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Resumo: INTRODUCAO O Complexo de Shone, descrito em 1963, é uma cardiopatia congénita
caracterizada por quatro achados. coarctagdo da aorta, valva mitra em paraquedas, anel
supravalvar mitral e estenose subadrtica. DESCRICAO DO CASO Paciente masculino, 3 meses,
admitido na Unidade de Terapia Intensiva Pediatrica de um Hospital Universitario, com historia
de tosse, regurgitagdes, ganho insuficiente de peso e desconforto respiratério - cianose,
dessaturacdo e geméncia. A ausculta, sopro sistolico em borda esternal. A radiografia de torax
mostrou mediastino aumentado e sinais de congestédo pulmonar, sendo iniciada ventilagdo néo
invasiva com pressdo positiva continua - CPAP. Realizou ecocardiograma transtorécico, sendo
visualizados: estenose adrtica valvar e subvalvar, coarctacdo de aorta importante, ventriculo
esquerdo (VE) borderline, musculo papilar anico, comunicagéo interatrial (CIA) e comunicagdo
interventricular (CIV), hipertensdo arterial pulmonar (HAP) importante e disfuncdo sistdlica
biventricular. A angiotomografia cardiaca confirmou os achados. Foi submetido a aortoplastia
termino-terminal, e evoluiu com melhora do quadro de congestdo. Na enfermaria, necessitou de
internamento prolongado por dificuldade do desmame do CPAP e de ganho pondera. O
ecocardiograma no poés-operatdrio sugeria estenose adrtica valvar e subvalvar, coarctacdo
residual moderada, VE borderline, HAP com melhora, mantidos os demais achados. Foi
considerada dilatac8o percuténea da valva adrtica, mas cateterismo mostrou gradiente baixo
transvalvar e coarctagdo residual leve. Foi otimizado tratamento clinico, e o paciente teve
evolugdo satisfatoria, evoluindo para ata hospitalar em ar ambiente, em uso de diuréticos,
vasodilatadores e betabloqueador. DISCUSSAO O paciente foi diagnosticado com complexo de
Shone, doenca rara, com incidéncia de 0,6% entre as cardiopatias congénitas, e cujas
repercussdes hemodindmicas demandam intervencd@o cirdrgica. Necessitou de aortoplastia, ndo
necessitando outras intervencdes no momento. Grande desafio nesses pacientes continua sendo a
avaliacio e manejo da disfuncdo diastdlica do VE borderline. CONCLUSAO O complexo de
Shone € uma cardiopatia complexa, e necessita de avaliagdo clinica e diagnostico radiol6gico
precoces, objetivando melhor programacao cirurgica.
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