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RESUMO

O presente caso relata uma anomalia congénita rara (1:14.000 necropsias) e de dificil diagnéstico, visto que os portadores dessa anomalia,
geralmente sdo assintomdticos: a agenesia de pericardio. O diagnéstico baseado no tripé: radiografia de térax, ecodopplercardiograma
e tomografia computadorizada ou ressonincia magnética de térax deve ser sempre lembrado, uma vez que a patologia oferece risco de
evolugio para evento cardiaco agudo potencialmente letal, quando de sua apresentagio parcial.

Descritores: Cardiopatias Congénitas; Ecocardiografia; Tomografia, Ressonincia Magnética.

SUMMARY

The present case describes a rare congenital heart anomaly (1:14.000 necropsies) which presents difficult diagnosis, since the great
majority of patients are asymptomatic: congenital absence of the pericardium. The diagnosis, based on a tripod: thoracic X-ray,
echocardiography and computer tomography and/or magnetic resonance of the thorax, should always be remembered, since this
pathology offers a risk of a potential acute lethal cardiac event, when in its partial form.

Descriptors: Congenital heart disease; Echocardiography; Tomography; Magnetic Resonance Imaging.
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Introducao

A auséncia congénita do pericdrdio é uma enti-
dade pouco comum, podendo ser parcial ou total.
Na maioria dos individuos, é descoberta acidental-
mente. Apresenta risco de evolugio para um even-
to cardiaco agudo, como por exemplo, herniagao
ou tor¢do das grandes artérias.

Neste artigo, é mostrado caso de agenesia total
do pericirdio, com as suas tipicas apresentagoes
a radiografia de térax, eletrocardiograma (ECG),
ecocardiograma, tomografia computadorizada
e ressonincia magnética, além de fazer revisio a
respeito da sua origem embrioldgica, classificagao,
epidemiologia, repercussio clinica, achados de

imagem e terapéutica.
Relato de caso

Paciente do sexo masculino, 11 anos de idade,
assintomdtico, encaminhado para avaliacio de so-
pro cardiaco. Na radiografia de térax, foi observa-
do importante deslocamento da silhueta cardiaca
para a esquerda e para trds, estando a sua borda
direita sobreposta a coluna, e a borda esquerda
achatada e horizontalizada; a traquéia centralizada,
auséncia de alteragao no padrao da circulagio pul-
monar (Figuras 1A e 1B). No eletrocardiograma,
evidenciou-se desvio de eixo cardiaco e da zona de
transi¢do para a esquerda (0° e V5, respectivamen-
te) e alteragoes difusas da repolarizagio ventricular
(Figura 1C).

O estudo com ecodopplercardiograma trans-
tordcico nao evidenciou anormalidades estrutu-
rais. Observou-se aumento aparente do ventricu-
lo direito, importante e nao usual deslocamento
postero-lateral esquerdo do maior eixo cardiaco e
movimentagao paradoxal do septo interventricu-
lar. A fungao ventricular global e segmentar estava
preservada (Figura 2).

As imagens obtidas pela tomografia computa-
dorizada e ressonincia magnética (Figura 3) corro-
boraram as imagens descritas nos demais métodos,
além de niao demonstrar a presenca de pericdrdio
junto ao contorno ventricular esquerdo. A ausén-
cia do pericdrdio no seu recesso adrtico superior
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e anterior permitiu a interposi¢io do pulmio na
janela aortopulmonar.

Discussao

Defeito congénito do pericdrdio é uma anor-
malidade rara, ocorrendo em cerca de uma para
14.000 necropsias.’

Foi descrita pela primeira vez em 1559, por
Columbus, e detalhada, posteriormente, em 1793,
por Baillie>. /n vivo, foi demonstrado, inicialmen-
te, em 1936, por Ladd?, durante cirurgia para cor-
re¢do de hérnia diafragmdtica.

A teoria embrioldgica mais aceita para a ocor-
réncia de agenesia de pericdrdio ¢ a da persisténcia
do forame pleuropericdrdico, como conseqiién-
cia da parada do desenvolvimento da membrana
pleuropericérdica esquerda. Essa interrupgao seria
decorrente de um déficit de fluxo sangiiineo, com
prematura atrofia do ducto cardinal comum (duc-
to de Cuvier) esquerdo. O ducto de Cuvier direito
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Figural-A4) mdz'og;jﬁa de térax em projecio pdstero-anterior
(PA), demonstrando deslocamento da silbueta cardiaca para a
esquerda, com sua borda direita sobreposta & coluna, e borda
esquerda achatada e horizontalizada. B) radiografia de tdérax,
em perfil, em que se observa deslocamento e protrusio posterior
do coragio. C) eletrocardiograma demonstrando desvio do eixo
cardiaco (0°) e da zona de transicio para a esquerda (V5) e
alteragoes difusas da repolarizagio ventricular.
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Figura 2 - A) imagem ecocardiogrifica com auséncia de anormalidades estruturais, com
importante e ndo usual deslocamento pdstero-lateral esquerdo ao corte apical de 4 camaras.
B) movimentagio paradoxal do septo interventricular ao modo M.

persistiria como a veia cava superior, fechando a
membrana pleuropericardica direita’.

Sdo classificadas como completas ou parciais,
sendo, na maioria dos casos, parciais, afetando o
lado esquerdo do pericdrdio. A auséncia completa,
assim como um defeito isolado do lado direito sao
extremamente raros. Sao cerca de trés vezes mais
comuns no sexo masculino, nos quais a prevalén-
cia é de 77%**.

A maioria dos individuos é assintomdtica e a
descoberta ¢ acidental. Os sintomas mais comuns
sao dor tordcica vaga e incaracteristica, dispnéia,
sincope e tonturas. Nos casos de defeito parcial, hd
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riscos de herniagao do apén-
dice atrial esquerdo e/ou do
ventriculo, com conseqiiente
encarceramento e até morte"*.

Na auséncia total do pe-
ricirdio, pode ser observa-
do deslocamento importante
do ictus para a esquerda. Os
achados 2 ausculta cardiaca,
assim como o ECGQG, sio ines-
pecificos. Pode ser observado
desvio do eixo para a esquer-
da, bloqueio de ramo direito e
deslocamento para esquerda da zona transicional.
J4 nos defeitos parciais, o exame fisico ¢ ECG sio
usualmente normais®.

A associagdo com outras anormalidades ocorre
em até 30% dos casos e inclui defeitos do septo
interatrial, persisténcia do ducto arterial, valva
aértica bivalvular, estenose mitral, tetralogia de
Fallot, cor triatriatum, ventriculo dnico, cisto
broncogénico, seqiiestro pulmonar e hérnia dia-
fragmadtica.

O tratamento das auséncias parciais do pericdr-
dio ¢ simples e consiste no fechamento do orificio
com retalhos de material sintético (Dacron, PTFE)

Figura 3 - 4) tomog;:/zﬁa computadorizada de térax, demonstrando auséncia do per-
icdrdio e importante deslocamento cardiaco para a esquerda e posteriormente. Auséncia
do pericdrdio ao nivel do seu recesso adrtico superior e anterior, com inttzpo:z’;do do

pulmaio na janela aortopulmonar. B) ressondncia magnética edivencian

semelhantes aos da tomografia computadorizada.
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ou com pericdrdio bovino, trata-
do com glutaraldeido. Como os
casos de auséncia total do peri-
cérdio esquerdo nao apresentam
potencial letal, além de o reparo
ser extremamente dificil, quando
nao impossivel, o tratamento ci-
rirgico nio é usual®’.

A radiografia de térax, nos ca-
sos de auséncia total do pericrdio
esquerdo, exibe rotagao do cora-
G0 para o interior do hemitérax
esquerdo, borda cardiaca direita
projetada sobre a coluna e proe-
minéncia do botao adrtico e do
tronco pulmonar. Observa-se,
ainda, alargamento da distdncia
entre a aorta e a artéria pulmonar
(janela aortopulmonar) secundd-

0? achados L . .
rio a auséncia do recesso adrtico
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superior do pericdrdio, com interposi¢ao do pulmao
entre essas estruturas.

Outro achado ¢ a interposi¢ao do pulmio entre
o coragdo e o diafragma esquerdo. A traquéia e o
esdfago permanecem centrados. Nos casos de de-
feito parcial, a posicao do coragio é quase sempre
normal e a alteracio consiste em um grau varidvel
de saliéncia da artéria pulmonar e/ou do apéndice
atrial esquerdo. Como diagnéstico diferencial a ser
considerado nos casos de defeito total do pericdr-
dio, estdo a rotagdo do paciente para a esquerda
(erro técnico do exame) e a presenca de pectus es-
cavatum. Nos casos de defeito parcial, os diagnds-
ticos diferenciais, que devem ser lembrados, sio o
alargamento da artéria pulmonar, doenga mitral
com aumento do apéndice atrial esquerdo, cisto
pericdrdico, tumor hilar e aneurisma de apéndice
atrial esquerdo®”’.

O ecodopplercardiograma permite observar os
sinais indiretos e inespecificos de auséncia total do
pericdrdio, os quais consistem em: a levoposi¢ao e
rotagdo posterior do coragio; a movimentagio pa-
radoxal do septo interventricular e o aparente au-
mento do ventriculo direito. Nos casos de defeitos
parciais, habitualmente nao sao observadas grandes
alteragoes. Pode-se encontrar herniagao do apéndice
atrial esquerdo ou de parte do ventriculo®!'.

Pela tomografia computadorizada e ressonincia
magnética, caracteriza-se a proeminéncia da arté-
ria pulmonar esquerda, interposi¢io do pulmao
na janela aortopulmonar e a presenca do ligamen-
to esterno-pericdrdico. Tanto nos casos de ausén-
cia parcial, como total, ocorre a proeminéncia do
apéndice atrial esquerdo e da artéria pulmonar.
Assim, a auséncia de rotagdo cardiaca, na presenca
de proeminéncia dessas estruturas, ¢ indicativa de
defeito parcial do pericdrdio'*. Nos casos de ausén-
cia parcial, pode-se observar ainda, herniagao de
segmentos do coragdo para o interior do defeito
pericdrdico.

O reconhecimento dessa entidade e a sua distin-
¢ao com as demais alteragoes tordcicas, que cursam
com imagens radiogréficas semelhantes, sio muito
importantes, principalmente, nos casos de defeito
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parcial do pericdrdio, em que hd a possibilidade
de uma evolugio de evento agudo fatal®. Embora
a radiografia e o ecodopplercardiograma possam
mostrar evidéncias dessa condi¢do, o diagnédstico
definitivo é dado pela tomografia computadoriza-
da e/ou ressonincia magnética®.

Foi apresentado caso de paciente portador de
agenesia de pericdrdio, com diagndstico realizado
com o auxilio diagndstico da eletrocardiografia,
ecocardiografia transtordcica, tomografia compu-
tadorizada e da ressonincia magnética nuclear.
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