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RESUMO

Apresentamos um relato de caso no qual o diagnóstico de ausência congênita do pericárdio (ACP) foi, inicialmente, sus-
peito na análise ecocardiográfica bidimensional, devido à presença do ápice posterior deslocado na janela das quatro câ-
maras na direção da linha axilar média. Posteriormente, o diagnóstico foi confirmado por um raio-x do tórax, ressonância 
magnética e tomografia computadorizada do tórax. 

Descritores: Cardiopatias Congênitas, Pericárdio, Ecocardiografia

SUMMARY

We report a case in which the diagnosis of congenital absence of the pericardium (ACP) was initially suspected in two-
dimensional echocardiographic analysis due to the presence of the apex later moved in the window of the four chambers 
in the direction of the midaxillary line. Subsequently, the diagnosis was confirmed by a chest x-ray, magnetic resonance 
imaging and computed tomography.

Descriptors: Congenital Heart Disease, Pericardium, Echocardiography
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RELATO DE CASO

Introdução

A completa ausência do pericárdio (ACP), geralmen-

te, possui pouca importância clínica e tem um prognós-

tico excelente. Defeitos parciais, no entanto, costumam 

ter um prognóstico pior, pois podem resultar no estran-

gulamento do miocárdio, dissecção da aorta, isquemia 

do miocárdio e morte súbita, devido à herniação das es-

truturas cardíacas ou dos grandes vasos, provocada por 

esses defeitos.  Este caso ilustra a utilidade da ecocardio-

grafia junto com a abordagem de multimodalidade para 

os diagnósticos de ACP. 

Relato do caso

Um paciente de quarenta e quatro anos, sexo mascu-

lino e sem histórico médico significativo, foi encontrado 

na sala de emergências por apresentar dores torácicas 

associadas a palpitações, diaforese, náuseas e vômitos. 

Seus sinais vitais eram: PA de 120/60mmHg com FC de 

135 batidas por minuto. Um ECG de 12 derivações reve-

lou uma taquicardia supraventricular sugestiva de uma 

reentrada nodal de AV paroxístico. Foi realizado Um eco-

cardiograma transtorácico foi obtido no qual as visuali-

zações parasternais  puderam somente ser adquiridas a 
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partir da linha clavicular média. Do mesmo modo, a fim 

de obter a janela apical das quatro câmaras, o transdutor 

precisou ser posicionado, posteriormente, na direção da 

linha axilar média (Figuras 1 e 2). 

O ecocardiograma descreveu cavidades de tamanho 

normal de outra maneira e função em conjunto com 

estruturas valvulares normais. A ausência do pericárdio 

foi suspeita devido à posição cardíaca anormal. Raio X 

do tórax apresentou a interposição do tecido pulmonar 

entre a aorta e a artéria pulmonar, o deslocamento da 

silhueta cardíaca esquerda, juntamente com o achata-

mento e alongamento da borda cardíaca.

A completa ausência congênita do pericárdio (ACP) 

foi acusada na tomografia computadorizada (TC), na 

qual, novamente, a interporsição do tecido pulmonar 

entre a aorta e a artéria pulmonar e entre a borda cardí-

aca inferior e o hemidiafragma esquerdo foram diagnos-

ticados (Figura 3). A imagem por ressonância magnética 

(IRM) revelou uma ausência, quase completa, do peri-

cárdio com apenas um contorno discreto do pericárdio 

adjacente ao átrio direito (Figura 4), hipermotilidade do 

ápice do ventrículo esquerdo.

Discussão

Ausência congênita do pericárdio (ACP) é uma con-

dição incomum, com uma prevalência estimada entre 1 

em 10.000 a 1 em 14.000 indivíduos1. Geralmente, são 

condições que não foram relacionadas em autópsias. 

A detecção dessa enfermidade é clinicamente relevan-

te devido às complicações potencialmente graves que 

podem ocorrer, incluindo estrangulamento cardíaco, 

isquemia do miocárdio e morte súbita1,2,  fatores en-

contrados em estudos de cardioimagem ocasionais ou 

durante cirurgias cardíacas para apresentamos aqui um 

relato de caso, no qual o diagnóstico da ausência congê-

nita do pericárdio foi, inicialmente, suspeita na análise 

ecocardiográfica bidimensional, devido à presença do 

Figura 1: Eixo longo paraesternal esquerdo. Posição cardíaca 
anormal com giro à esquerda acentuado e deslocamento pos-
terior do ventrículo esquerdo

Figura 2: Janela apical das quatro câmaras. Cavidades de di-
mensões normais. Movimento paradoxal do septo e movimen-
to dinâmico da parede.

Figura 3: TC do tórax: Observe a interposição do tecido 
pulmonar entre a aorta e a artéria pulmonar e entre a borda 
cardíaca inferior e o hemidiafragma esquerdo. Esse espaço é, 
normalmente, ocupado pelo pericárdio adjacente com o te-
cido adiposo
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turas cardíacas ou dos 

grandes vasos através 

do defeito.

ACP pode apresen-

tar-se de forma isolada 

ou associada a outros 

problemas ou síndro-

mes.  ACP é mais fre-

quente em homens 

(na proporção de 3:1) 

e ocorre, raramente, 

em famílias, apesar do 

relato de uma família 

ter apresentado má 

formação herdada de 

uma forma autossômi-

ca dominante4. Trinta 

por cento dos pacientes 

com ACP possuem pro-

blemas associados, tais 

como defeitos septais 

atriais, válvula aórtica 

bicúspide, persistência 

do canal arterial e Tetra-

logia de Fallot. 

Defeitos extracardía-

cos, como o sequestro 

pulmonar, cistos bron-

cogênicos, pectus excavatum e defeitos diafragmáticos 

também são descritos5. Essa condição também pode 

ser associada a outras síndromes como a de VATER6 e de 

Pallister Killian7.  

Normalmente, os pacientes são assintomáticos, po-

rém, podem apresentar desmaio, dor no tórax, morte sú-

bita ou outros sintomas semelhantes ao infarto agudo 

do miocárdio. O exame físico revela um impulso apical 

deslocado para a esquerda juntamente com uma divisão 

ampla do S2, devido à presença de bloqueio do ramo 

direito. O ECG revela, tipicamente, bradicardia, bloqueio 

do ramo direito, além de pequena progressão de onda 

R devido ao desvio axial acentuado para a esquerda. O 

Raio X do tórax mostra a interposição do tecido pulmo-

nar entre a aorta e a artéria pulmonar e/ou entre o dia-

fragma e a borda cardíaca inferior, que são descobertas 

secundárias à ausência do recesso e pericárdio da para-

aórtica e gordura subdiafragmática, respectivamente. 

Levógiro do coração, alongamento e achatamento da 

silhueta cardíaca esquerda, também conhecida como 

ápice posterior deslocado na janela das quatro câmaras 

na direção da linha axilar média. A descoberta de um 

deslocamento significativo do coração para o lado es-

querdo é a característica dessa condição.  O diagnóstico 

foi confirmado pelo Raio X do tórax, imagem por resso-

nância magnética (IRM) e tomografia computadorizada 

do tórax (TC).

Ausência congênita do pericárdio (ACP) ocorre de-

vido à atrofia prematura da veia cardinal comum, a qual 

espalha a membrana pleuropericárdica, impedindo o 

seu desenvolvimento normal.3 Na maioria dos casos, a 

ausência de pericárdio é parcial, com 75% afetando o 

pericárdio esquerdo, 5% o pericárdio direito, 15% o pe-

ricárdio inferior e apenas 9% é completa, semelhante ao 

caso relatado nesse relatório. Defeitos completos são 

de mínima importância clínica e, geralmente, possuem 

um prognóstico excelente; defeitos parciais, no entanto, 

costumam ter prognóstico pior devido ao estrangula-

mento do miocárdio, dissecção da aorta, isquemia do 

miocárdio e morte súbita devido herniação das estru-
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Figura 4: Imagem por ressonância magnética. Observe a hipermobilidade da parede do ven-
trículo esquerdo e a interposição do tecido pulmonar entre a aorta e a artéria pulmonar
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Snoopy Sign, estão frequentemente presentes. A TC do 

tórax e IRM cardíaca mostram ausência do pericárdio e 

a interposição do tecido pulmonar como descrito ante-

riormente.  Observa-se levogiro do coração acentuado 

juntamente com deslocamento da ponta do ventrículo 

esquerdo1,2,8,9. 

Uma descoberta descreveu recentemente que, usan-

do imagens de ressonância magnética, é a hipermotili-

dade do ápice e variação acentuada do volume total do 

coração entre sístole e diástole. Em indivíduos comuns, 

o ápice está relativamente parado com mínimo deslo-

camento (ou seja, entre 1 e 7mm), considerando que, em 

nosso paciente, o deslocamento apical foi maior (11mm).

O volume total do coração, em indivíduos normais, 

varia durante os ciclos cardíacos com o menor volume 

observado no final da sístole e a diferença de volume 

entre a oscilação da sístole e diástole entre 5% e 11%10. 

Em nosso paciente, essa diferença aumentou para 22%. 

Essa descoberta funcional por IRM indicou a presença 

de um grande defeito do pericárdio, acusado pela au-

sência da ação inibidora do pericárdio normal. 

O ecocardiograma bidimensional revela descobertas 

de características incomuns. A janela paraesternal está 

deslocada para a esquerda e a janela apical das quatro 

câmaras é encontrada posteriormente em direção à li-

nha axilar média. Essas descobertas apontaram para a 

presença de ACP em nosso paciente. 

Movimento paradoxal do septo, hipermotilidade car-

díaca, dilatação do apêndice atrial esquerdo, sobrecarga 

de volume do ventrículo direito e insuficiência tricús-

pide grave, também, podem ser observadas. Uma apa-

rência de gota da silhueta do coração também tem sido 

descrita, sendo secundária ao alongamento do átrio es-

querdo e aspecto relativamente bulboso dos ventrícu-

los, causado pela suspensão do coração do seu pedículo 

basal1-3,11-14.

Esse caso ilustra a utilidade de uma abordagem mul-

timodal para o diagnóstico de ACP.
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