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RESUMO

O situs inversus totalis ocorre em 1:10000 criangas nascidas vivas, sendo uma
doenca autossdmica recessiva, sem predilecdo por sexo. E condicdo em que
ocorre defeito de rotagcdo das visceras na fase embrionaria. Relato de caso:
paciente do sexo feminino, 45 anos, procedente de Montes Claros — MG, foi
transferida a Santa Casa de Belo Horizonte para tratamento especializado de
cardiopatia congénita. Feito diagndstico de situs inversus totalis associado a
coarctacao de aorta descendente proximal ao nivel do ducto arterioso patente.
O interessante deste caso consiste na identificacdo da anomalia de posi¢cao
cardiaca e da coarctagao de aorta associada, sendo que nao se encontra bem
definido na literatura qual a melhora conduta para tratamento frente tal situacao.
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ABSTRACT

Situs inversus totalis occurs in 1: 10,000 live births, with an autosomal recessive
disease with no sex predilection. It is a condition in which defective visceral
rotation occurs at the embryonic stage. Case report: A female patient, 45 years,
coming from Montes Claros - MG, was transferred to Santa Casa de Belo
Horizonte for specialized treatment of congenital heart disease. Once the
diagnosis of situs inversus totalis associated with coarctation proximal to the level
of patent ductus descending aorta. Interestingly, if this is the identification of
cardiac anomaly position and the associated coarctation of the aorta, is not well
defined in the literature which improves treatment front conduct such a situation.
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1 INTRODUGAO

Situs inversus totalis com dextrocardia € uma anomalia congénita rara na
qual ocorre um defeito de rotacdo das visceras na fase embrionaria. Também
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conhecida como heterotaxia total ou distopia visceral, no situs inversus totalis ha
uma situacdo de imagem em espelho, com o figado posicionado do lado
esquerdo, baco do lado direito, entre outras alteracdes (SAADI, et al. 2007). Foi
relatado primeiramente por Aristételes, que descreveu a transposicao de
visceras em animais (MARTINELLI et al. 2016). Hieronymus Fabricius,
anatomista, foi o primeiro a descrever o situs inversus totalis em humanos, no
ano de 1606, sendo melhor descrito em 1926. E uma doenca autossdmica
recessiva com uma incidéncia de 1:10.000, sem predilecao por sexo (SAADI, et
al. 2007). Apesar da presenca de situs inversus totalis ndo gerar perigo grave a
saude, seu diagndstico precoce é importante no tratamento de outras patologias,
principalmente naquelas em que ha necessidade de intervencao cirdrgica.

A dextrocardia se caracteriza pelo deslocamento do coragdo para o
hemitérax direito, com sua base e apice orientados para a direita e inferiormente
(CLEVELAND, 1926), geralmente é diagnosticada de maneira incidental. Deve
ser diferenciada da dextrocardia em situs solitus, que ocorre devido a méa posicéo
congénita do coragdo, acompanhada de arranjo normal das outras visceras
(ALMEIDA; FERNANDES, 2001), e da dextroversdo, uma vez que esta € uma
condi¢do ndo congénita, na qual o coracédo pode mudar de lado, em decorréncia
de alguma patologia que empurre ou puxe este 6rgdo para o altimetro direito,
todavia o apice cardiaco continua voltado para o lado esquerdo (LEITE; LEITE,
2008).

Coarctagdo, do latim coartatio, que significa apertado, estreitado,
diminuicao de calibre, quando se refere ao arco aértico, normalmente indica uma
constricdo no istmo adrtico entre a origem da artéria subclavia esquerda e o
ducto arterioso (SANTO; AZEVEDO, 2003). E uma das malformacdes
cardiovasculares mais comuns e representa de 5% a 8% das cardiopatias em
geral, e predomina no sexo masculino, com uma proporgéo de 2 a 3:1 (EBAID;
AFIUNE, 1998). Ela pode se apresentar de maneira isolada ou associada a
outras anomalias, tais como a valva aodrtica bivalvular, persisténcia do canal
arterial, comunicacdo interventricular, estenose aortica valvar ou subvalvar
(EBAID; AFIUNE, 1998). Evans descreveu sua ocorréncia em uma de cada 1000
autopsias, sendo que Abbot relatou incidéncia de 178 em sua série de 1000
casos de cardiopatias congénitas. Esta malformacao foi, primariamente, descrita
em 1760 por Morgani, e a partir de entdo, muitos estudos foram realizados
(SANTO; AZEVEDO, 2003). Em 1903 a patologia da coarctacdo de aorta foi
descrita por Bonnet, que também introduziu os termos pré-ductal e pés-ductal
(SANTO; AZEVEDO, 2003). Sua apresentacao clinica se da pela diminuicao de
amplitude ou auséncia de pulsos arteriais nos membros inferiores associado a
pulsos amplos e hipertensédo arterial ou normotensdo nos membros superiores,
além de outras alteracfes no exame fisico, como hiperfonese da 22 bulha nas
regibes aodrtica e mitral; estalido proto-sistdlico adrtico, principalmente na area
mitral; sopro ocupando a meso-telessistole e avancando até a proto-
mesodiastole na regido do dorso esquerdo (EBAID; AFIUNE, 1998). A principal
consequéncia hemodinamica da coarctacdo de aorta € a obstrucdo ao fluxo
sanguineo, determinando o aumento da poés-carga do ventriculo direito e
também hipertensdo nos vasos da cabeca e pescoco (NEVES et al., 2005).
Apesar de se apresentar pura e simplesmente como uma les&o vascular, sua
patogénese e seu tratamento ainda permanecem controversos. Entre os fatores
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responsaveis por essas controvérsias, a dificuldade nas relacdes anatémicas e
a influéncia do fechamento do ductus arteriosus talvez sejam as principais
(SANTO; AZEVEDO, 2003). Apesar do reconhecimento clinico da coarctacéo de
aorta ser simples, muitas vezes ndo é feito o diagnostico pelo pouco
conhecimento a respeito dessa patologia e principalmente, pela falta de habito
de palpar pulsos e aferir a pressao arterial em membros superiores e inferiores
(EBAID; AFIUNE, 1998).

Este trabalho tem por objetivo relatar um caso inusitado de uma paciente
com dextrocardia em situs inversus totalis, coarctacdo da aorta descendente
proximal ao nivel do ducto arterioso patente, diagnosticados na fase adulta em
um achado ocasional de uma radiografia de torax de uma paciente.

2 CASO CLINICO

Paciente do sexo feminino, de 45 anos, casada, do lar, catdlica,
escolaridade: ensino médio. Natural e procedente de Montes Claros, Minas
Gerais. Apresentava situs inversus totalis com dextrocardia, tendo sido
diagnosticada no ano de 2008, ocasido em que foi submetida a radiografia de
térax em decorréncia de quadro de tosse e dispneia. Na época realizou
propedéutica cardiolégica sem indicacdo de tratamento. Permaneceu
assintomatica até poucos meses atras, quando iniciou quadro de dispneia
progressiva aos esforc¢os, tonteira, dor intermitente em regido do dorso esquerdo
de caracteristica mal definida, palpitacdes, fraqueza em membros inferiores
associado a fadiga. Procurou o Programa de Saude da Familia (PSF) de sua
cidade para avaliacdo médica. Realizou ecocardiograma que evidenciou situs
inversus totalis, coarctacdo de aorta, refluxo valvar adrtico moderado, funcéo
sistdlica bi- ventricular preservada e dilatacdo do seio coronario. Fez
angiotomografia de térax que concluiu: situs inversus e dextrocardia, coarctacéo
de aorta com area de estreitamento da aorta descendente proximal com
extensdo de 0,5 cm, com diametro de 0,7 cm. Foi transferida a Santa Casa de
Belo Horizonte para tratamento especializado de cardiopatia congénita.

Histéria pregressa: hipertensdo arterial sistémica (HAS) diagnosticada
aos 20 anos de idade durante o Pré-Natal. Desconhece outras comorbidades e
alergia a medicamentos. Nega cirurgias prévias, tabagismo e etilismo. Histéria
Familiar: pai vivo portador de hipertensédo arterial sistémica e insuficiéncia renal
crbnica; mée viva, sofreu acidente vascular encefalico aos 37 anos de idade;
possui 14 irméos, 3 falecidos de causa desconhecida e 1 portador de cardiopatia.
2 filhos higidos.

Admitida na enfermaria de Cardiologia da Santa Casa de Belo Horizonte
estavel hemodinamicamente e sem intercorréncias. Foi solicitada nova
angiotomografia de toérax, tomografia de abdome e pelve que teve a seguinte
impressdo: coarctacdo de aorta descendente proximal ao nivel do ducto
arterioso patente, situs inversus totalis, persisténcia da veia cava superior
esquerda, que neste caso esta a direita devido ao situs inversus totalis, pequeno
nodulo inespecifico por suas reduzidas dimensfes em lobo inferior do pulmao
esquerdo, nodulacdes da pleura basal posterior bilateral, inespecificas,
hipodensidades hepaticas, inespecificas ao exame. O cateterismo cardiaco
evidenciou coarctacao de aorta distante da artéria subclavia direita cerca de 20
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milimetros (Gradiente 40 mmHg). Artérias coronarias sem lesbes. Ventriculo
esquerdo com fungao preservada, situs inversus com dextrocardia.

A paciente foi submetida a angioplastia da coarctacdo de aorta com
sucesso (Baldo 20 x 50 milimetros). Nao foi colocado stent. Ato sem
intercorréncias, recebeu alta para seguimento clinico no ambulatorio de
cardiologia e hemodinamica do hospital.

3 DISCUSSAO

Situs inversus totalis com dextrocardia € uma condicéo rara (SAADI et al.,
2007). Por si sO, ndo representa uma patologia grave, fato que pode ser
confirmado pela expectativa de vida destes pacientes ser equivalente a da
populacdo em geral (MARTINELLI et al., 2016). Dextrocardia € uma anomalia
posicional do coracdo em que ele esta localizado no hemitérax direito com seu
eixo (base- apice) dirigido para a direita e caudal (MALDJIAN; SARIC, 2007). No
comeco da vida fetal, durante a formacgéo alca D-ventricular, o 4pice cardiaco
esta no hemitérax direito e com o avanco do processo de embriogénese ele se
move para a esquerda, porém quando ha situs inversus ele se volta ainda mais
para a direita, constituindo o fenébmeno da dextrocardia em espelho (ALMEIDA;
FERNANDES, 2011). O mau posicionamento é intrinseco para o coracao e ndo
€ causado por anormalidades extra cardiacas (MALDJIAN; SARIC, 2007). A
dextrocardia deve ser diferenciada da dextroversao cardiaca, que € definida
como o deslocamento do coracdo para a direita, secundaria a causas extra-
cardiacas, como hipoplasia do pulmédo direito, pneumectomia direita ou hérnia
diafragmatica (MALDJIAN; SARIC, 2007), e também da dextrocardia em situs
solitus, condicdo em que se encontra um erro de posicionamento cardiaco, de
maneira congénita, na qual, diferente do situs inversus totalis, ndo ha distopia
das demais visceras(ALMEIDA; FERNANDES, 2011). E uma sindrome de
transmissao autossdmica recessiva com uma prevaléncia estimada em cerca de
1/10000 nascimentos (MARTA et al., 2003). A distribuicdo por sexos € idéntica
(1:1), ndo existindo igualmente predominio entre as racas (MARTA et al., 2003).
Na dextrocardia com situs inversus totalis (transposicao de visceras tais como
figado, baco), é baixa a incidéncia de defeitos cardiacos associados. ®©
Numerosos genes foram implicados na determinacéo da polaridade esquerda-
direita do coracdo, sdo exemplos os genes lefty, nodal, inversus viscerum (iv),
HAND, ZIC3, Sonichedgehog (Shh), ACVR2B e Pitxz, entre outros (MARTA et
al., 2003). A ocorréncia de mutacbes ao nivel destes genes encontra-se
associada ao aparecimento de situs inversus (MARTA et al., 2003).

O diagnostico de situs inversus totalis e das malformacdes cardiacas
congénitas associadas pode ser sugerido com base nos dados obtidos na
histéria clinica, no exame fisico e nos meios complementares de diagndstico
facilmente acessivel como as radiografias de torax e de abdome e o
eletrocardiograma (MARTA et al., 2003). O mau posicionamento de visceras
pode ser diagnosticado de maneira simples, porém torna-se um grande desafio,
ja que grande parte dos pacientes portadores de situs inversus totalis sao
assintomaticos e, portanto, ndo ha suspeicdo da anomalia (MARTINELLI et al.,
2016).
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Comumente o diagnoéstico é acidental e € imprescindivel que seja feito
precocemente para evitar erros diagnosticos por ndo perceber a anatomia
reversa ou pela ndo valorizagcdo de uma historia atipica, principalmente nas
emergéncias de precordialgia, dor abdominal, sobretudo quando héa necessidade
de intervencéao cirargica (MARTINELLI et al., 2016). Durante a realizacdo do
exame fisico nota-se o impulso do ictus cordis e sons cardiacos no hemitérax
direito, o figado é palpavel no hipocéndrio esquerdo e o baco a direita. A
existéncia de coartacdo de aorta associada € suspeitada quando héa diferenca
na amplitude dos pulsos e na presséo arterial entre os membros superiores e
inferiores, havendo hipertensao arterial e pulsos amplos nos bracos e, ao
contrario, hipotenséo arterial e pulsos pequenos ou impalpaveis nos membros
inferiores (PORTO, 2005).

Coarctacéao significa estreitamento por malformacédo de um segmento da
artéria aorta (PORTO, 2005). No caso clinico descrito a coarctacao da aorta € do
tipo pré- ductal. No tipo pré- ductal a aorta descendente esta em conexao direta
com a artéria pulmonar atraves do ducto arterial (PORTO, 2005).

No paciente com situs inversus totalis observa-se no eletrocardiograma a
existéncia de uma onda P negativa em D1 e V6, positiva em D2, D3, e aVF, se
aVvVL parece aVR e vice-versa (ALMEIDA; FERNANDES, 2011). Isso ocorre
devido a inversdo atrial onde o nd sinusal se encontra a esquerda do atrio
esquerdo, o resultado disso é que o vetor médio de P se desloca da esquerda
para a direita e para baixo, em sentido contrario ao normal. De maneira
semelhante, as forcas principais do QRS no térax apontam para a direita. Por
conseguinte, caso se fagca o reposicionamento dos eletrodos dos bracos e do
torax o tragado eletrocardiografico se “normalizara” de maneira virtual. ° Estudos
adicionais como ultrassonografia, radiografia de térax na incidéncia pdstero-
anterior, tomografia de abdome, ecocardiograma, ressonancia nuclear
magneética, coronarioventriculografia sdo necessarios e podem ser utilizados
para se obter um diagndstico mais preciso (MARTA et al., 2003).

A existéncia de situs inversus com dextrocardia e relacdo normal das
grandes artérias associa-se, na maioria dos casos (90-95%), a um coragao
normal funcionalmente, embora seja frequente existir doenca cardiaca congénita
de menor gravidade (10- 15% dos casos) (MARTA et al., 2003).

Héa seis décadas que o tratamento da coarctacdo da aorta ainda vem
apresentando controvérsias, ndo estando definitivamente bem estabelecido
(SANTO; AZEVEDO, 2003). Trata-se de uma malformacdo de anatomia e
fisiologia simples na teoria, porém seu tratamento ainda ndo alcancou niveis de
exceléncia com relacdo a mortalidade e morbidade (SANTO; AZEVEDO, 2003).

O tratamento pode ser realizado com cirurgia, angioplastia com cateter
baldo, stents intravasculares ou a combinacéo de terapias, porém todas essas
técnicas podem apresentar obstrucdes recorrentes ou residuais, que podem,
entretanto, ser diagnosticadas e tratadas adequadamente (SANTO; AZEVEDO,
2003). No caso clinico descrito foi optado pelo tratamento com angioplastia com
cateter baldo. A angioplastia por baldo é uma alternativa segura e eficaz no
tratamento da coarctacdo de aorta e se obtém sucesso em 93,7% dos casos,
com indice de complicacdes de 1,8%, relacionado a idade do paciente e local
anatdmico da lesdo, além disso € um procedimento que conta com pouca
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invisibilidade, alta hospitalar precoce e custo mais baixo que o tratamento
cirdrgico (TINOCO; BOTELHO; LUQUIBI, 2007; SANTO; AZEVEDO, 2003).

Quando se da o diagnostico de coarctacdo de aorta, 0 momento ideal da
indicagéo cirargica € variavel em cada caso, todavia ha um consenso geral de
gue a coarctacao de aorta deve ser corrigida no periodo neonatal ou na infancia,
com o intuito de evitar sequelas do tratamento tardio, principalmente aquelas
relacionadas a hipertenséo arterial com longo tempo de evolucdo (JANETE et
al., 2009). A intervencéo cirurgia é indicada para pacientes com faléncia cardiaca
na primeira infancia e para criancas ou adultos que obtiveram diagnéstico tardio.
O néo tratamento da coartacdo de aorta implica futuras complicacées, como
insuficiéncia cardiaca, endocardite bacteriana, acidente vascular cerebral e
doenca coronariana (TINOCO; BOTELHO; LUQUIBI, 2007).

A primeira descricdo na literatura do tratamento da coarctacdo da aorta
através da aortoplastia com cateter baldo ocorreu em 1982 (SANTO; AZEVEDO,
2003). Os beneficios a curto prazo, além da abolicdo do gradiente, sdo o
desaparecimento da hipertenséo arterial sistémica, bem como da hipertensao
paradoxal associada ao aumento de catecolaminas (SANTO; AZEVEDO, 2003).
Ainda controversos sdo os resultados a longo prazo, existe receio em relagéo
aos riscos para recorréncia da coarctacao, formacao de aneurisma e disseccao
aortica (NEVES et al. 2005). Enquanto que a maioria de trabalhos descreve a
manutencdo do didmetro na zona de coarctacdo da aorta, outros observam um
aumento no gradiente transcoarctacdo, imediatamente apdés a dilatacdo. A
cirurgia ou a aortoplastia por cateter baldo, como tratamento de escolha da
coarctacdo da aorta, apresenta em curto prazo resultados comparaveis, embora
seu seguimento em longo prazo seja ainda pouco conhecido.

O interessante deste caso consiste na identificacdo da anomalia de
posicao cardiaca e da coarctagdo de aorta associada, sendo que apesar do
diagnostico desta condigao clinica ja ter sido efetuado, ndo se encontra bem
definido na literatura qual a melhor conduta para o tratamento frente tal situacao.

4 CONCLUSAO

Situs inversus totalis associado a coarctacdo de aorta € uma situacao de
desafio para os clinicos e cirurgies uma vez que se trata de um caso inusitado
na pratica médica. A coarctacdo de aorta por si se apresenta com aspectos
particulares no diagnostico e tratamento, e que muitas vezes podem ser de
natureza urgente. O caso relatado traz a discussédo da terapéutica de uma
situacdo complexa e incomum e evidencia que o tratamento com angioplastia
com cateter baldo quando bem executado e em pacientes adequadamente
selecionados, pode ser capaz de gerar resultados satisfatérios e caso ocorra
complicagbes como obstrugdes recorrentes ou residuais, essas podem ser
diagnosticadas e tratadas com eficacia.
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