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Resumo: Introducdo: A Sindrome de Heterotaxia (SH) é caracterizada pelo arranjo anormal de 6rgdos
viscerais em relacdo ao eixo esguerdo-direito do corpo. Trata-se de uma anomalia rara,
frequentemente associada a cardiopatias congénitas, que s0 uma das principais causas de morte
em neonatos. Descricdo do Caso: Recém-nascido (RN) do sexo feminino, pré-termo (35 semanas
e 6 dias), Apgar 8/8, peso ao nascer: 3018g, parto cesarea. A0 nascimento, apresentou respiracéo
irregular, necessitando de reanimacao neonatal e, posteriormente, CPAP. No exame fisico: estado
geral grave, hipoatividade, saturacdo de O2: 96%, frequéncia cardiaca: 90 bpm e presenca de
sopro. Foi iniciada a administragcéo de ampicilina e gentamicina, e solicitados eletrocardiograma,
ecocardiograma e radiografia. No dia seguinte, foi submetida a ventilagcdo mecéanica. Os exames
revelaram cardiomegalia, estenose pulmonar significativa, hipertrofia moderada do ventriculo
direito, aumento das cavidades direitas e persisténcia do cana arterial, sendo indicada a
administracdo de prostin 0,01 mg/kg/min. O RN passou a apresentar murmurios vesiculares com
estertores, edema e ictericia, precisando de fototerapia. No 6° dia de vida, evoluiu com pulso
fino, ictericia colestética e figado a 4 cm do rebordo costal. A ultrassonografia (USG) abdominal
revelou 0rgdos em posicdo andmala e asplenia, indicando SH com isomerismo direito. No 10°
dia, apresentou convulsdes e piora do edema, sendo indicados furosemida e fenobarbital. Evoluiu
com sepse neonatal, iniciando terapia com oxacilina e amicacina. Apos 2 dias, a funcéo renal
piorou, sendo alterada a antibioticoterapia para cefepime. A tomografia computadorizada
abdominal e pélvica mostrou camara gastrica a direita, hepatomegalia e auséncia de visualizacdo
da vesicula e do baco. Apds avaliacdo do quadro, a equipe médica e multiprofissional, junto a
familia, optou por cuidados paliativos. Discussdo: A SH é uma condicdo multissistémica
associada a atas taxas de morbimortalidade, que variam conforme o grau de envolvimento
cardiaco e extracardiaco. E frequentemente categorizada em dois grupos: isomerismo direito (ID)
e isomerismo esquerdo (IE). O ID geralmente se apresenta com apéndices atriais direitos,
asplenia, retorno venoso pulmonar andmalo total e estenose pulmonar grave. O diagnéstico é
realizado por meio de exame clinico, ecocardiograma, radiografia de térax e USG abdominal. O
tratamento varia conforme os defeitos presentes. A auséncia do baco aumenta significativamente
o risco de sepse, exigindo antibiéticos profil dticos e vacinagdo. A maioria dos pacientes apresenta
malformagdes cardiovasculares que requerem intervencdo cirdrgica, a qual apresenta riscos
relativamente atos devido as graves comorbidades comumente presentes. Conclusdo: Diante da
gravidade e do amplo espectro de apresentacBes da SH, ressalta-se a importancia do diagnostico
precoce e detalhado, a fim de assegurar um tratamento adequado e reduzir a morbimortalidade
desses pacientes.
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