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Introducdo: A sindrome de Holt-Oram (SHO) é uma condic¢do autossdmica dominante rara que
cursa com a associacdo de cardiopatia e defeitos morfologicos dos membros superiores.
Malformagdes cardiacas estéo presentes em 75 dos individuos e mais comumente afetam 0 septo
atrial. Descrigdo do caso: M.A.O, feminino, 13 anos, procedente do interior do estado do Acre,
apresentando SHO, atresia tricUspide tipo | C, pbs-operatério tardio de bandagem da artéria
pulmonar e cirurgia de Glenn bicaval, disfuncéo sistélica do ventriculo esguerdo e insuficiéncia
mitral importantes. A adolescente cursa em estado grave, com insuficiéncia cardiaca
descompensada, insaturacdo importante, cianose e ortopneia. Ao exame fisico: Edema de
membros inferiores e baqueteamento digital. Ausculta cardiaca com ritmo cardiaco regular,
bulhas normofonéticas e sopro sistdlico ++/4+, Abdome com ascite e hepatomegalia presentes.
Apés reaizacdo de cateterismo cardiaco, evidenciaram-se colaterais veno-venosas juntas a veia
cava superior direita drenando para veia cava inferior e elevagéo da presséo no sistema de Glenn.
Diante disso, considerou-se a paciente contraindicada a realizagcdo de takedown assim como ao
transplante cardiaco, sendo optado por cuidados paliativos. Discussdo: Dentre as anormalidades
cardiacas mais frequentes na SHO destacam-se a comunicacdo interatrial (CIA) e as arritmias, o
que caracteriza a raridade do caso apresentado pela presenca de multiplas malformacgdes
cardiacas e sobrevida da paciente até entdo. Neste cenario, o desenvolvimento de insuficiéncia
cardiaca terminal e determinagdo de impossibilidade cirdrgica devido ao tempo de circulagdo
extracorpérea prolongado e dificuldade técnica numa crianca com disfuncdo ventricular
importante, resultaram na escolha dos cuidados paliativos em concordancia da equipe médica e
familiares responsaveis. Conclusdo: Apesar de frequentemente cursar com condigdes cardiacas
de repercussdo controlavel, a SHO pode apresentar-se como um amplo espectro de alteracdes
cardiacas que podem evoluir para Insuficiéncia Cardiaca Severa com progndstico reservado,
necessitando, ao longo do seu acompanhamento, de suporte multiprofissional e familiar
adequados.
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