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Resumo

Introducao: A transposicdo dos grandes vasos € uma anormalidade
estrutural do coracdo descrita como uma concordancia
atrioventricular e uma discordancia ventriculoatrial, presente em um
a cada 3.000 nascidos vivos, sendo necesséria a realizacdo de cirurgia
de correcdo ainda na infancia. Objetivo: Relatar o caso de um
paciente de 21 anos que havia sido operado para corrigir a doenca
em 1999, obtendo um bom prognéstico, relacionar com o quadro
de hipercolesterolemia familiar e os habitos de vida do paciente e
observar fatores e condutas que contribuiram para um bom desfecho
clinico. Descricao do caso: Relatou-se o caso de um paciente que,
nascido a termo e cianético, foi diagnosticado precocemente com
transposicdo dos grandes vasos com comunicacdo interatrial,
descompensou o quadro ciandtico no pré-operatério de maneira a
ser encaminhado para o centro de terapia intensiva, onde, evoluindo
com suspeita de sepse, fora submetido a antibioticoterapia. Foi
operado aos sete dias e apresentou insuficiéncia ventricular
esquerda ao sair da circulacdo extracorpdrea, a qual posteriormente
teve melhora com éxito. Na adolescéncia, foi diagnosticado com
hipercolesterolemia familiar, dando inicio a tratamento com
estatinas. Atualmente (2020), apresenta-se em classe funcional | e
realiza atividades fisicas regulares sem queixas. Discussao: A pré-
existéncia da comunicacdo interatrial foi fundamental para evitar
0 Obito no momento da descompensacdo ciandtica no periodo
pré-operatério, pois permitiu mistura dos sangues oxigenado e
ndo oxigenado. Paciente apresenta bloqueio de ramo direito como
sequela assintomatica, ocorréncia comum em cirurgias cardiacas.
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Abstract

Introduction:Transposition of greatvesselsisastructuralabnormality
of the heart, described as an atrioventricular concordance and a
ventriculoatrial discordance, present in one every 3,000 live births,
requiring the execution of surgery in childhood. Objective: To report
the case of a 21-year-old patient who was operated on to correct the
disease in 1999 and obtained a good prognosis, to relate the disease
with familial hypercholesterolemia condition and to observe factors
that led to a good clinical outcome. Case Description: We reported a
case of a full term, cyanotic newborn, who had an early diagnosis of
transposition of great vessels associated with atrial septal defect, had
adecompensation of the cyanosis in the preoperative period and was
referred to the intensive care unit, where, evolving with suspicion of
sepsis, was submitted to antibiotic therapy. He was operated on at
seven days old and presented left ventricular failure when he left
extracorporeal circulation, which was then successfully corrected. In
adolescence, he was diagnosed with familial hypercholesterolemia,
and started treatment with statins. Currently (2020), The patient is
in functional class | and performs regular physical activities without
complaints. Discussion: The pre-existence of an atrial septal defect
was fundamental to avoid death from cyanotic decompensation in
the preoperative period, since it allowed the mixture of oxygenated
and non-oxygenated blood. Patient presents right bundle branch
block as an asymptomatic sequel, a common occurrence in cardiac
surgeries.
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INTRODUCAO

7

A transposicao dos grandes vasos (TGV) é
uma cardiopatia congénita cianotica decorrente
de anormalidade estrutural do coracao, sendo
representada por uma concordancia atrioventricular
e uma discordancia ventriculoarterial, classicamente
caracterizadas por uma aorta anterior e a direita da
artéria pulmonar. Devido a isso, 0 sangue venoso que
adentra o ventriculo direito € bombeado para a aorta,
retornando posteriormente para 0 corpo sem passar
pela circulagao pulmonar, uma vez que as circulagoes
sistémica e pulmonar sao separadas e ocorrem em
paralelo.! Acomete principalmente o sexo masculino
e representa 8% dos casos de cardiopatias congénitas,
apresentando incidéncia de um a cada 3.000
nascimentos, necessitando, por sua vez, de correcao
cirtrgica ainda na infancia.> A correcao proposta pelo
médico brasileiro Adib Domingos Jatene (1929-2014)
consiste em redirecionar a aorta para o ventriculo
esquerdo, transferir os Ostios coronarios para a
neoaorta e, por fim, redirecionar a artéria pulmonar
para o ventriculo direito.>*

Ainda no ano de 1950, Blalock e Hanlon se
empenharam no desenvolvimento de uma técnica
cirdrgica que visava a criacdo de uma comunicagao
interatrial (CIA) por meio de uma atriosseptostomia,
de maneira que houvesse mistura entre os sangues
oxigenado e nao oxigenado.’® Posteriormente,
Rashkind e Miller propuseram, em 1966, que essa
atriosseptostomia fosse realizada via cateter, de
maneira a ampliar ou criar uma nova CIA.°Todavia, foi
somente em 1975 que Jatene desenvolveu sua técnica,
por meio da realizagao da inversdao cirurgica das
origens andmalas dos grandes vasos, a qual tem sido
amplamente utilizada ainda hoje.* Ademais, em 1981,
Lecompte desenvolveu uma manobra que propunha
tornar a artéria pulmonar anterior em relagao a artéria
aorta,” manobra esta que, juntamente com a técnica de
Jatene, foi efetuada no paciente descrito neste relato.

RELATO DO CASO

C.B.AN., masculino, nascido a termo a 29 de marco
de 1999 em um hospital de Conselheiro Lafaiete,
Minas Gerais, cianético, 4kg, 52cm, foi encaminhado
para uma instituicdo hospitalar de referéncia em
cardiologia pediatrica no municipio de Nova Lima,
Minas Gerais, poucas horas apds 0 nascimento, com
suspeita de cardiopatia congénita grave. Acerca da
investigacao do histérico familiar do paciente, sua
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mae, Gesta 3 Para 2, referiu histérico de uma primeira
gestacdo anembrionada e uma segunda gestacdao na
qual o filho nascera com grave ma-formagao cardiaca,
indo a 6bito no quinto dia de vida. Ademais, a mae nao
apresentou diabetes pré-gestacional ou gestacional
em nenhum momento.

Admitido no hospital de Nova Lima, realizou-se uma
radiografia de térax em incidéncia antero-posterior no
pacienteao segundodiadevida,aqual evidenciouuma
area cardiaca discretamente aumentada e hiperfluxo
pulmonar. Posteriormente, foi solicitada a realizacao
de um ecocardiograma, pelo qual se constatou a
existéncia de uma transposicao dos grandes vasos
simples associada a comunicacao interatrial do tipo
ostium secundum.

Inicialmente, o paciente foi tratado na enfermaria, mas
apresentou descompensacao do quadro ciandtico, tendo
sido encaminhado para a Unidade de Terapia Intensiva,
onde se iniciou terapia de infusdo de prostaglandina
endovenosa, com o intuito de manter preservado o
canal arterial. Dias depois, evoluiu com picos febris e
leucocitose, de forma que se julgou conveniente iniciar
o protocolo institucional de sepse, sendo prescritos ao
paciente cefotaxima e oxacilina endovenosas, evoluindo
com melhora do quadro clinico.

No dia 5 de abril de 1999, foi submetido a cirurgia de
Jatene ainda em uso de prostaglandina endovenosa.
Terminado o procedimento, o retorno ao ritmo sinusal
foi espontaneo, apresentando, todavia, disfuncao
ventricularesquerdanasaidadacirculacao extracorporea,
necessitando de drogas vasopressoras. Apds a cirurgia,
paciente evoluiu com estabilidade hemodinamica e
precisou de suporte de adrenalina e dobutamina. A
extubacao foi realizada dois dias apés a cirurgia, com boa
tolerancia e sem apresentacao de outras complicagdes
nesse periodo. Paciente recebeu alta no dia 17 de abril de
1999, tendo sido prescritos no sumario de altafurosemida
0,2 mL, digoxina 0,2 mL e captopril 0,4 mL.

Prosseguidos trés anos apds a cirurgia, percebeu-
se que o paciente obteve bom prognéstico, de forma
que apresentou curvas de crescimento poéndero-
estatural muito satisfatérias e, em 2002, a familia
procurou aconselhamento genético de forma que foi
constatado que o paciente herdara a condicao por
meio de um cromossomo X recessivo adquirido pelo
material genético materno, tratando-se, portanto, de
uma ma-formacao alossdmica recessiva.

Em 2015, aos 16 anos, o paciente foi diagnosticado
com hipercolesterolemia familiar, uma condicao
autossémica codominante que provavelmente fora
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herdada do pai, apresentando a época valores de
colesterol total 238 mg/dL, LDL 167 mg/dL, HDL 43
mg/dL e triglicérides 80 mg/dL. Destarte, iniciou
terapia medicamentosa com rosuvastatina calcica 10
mg ao dia, a qual tem sido realizada até a atualidade
(2020). Exame de colesterol total e fracoes realizado
em outubro de 2019 apresentou valores de colesterol
total 180 mg/dL, LDL 123 mg/dL, HDL 43 mg/dL e
triglicérides 70 mg/dL.

Atualmente (2020), o paciente tem 21 anos e
encontra-se em classe funcional I, com exame fisico do
aparelho cardiovascular sem alteragcbes importantes,
pulsos preservados e bulhas normofonéticas com
discreto sopro fisiolégico na ausculta do foco mitral.
Os exames eletrocardiograficos realizados no decorrer
dos anos demonstram, como sequela assintomatica
do ato cirurgico, um bloqueio de ramo direito
constatado pela presenca de padrao rSR’ na derivagao
V1, embora ndao haja alargamento proeminente do
complexo QRS. Ademais, paciente realiza atividades
fisicas regularmente e nao refere queixas de cansaco
ao esforco, palpitacdes, angina ou desconforto.

DISCUSSAO

A TGV apresenta elevada gravidade, sendo
necessaria a realizacao de procedimento cirdrgico
ainda na infancia, que possibilita ao enfermo maior
sobrevida, como no paciente deste relato. Em alguns
casos, que podem permanecer assintomaticos e o
diagnodstico pode ser realizado mais tardiamente,
a compatibilidade com a vida geralmente é devida
a presenca de comunicagées que possibilitam a
passagem de sangue, sejam elas interventriculares,
interatriais ou a persisténcia do canal arterial. Dessa
forma, a gravidade do caso é decorrente da relacao
do fluxo sanguineo estabelecida por meio das
comunicagoes.* Nesse sentido, a preexisténcia de
uma comunicacao interatrial e a persisténcia do canal
arterial no paciente descrito foram de fundamental
importancia nos dias que precederam a cirurgia, uma
vez que, se o paciente tivesse nascido com o septo
interatrial totalmente intacto, poderia ter vindo a 6bito
no momento da descompensacao do quadro cianético
na enfermaria do hospital de Nova Lima.

A partir das inovagdes cirurgicas para correcao da
TGV, o tratamento definitivo passou a representar
uma correcao completa. Entretanto, lesdes residuais
podem ocorrer nesses pacientes, relacionadas com a
técnica cirurgica escolhida ou mesmo com a condigao
patolégica do paciente, como por exemplo, disfuncoes
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ventriculares, arritmias, insuficiéncia valvar e estenoses.
Por essa razao, alguns pacientes precisam de cirurgias
subsequentes para correcao dessas lesdes. O paciente
abordado nao apresentou intercorréncias e sequelas
importantes na realizacdo do procedimento, embora
tenha apresentado bloqueio de ramo direito, o qual
normalmente se apresenta de modo assintomatico,
como no caso estudado. Recorda-se, ademais, que
arritmias cardiacas e bloqueios de conducao tém sido
apresentadas como umas das complicacbes mais
frequentes no pds-operatério de cirurgias cardiacas.’

Outro aspecto relevante a respeito da TGV é a
ocorréncia de hipertensao pulmonar, o que reforca
a importancia do diagnoéstico precoce. Além disso,
demais complicagdes sao passiveis de ocorréncia
e podem afetar o bom progndstico do paciente
submetido a correcao da transposicao, influenciando
na capacidade funcional do individuo, tanto em relacao
ao desenvolvimento neuroldgico como na capacidade
fisica. Dessa forma, um dos fatores que contribuiram
para o prognéstico favoravel do paciente foi o fato
de este nao ter apresentado hipertensao arterial ou
pulmonar em periodo posterior, uma vez foi realizada
a intervencao cirurgica precoce.

Devido a disfuncao ventricular esquerda constatada
no periodo pds-operatorio, fez-se a prescricao de um
diurético de al¢a (furosemida) associado a um IECA
(captopril) no momento da alta hospitalar, de maneira
que contribuiram para reducao da pré-carga e da
resisténcia vascular periférica. Nesse quesito, recorda-
se que a prescricao de diuréticos, digitalicos e IECA sao
comumente utilizados no tratamento farmacolégico
da TGV,"® sendo que, no caso em questdo, a escolha
da associacdo da furosemida com o captopril foi
fundamental para que se mantivessem favoraveis os
niveis de K* do recém-nascido.

No que se refere ao periodo anterior a cirurgia,
pacientes cujo diagnéstico ndao é realizado no
periodo neonatal evoluem com maiores chances
de complicagbes, especialmente com hipoxemia
grave e consequente acidose metabdlica. Ademais,
devido a esses pacientes possuirem frequentemente
baixas saturacbes de oxigénio, ha maior incidéncia de
faléncia multipla dos érgaos e elevacao do indice de
mortalidade. Os pacientes cujo tratamento ainda nao
foi realizado e convivem com a TGV representam um
grupo de enfermos que possuem ampla comunicacao
entre as camaras direita e esquerda do coragao, o que
permite ofluxoeamisturadossanguesoxigenadoenao
oxigenado entre elas. Nesses individuos, no entanto,

Nascimento/ Silva/ Silva
DOI: http://dx.doi.org/10.31365/issn.2595-1769.v20i4p151-154

153



ha maiores incidéncias de insuficiéncia cardiaca com
hepatomegalia e congestao pulmonar. Corrobora-se,
dessa maneira, que a intervencao cirlrgica precoce
nos pacientes com TGV permite com que essas taxas
de complicagbes sejam menores, reduzindo os casos
de eventos morbidos.'''?

A hipercolesterolemia familiar, presente no paciente
do atual relato, ¢ uma doenca genética relacionada
ao metabolismo de lipoproteinas, caracterizada
por aumento excessivo nos niveis de colesterol da
lipoproteina de baixa densidade. A doenca torna-se
preocupante devido a estreita relagdo com o0 aumento
das taxas de incidéncia de doenga aterosclerdtica
prematura, sobretudo em homens abaixo de 55
anos e mulheres abaixo de 65 anos, reduzindo
drasticamente a expectativa de vida de muitos
individuos portadores da enfermidade. Dessa forma,
a hipercolesterolemia familiar é um problema de
grande impacto na saide mundial, a qual vem sendo
tratada por meio de medidas nutricionais associadas
a terapia hipolipemiante precoce com manutencao
no decorrer da vida, reduzindo assim, o risco de
morte prematura.” Por esse motivo, foram utilizadas
estatinas no paciente abordado ainda a época da
adolescéncia, uma vez que, sendo agora um adulto
jovem, este apresenta risco consideravel de incidéncia
de morbidades ateroscleréticas, o que poderia resultar
em posteriores agravos isquémicos que o tornariam
inapto ndo somente a prdtica de exercicios fisicos,
mas também a quaisquer outros esforcos fisicos.
Uma questao levantada é se o fato de a cirurgia ter
envolvido a mudanca do sitio das corondrias associado
a presente dislipidemia poderia gerar risco maior de
desenvolvimento de doenca coronariana.

A mortalidade e as consequentes morbidades da
doenga nos portadores de TGV sao expressamente
reduzidas mediante o diagndstico e o tratamento
definitivo efetuados de forma precoce. Logo, o
conhecimento acerca da prevaléncia e dos principais
sinais e sintomas relacionados é de suma importancia
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para a realizacdo de uma correta prevencao de
comorbidades, tratamento oportuno e melhora no
progndstico, aspectos estes que, estando mutuamente
interligados, foram imprescindiveis para a obtencao
de um progndstico altamente favoravel pelo paciente
apresentado.
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