A) Angiocardiografia salientando estenose supravalvar adrtica importante (se-
; il tas) em OAE; B) OAD com hipoplasia aértica; C) estenose infundibulo valvar pulmo-
Fig. 1 - Foto do paciente (reproducéo com autorizacéo da familia). nar (setas); D) auséncia de estenoses da arvore arterial pulmonar.
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da croca aértica. O tronco pulmonar foi aberto longitudi- fibromuscular histologicamente em associa¢géo com desor-
nalmente encontrando-se a valva pulmonar com fusdo ganizacao e substituicdo do tecido elastico da média.
comissural, anel pulmonar discretamente hipoplésico e Por sua vez, desconhece-se a existéncia da estenose
estenose davia de saida do ventriculo direito (VD). Foi re- valvar pulmonar acompanhando os outros defeitos da
alizada comissurotomia pulmonar e resseccao da estenosesindrome de Williams. Por isso, a etiologia deste defeito, no
da via de saida do VD via atrio/pulmonar, além de ampli- caso em questéo, relaciona-se provavelmente a exposi¢ao
acao do tronco pulmonar com retalho de pericérdio bovino. documentada da mée ao virus da rubéola no 1° més de ges-
O periodo de pds operatério intra-hospitalar, com du- tacdo. Tal inferéncia encontra suporte na presenca de este-
racao de 8 dias, transcorreu sem problemas. O sopro cardinose valvar pulmonar em 11% dos 37 casos de cardiopatias
aco diminuiu consideravelmente, o ECG mostrou bloqueio congénitas decorrentes da rubéoes alteracdes somati-
completo de ramo direito, a radiografia de térax ndo se mo- cas se assemelham aos da sindrome de Williams com retar-
dificou e o ecocardiograma salientou gradientes de pressdodo mental e estenose supravalvar adrtica. Das caracteristi-
entre VE e Ao de 15 mmHg e entre VD e TP de 10mmHg cas extracardiacas da rubéola congénita foi encontrada,
aproximadamente. neste paciente, a surdez neurosensorial, presente em 90%
dos casos, associada a elevacao de imunoglobulinas da clas-
Discussao se M anti-rubéola durante a gestacao. As outras alteracfes
comumente encontradas nesta sindrome, como microce-
A coexisténcia de estenose adrtica e pulmonar é rara falia em 83%, catarata em 54% e/ou microftalmia em 30%,
em cardiologia pediatrica. No caso relatado, a estenosendo foram evidenciadas neste caso.
valvar adrtica é discreta sendo predominante ao nivel Na rubéola congénita, as anomalias cardiovasculares
supravalvar, devido a espessamento do limen da aortaime-mais comuns séo a persisténcia do canal arterial e estenose
diatamente acima da valva aoértica. Identificada inicial- das artérias pulmonares periféricas em mais de 80% dos pa-
mente por Mencarelli na década de 30, Williams, Barratt- cientes, e raramente defeito do septo ventricular e estenose
Boyes e Lowédescreveram em 1961 sua associacdo com valvar pulmonar.
facies caracteristica de duendHi face e retardo men- Por todo exposto, esta clara a coexisténcia das duas
tal. Denominou-se sindrome de Williams, senédia sindromes no caso referido, a de Williams tendo como ele-
facedefinida por fronte olimpica, hipertelorismo, boche- mentos diagnosticos as altera¢cdes sométicas, o retardo
chas proeminentes, boca larga com labios grossos, queixomental e a estenose supravalvar adrtica e da rubéola congé-
pontiagudo, ponte nasal deprimida com narinas nita,comsurdez e estenose valvar pulmonar. A inexisténcia
antevertidas, recessao mandibular, fissuras palpebrais cur-na literatura da concomitancia desses defeitos nas
tas. Mais tarde, foi identificada a associag&o da sindrome sindromes isoladamente refor¢ca esta afirmagéo.
com hipercalcemia em 5% dos casos. O diagndstico clinico dessa associagao tornou-se ex-
A estenose pode ser localizada ou generalizaea- tremamente dificultado pela raridade dos defeitos e pela di-
do mais comum na primeira forma, como no caso relatado. ferenciacéo do sopro que ocorre em ambos 0s casos nho ter-
Podem ocorrer alteragdes estruturais na valva aortica emritério dos vasos da base com caracteristicas similares. A
um terco dos pacientes com espessamento comissuraljndicagéo cirdrgica baseou-se principalmente na severida-
como no presente caso. O anel adrtico pode se mostrar hi-de das lesdes valvares quantificadas pelos gradientes
poplasico. A associa¢cdo com a forma subvalvar € incomum transvalvares aodrtico e pulmonar, identificados ao eco-
mas pode coexistir. A estenose pode progredir para o seiocardiograma e estudo hemodinadmico. Além disso, fomos
de Valsalva, obstruindo o fluxo coronario, sendo mais co- norteados pelo fatale que morte subita é evento comum
mum no seio esquerdo. Na auséncia desta estenose ostiaja na infancia, presumivelmente por parte de obstrucéo se-
as artérias coronarias sao expostas a altas pressdes e podevera da via de saida do VE e, em parte, de doencga arterial
mostrar dilatacao, tortuosidades, hipertrofia da camada coronéria precoce. Além disso, tem sido documentada pro-

média e inicio precoce de aterosclerose. gresséo da estenose aortica supravalvar, sendo mais rapi-
Multiplas estenoses das artérias pulmonares periféri- da e severa que na estenose valvar
cas constituem-se na anomalia cardiovaséassociada A coexisténcia de defeitos que raramente é vista na cli-

mais comum da estenose supravalvar adrtica, que podemnica didria pode corresponder verdadeiramente & associa-
ser severas o suficiente para produzir hipertrofia c¢ao de sindromes; dai a necessidade da procura delas ao
ventricular direita. Hipoplasia difusa das artérias pulmona- lado hoje do reconhecido estabelecimento de diagnésticos
res pode estar associada a hipoplasia adrtica difusa, ambag de condutas cada vez mais acurados.

mostrando marcante espessamento da parede e displasia
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