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Resumo

Neste trabalho sdo apresentados os achados na angiotomografia computadorizada do térax de uma paciente de 28

anos com sindrome de heterotaxia. Esta consiste em diversas anormalidades de posicionamento e morfologia de 6r-
gaos toracoabdominais, que nao se enquadram no situs solitus ou situs inversus. Os exames de imagem sao fundamen-
tais na individualizacdo da abordagem do paciente.
Unitermos: Sindrome de heterotaxia; Situs inversus; Baco — anormalidades.

Abstract

The present report describes the findings at chest computed tomography angiography of a 28-year-old female patient

with heterotaxy syndrome. This syndrome consists of a variety of anomalies of position and morphology of thoracoab-
dominal organs which do not follow the situs solitus or situs inversus arrangement. Imaging studies play a fundamental
role in the individualization of the approach to the patient.
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INTRODUCAO

A sindrome de heterotaxia (do grego
heteros — diferente e taxis — arranjo) con-
siste em diversas anormalidades de posi-
cionamento e morfol ogiade érgéostoraco-
abdominais, que ndo se enquadram no po-
sicionamento ordenado habitual de latera-
lidade dos Orgéos (situs solitus) ou de sua
imagem em espelho (situs inversus)®.
Trata-se de uma entidade rara e sua gravi-
dade se deve principa mente as manifesta-
¢Oes cardiacas.

Termos como asplenia (isomerismo di-
reito) e poliesplenia (isomerismo esquerdo)
tém entrado em desuso em razéo do grande
espectro de achados anatémicos, ndo exis-
tindo, portanto, nenhuma caracteristicapa
tognoménica que permita a subclassifica
&0 por esses termos®,
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Paciente do sexo feminino, 28 anos de
idade, apresentando quadro clinico dedisp-
neiadesdeainfancia, classefuncional 11 da
Organizagdo Mundial da Salde. Aos dois
anos foi submetida a cateterismo, tendo
sido encontrados dextrocardia, &trio fun-
cionalmente Unico, transposi¢do corrigida
dos grandes vasos da base, persisténciado
canal arterial e comunicagdo interventricu-
lar. JAnafase adulta, o ecocardiogramaevi-
denciou isomerismo atrial esquerdo e dex-
trocardia, interrupgdo da veia cavainferior,
defeito do septo atrioventricular (forma
parcial), canal arterial pérvio amplo com
shunt aortopulmonar. Ha cinco anos foi
diagnosticada hipertensdo pulmonar im-
portante.

H& quatro meses a paciente apresentou
piora stbita da dispneia, associada a dor
torécica, leve cianose, sopro sistolico mais
bem audivel no foco pulmonar, com des-
dobramento fixo de B2, murmdirios vesi cu-
laresfisiol6gicos, saturagdo de oxigénio de
70%.

Foi realizada angiotomografia computa-
dorizadado térax, que mostrou dextrocardia
e cardiomegalia com predominio de cama
rasdireitas, defeito do septo atria, aumento
do calibre do tronco pulmonar (35 mm)
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sem sinais de tromboembolismo pulmonar,
aorta ascendente ectasica com segmento
descendente a esquerda, interrupcédo da
vela cava infra-hepatica e ingurgitamento
daveiaézigos desde apor¢do infradiafrag-
matica (Figuras 1 e 2). Outros achados fo-
ram poliespleniae pulmdes bil obados, com
brénquios principais cursando inferior-
mente as artérias pulmonares, figado em
posicdo central, configurando a sindrome
de heterotaxia (Figuras 3 e 4).

DISCUSSAO

O arranjo ordenado e habitual dos or-
géaosno corpo humano teminicio naforma-
¢do embrionéria, a partir de informacbes
genéticas®. A perda desta organizacéo
pode caracterizar situs inversus ou um ar-
ranjo desordenado e variavel (sindrome de
heterotaxia). Esta possui incidéncia apro-
ximada de 1:10.000 nascimentos e € ligei-
ramente mais preval ente no sexo masculino,
narazzo de 2:169,

Anormalidades cardiacas estéo presen-
tes em 50-100% dos pacientes® e, geral-
mente, respondem pela gravidade e morta-
lidade dos portadores destasindrome. Exis-
tem inlmeras alteragdes extracardiacas na
sindrome de heterotaxia: anormalidades do
sistemaurinério, dasviashiliares, hepéticas,
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Figura 1. Angiotomografia
computadorizada do térax
identificando dextrocardia,
cardiomegalia e defeito do
septo atrial (seta).

Figura 2. Angiotomografia
computadorizada do térax
demonstrando aorta ascen-
dente ectasica (ponta de
seta) com segmento descen-
dente a esquerda (seta preta),
ingurgitamento da veia azigos
(seta branca), além de au-
mento do calibre do tronco da
artéria pulmonar (figura a di-
reita).

Figura 3. Angiotomografia computadorizada do térax mostrando pulmées Figura 4. Angiotomografia computadorizada do térax evidenciando poliesple-
bilobados, com brénquios principais cursando inferiormente as artérias pul- nia (seta) e figado em posicéo central.
monares (seta).
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atresiaduodenal, marotacdo gastrintestinal
e diversas alteracdes cardiovasculares®.

A forma previamente chamada de “ as-
plenia’ geralmente apresenta duplicag&o
das estruturas presentes no dimidio direito,
possuindo pulmdestrilobares, &rio esquerdo
com morfologiaequivaente ao &trio direito,
figado posicionado centralmente, aorta e
veiacavainferior situadasaesguerda, além
de mé&rotagdo intestinal.

Namaioria destes casos, 0 6bito ocorre
precocemente® em consequéncia de com-
plicagBes de defeitos cardiacos congénitos,
notadamente a existéncia de uma cmara
atrioventricular Unica. Outras complica-
¢Oes relatadas sdo ateragdes imunol égicas
e volvulos intestinais™.

Naforma previamente chamadade* po-
liesplenia” geralmente ha duplicagéo das
estruturas do dimidio esguerdo, apresen-
tando pulmdes bilobares, &rio direito ana-
tomicamente idéntico ao atrio esquerdo,
figado com posi¢éo também central, ausén-
cia do segmento hepético da veia cavain-
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ferior com continuag&o pelaveiaézigosou
hemiézigos, além de marotagao intestinal.
AsalteragBes cardiacas sdo menosfrequen-
tes e mais brandas, explicando uma maior
prevaléncia destes achados em individuos
com idade mais avancada®.

A multiplicidade e diversidade de acha-
dos contidos nesta sindrome tornam de
extremavaliaaindividualizag&o dos casos,
visto que amaioriando se enquadraperfei-
tamente a uma classificagdo.Assim, aava-
liaco radiol 6gicaéimprescindivel naiden-
tificag&o e no planegjamento da abordagem
de pacientes com complicagdes cardiacas,
imunol égicas ou afeccles cirdrgicas, tor-
nando possivel a avaliagdo das ateragdes
presentes em cada paciente®®.
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