SINDROME DE SHONE EM PACIENTE PEDIATRICO - RELATO DE CASO
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INTRODUGAO: A Sindrome de Shone é uma malformagédo cardiaca congénita
caracterizada por lesdes cardiacas obstrutivas do lado esquerdo do coragao e, entre as
manifestagbes, pode-se encontrar: cianose, dispneia, infecgdes de vias aéreas
recorrentes e atraso no desenvolvimento neuropsicomotor.

DESCRICAO DO CASO: Crianga do sexo feminino, 3 anos de idade. Com 13 dias de
vida foi realizado um ecocardiograma que apresentou: coarctagdo importante de aorta,
estenose adrtica leve, persisténcia do canal arterial moderada (PCA) e aumento de
camaras direitas. Acompanha no ambulatério de cardiopediatria por pds-operatério (PO)
da corregao de coarctacao aortica feita com 17 dias de vida. Na primeira consulta de PO,
com 2 meses e 10 dias, ndo apresentou nenhuma intercorréncia desde a alta hospitalar.
Estava sob uso de captopril, furosemida, fenobarbital. Na segunda consulta PO,
acompanhante referiu sudorese as mamadas. Ao ecocardiograma, evidenciou-se
estenose mitral. O eletrocardiograma (ECG) mostrou taquicardia sinusal, sobrecarga de
ventriculo direito (VD) e desvio do eixo para direita. Com 2 anos de idade, paciente
apresentou infec¢gdo de garganta e diagndstico de crise febril e crise convulsiva. Em sua
ultima consulta, com 3 anos, os pais relataram tosse com expectoracao e episodios de
dispneia associados a processos gripais de repeticdo. Seu ultimo ECG estava normal e o
ecocardiograma mostrou um aumento da estenose mitral e também da adrtica,
acompanhados de atrio esquerdo e ventriculo direito aumentados. No momento, a
paciente faz uso continuo de fenobarbital para crise convulsiva e acompanhamento clinico
a cada seis meses.

DISCUSSAO: Sindrome de Shone é uma sindrome rara (incidéncia de, aproximadamente
1%) e apresenta fatores de risco como, pais em idades extremas e antecedentes
familiares. Ocorre, predominantemente, no sexo feminino. E caracterizada por 8 lesdes
cardiacas do lado esquerdo, mas com 3 delas o diagndstico ja pode ser concluido, sendo
que, dentro dessas 3, em 60% dos casos esta presente a coarctacdo de aorta. E
essencial que se faca um diagnostico precoce, visto que esta ligado com melhor
prognostico pois sabe-se que, se for tardio existem mais chances de complicacgoes.

CONCLUSAO: Por ter uma incidéncia baixa entre as cardiopatias congénitas e sabendo-
se do seu mau prognostico (25% de mortalidade), devemos nos atentar para o
diagnodstico que leva em conta, além da clinica, exames como ecocardiograma e
angiografia. A corregao das lesdes é realizada através de intervengdes cirurgicas que, se
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concluidas com sucesso, possibilitardo aos pacientes melhora dos sintomas e da
qualidade de vida.
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