Artigo Original

Caracteristicas Morfoldgicas Angiograficas na Atresia

Pulmonar com Septo Interventricular integro

Marco Aurélio Santos, Vitor Manuel Pereira Azevedo

Rio de Janeiro, RJ

Objetivo

Determinar as alteracoes morfofuncionais do ventriculo direito
na atresia pulmonar com septo integro (APSI) para uma avaliacao
de candidatos aos diversos procedimentos terapéuticos atual-
mente disponiveis.

Métodos

Submetidos ao estudo cineangiocardiografico utilizando-se
projecoes axiais, 31 pacientes com idades variando de 1 a 50
dias (x=9,6), sendo que 28 foram estudados no 1° més de
vida. Na andlise estatistica foram empregados o X2 e calculado
o intervalo de confianca de 95% (IC95), o teste de Kruskal-
Wallis para a média e desvio padrao e a regressao muditipla.
Considerado significativo quando alfa < 0,05.

Resultados

Os pacientes foram divididos em 3 grupos de acordo com a
morfologia angiogréfica do ventriculo direito (VD): grupo A — VD
tripartide (n=16); grupo B — VD bipartide (n=9) e grupo C -
VD unipartide (n=6). O didmetro da valvula trictspide foi de
10,28 = 2,67 mm (A); 7,82 + 3,41 (B) e 5,27 = 0,57 (C)
(p=0,0005). A atresia pulmonar foi da valvula em todos do
grupo A e infundibular em todos do grupo C (p<0,0001). As
conexoes coronario-cavitarias foram infreqiientes (2/16) no grupo
A e em todos do grupo C (p=0,0006), com opacificacao retrégra-
da da aorta (fluxo do VD para a aorta) em 2 pacientes do grupo
A e em todos os do grupo C (p=0,0003). Em 3 pacientes (2 do
grupo C e 1 do grupo A) observou-se circulacao coronariana VD
dependente. A regurgitacao trictispide moderada/grave isolada
teve tendéncia de ser mais freqiiente no grupo A (p=0,0525).
O angulo que o ductus arteriosus faz com a aorta descendente
foi: 104,06 + 8,98 no grupo A; 79,17 = 33,08 no grupo B e
39,0 = 6,52 no grupo C (p=0,0016). A correlacao entre o
diametro da valvula tricuspide e o angulo entre o ductus
arteriosus com a aorta descendente foi 0,6568 (p=0,0002).

Conclusao

Em funcao da heterogeneidade da morfologia do VD nos
pacientes com atresia pulmonar com septo integro, torna-se
necessario o conhecimento de todas essas informacoes na sele-
cao de candidatos aos diversos procedimentos terapéuticos.
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Em 1839, Peacock, em sua casuistica ja havia documentado
7 casos de atresia pulmonar com septo interventricular intacto;
entretanto o primeiro caso descrito foi, pelo proprio Peacock,
atribuido a John Hunter!, em 1783. A atresia pulmonar com
septo interventricular integro representa 1 a 3% das malformacoes
cardiacas, porém, no periodo neonatal, ela é responsavel por 1/3
das cardiopatias cianoticas?®. Sua etiologia ndao se encontra
totalmente esclarecida, muito embora alguns investigadores
postulem causas inflamatdrias e infecciosas, bem como alguma
incidéncia familiar®®. As anomalias extracardiacas sao pouco fre-
qiientes, apesar de que comunicacoes entre as artérias coronarias
e o ventriculo direito possam ocorrer em aproximadamente 50%
dos casos®!“.

A primeira abordagem cirurgica da atresia pulmonar com septo
interventricular integro, foi, segundo Kirklin e Barrat-Boyes, atribui-
da a Greenwold e cols.'® que propuseram um estratégia de trata-
mento baseada na morfologia ventricular. O tratamento tinha como
objetivo a realizacao de uma valvulotomia pulmonar naqueles
lactentes com cavidade ventricular direita de dimensoes normais.
Os procedimentos paliativos desenvolvidos por Glenn, Blalock-
Taussig e Waterston foram, posteriormente, substituidos por técni-
cas corretivas no sentido de desobstruir a via de saida do ventriculo
direito e valva pulmonar, aumentando o fluxo sangiineo pulmo-
nar'é1® e restabelecendo, assim, a continuidade do ventriculo di-
reito com a artéria pulmonar.

Todos os esforcos e tentativas cirlrgicas vém sofrendo, desde
0 inicio, inimeras modificacdes, porém sempre a selecao dos
pacientes para a cirurgia tem se baseado no tamanho da cavida-
de ventricular direita, a anatomia e funcao da valva triclspide e
na presenca de conexdes corondrio-cavitarias %30, As técnicas
cirlrgicas que tém sido empregadas foram valvotomia com hipo-
termia ou cardioplegia com by-pass cardiopulmonar; valvectomia
pulmonar e patch transanular® 193,

Com o desenvolvimento das técnicas de procedimento inter-
vencionistas em idade pediatrica surgiu, através do cateterismo
cardiaco, uma nova alternativa para o tratamento desta malfor-
macao e que, por sua efetividade e pequena incidéncia de compli-
cacoes, cada vez mais, vem se afirmando como uma forma de
tratamento bastante atrativa para um grande nimero de investiga-
dores3L,

O objetivo do nosso trabalho foi procurar, através do estudo
angiografico, fornecer informacoes que fossem imprescindiveis para
a selecao de candidatos as diversas alternativas de tratamento
que, atualmente, se apresentam disponiveis a esta malformacao.
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Métodos

Num periodo de 10 anos, foram estudados, sob o ponto de
vista angiocardiogréfico, 31 pacientes portadores de atresia pulmo-
nar com septo interventricular integro. Dezenove pacientes eram
do sexo masculino com idade variando de 1 a 50 dias (x=9,6),
sendo que 28 foram estudados no primeiro més de vida.

A ventriculografia direita realizada em posicao cranio-caudal
e lateral, objetivava demonstrar: 1) grau de regurgitacao tricuspide;
2) diametro da valva trictispide*?; 3) presenca de conexdes coro-
nario-cavitarias e de circulacao coronariana ventriculo direito depen-
dente (estenoses graves, proximais, em territorio coronariano nati-
vo, principalmente descendente anterior e circunflexa — obstru-
coes completas em pontos proximais da circulacao coronariana
nativa — fistula entre territorio coronariano nativo e o ventriculo
direito — auséncia de conexao da coronaria esquerda com aorta,
com origem da artéria pulmonar) e 4) morfologia ventricular direita,
segundo Goor e Lillehei*® e Bull e cols*.

A ventriculografia esquerda realizada em obliqua anterior
esquerda alongada objetivava: 1) avaliacao do tamanho e confi-
guracao do ventriculo esquerdo; 2) opacificacao da aorta e a par-
tir de sua visibilizacao determinar o angulo que o ductus arteriosus
formava com a aorta descendente; 3) visibilizacao das coronarias
direita e esquerda e estabelecimento do tipo de perfusao ventricular
(anterograda: da aorta para o ventriculo direito na diastole).

Os dados dicotdémicos foram avaliados pelo X2 (qui quadrado)
sendo calculado o intervalo de confianca de 95% (IC95). Os dados
descritivos foram expressos em média = desvio padrao e utilizado o
teste de Kruskal-Wallis. As variaveis continuas foram correlacionadas
utilizando a regressao multipla. Foi considerado significativo quan-
do alfa = 0,05.

Resultados

A idade na ocasiao do cateterismo cardiaco foi distribuida:
em 23 pacientes, nos primeiros 7 dias de vida; b, entre 0 8° e
30° dia de vida; e, somente 3, entre 0 31° e 50° dia de vida.

De acordo com o tipo de morfologia ventricular direita obtida
no estudo angiocardiografico*, os 31 pacientes foram divididos
em trés grupos: grupo A) composto por 16 pacientes, apresentan-
do morfologia ventricular direita tripartide (porcao de entrada,
porcao trabecular e porcao de saida). Em 1 paciente a valvula
tricuspide era displasica (fig. 1-C). Somente em 1 paciente do
grupo nao se observou regurgitacao tricuspide (fig. 2-A). Os Unicos
pacientes em que se visualizou a presenca de conexdes coronario-
cavitarias, tinham didametro da valvula tricispide menor (7,2 e
8,7 mm) que a média do grupo. Em 1 paciente a opacificacao da
aorta se fez dominantemente através da coronéria direita (fig.
2-A). Em todos os pacientes a atresia pulmonar foi por imperfura-
cao valvar (fig. 1) e o angulo que o ductus arteriosus faz com a
aorta descendente foi, também em todos, obtuso (fig. 3-A e 4).
Nesse grupo somente 8 pacientes fizeram uso de prostaglandina;
grupo B) composto por 9 pacientes com morfologia ventricular
direita bipartide (porcao de entrada e porcao de saida). Em 6
pacientes a regurgitacao trictspide foi ausente ou leve (fig. 5-A).
Em 2 pacientes a opacificacao da aorta foi retrograda (do ventriculo
direito para a aorta) e se fez através de ambas as coronarias (fig.
5-B), sendo que, em um deles, observou-se importante estenose

na conexao coronario-cavitaria/corondria esquerda e foi conside-
rada como circulacao coronariana VD dependente (fig. 2-B). O
diametro da valvula trictspide desses 2 pacientes foi menor (5,3
e 5,8 mm) que a média do grupo. Em 3 pacientes o segmento
atrésico nao estava ao nivel da valvula imperfurada, o infundibulo
terminava em fundo de saco cego (fig. 2-B e 5-A). Em 2 pacien-
tes o ductus arteriosus apresentava morfologia completamente
distinta; era fino, tortuoso e formava com a aorta descendente
um angulo agudo (fig. 3-B). No 3° paciente, a opacificacao da

Fig. 1 — Ventriculografia direita na projecao AP em 3 pacientes do grupo A. Em
todos o ventriculo direito € composto de 3 porcdes: entrada, trabecular e saida.
Em A) a regurgitacao tricispide é ausente ou leve com nitida separacao entre a
porcao de entrada e a trabecular (asteristicos); em B) a regurgitacdo é moderada
a grave com ventriculo direito bem desenvolvido; em C) a vélvula tricuspide é
displasica, com regurgitacdo moderada a grave (opacificac@o do apéndice atrial
direito e da veia cava inferior). Todos apresentam atresia pulmonar por
imperfuracao valvar.

Fig. 2 — Ventriculografia direita na projecao AP. Em A) a atresia pulmonar é por
imperfuracao valvar. Existe grande desenvolvimento de conexdes coronario-
cavitérias (setas) que se originam das porcdes de entrada e trabecular, com
opacificacao da corondria direita e da corondria esquerda; em B) a atresia
pulmonar é infundibular. A vélvula tricispide tem dimensdes bastante reduzidas.
As setas brancas apontam as conexoes coronario-cavitarias, que se comunicam
com a coronaria direita e esquerda. Existe estenose na juncao sinuséide
miocérdico/corondria esquerda (asteristico); Em C) o ventriculo direito esta redu-
zido, apenas, a sua porcao de entrada. A valvula tricispide tem dimensoes
reduzidas. A aorta encontra-se densamente opacificada, pela enorme comunica-
cao sinusoide miocardico/coronaria direita.
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Fig. 3 - Ventriculografia esquerda na projecao OAE. Em A) a opacificacao da aorta
permite a visualizacao do tronco da artéria pulmonar através do ductus arteriosus
que se encontra em processo de fechamento e que forma, com a aorta descenden-
te, um angulo obtuso (seta); em B) visualiza-se um ductus arteriosus que tem
caracteristicas morfologicas completamente distintas do caso anterior. E longo,
fino, tortuoso e forma, com a aorta descendente, um angulo agudo (asteristico);
em C) observa-se um ductus arteriosus fino, em fase de fechamento, e que forma,
com a aorta descendente, um angulo agudo (seta). Neste paciente, a opacificacao
da aorta permite a visualizacao da coronéria direita anormalmente dilatada
(asteristicos) e do ventriculo direito produzindo um sistema de fluxo bidirecional
macico (coronéria — ventriculo direito; ventriculo direito — coronéria).

Fig. 4- A) ventriculografia direita na projecao AP demonstrando atresia pulmonar por
imperfuracao valvar (setas brancas); B) ventriculografia esquerda OAE com a
opacificacdo da aorta, visualiza-se claramente um enorme ductus arteriosus em fase
de fechamento e que forma, com a aorta descendente, um angulo obtuso (seta); C)
aortografia apos infus@o de Prostaglandina E1, promovendo uma acentuada dila-
tacao do ductus arteriosus e também dos ramos e tronco da artéria pulmonar. Com
aopacificacao do tronco da artéria pulmonar, visualiza-se claramente suas clspides,
confirmando a imperfuracao valvar.

aorta nao permitiu a visualizacao do ductus arteriosus. Dos 9
pacientes, 6 estavam em uso de prostaglandina; grupo C) este
grupo se caracterizou no estudo angiografico pela nao opacificacao
das porcoes infundibular e trabecular, ficando o ventriculo direito
reduzido somente a sua porcao de entrada (unipartide). Dois pacien-
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Fig. 5 — Injecao de contraste em um ventriculo direito diminuto, na projecao AP.
A) observa-se falta de opacificacao da porcao trabecular, a presenca de cone-
x0es coronario-cavitarias (setas), que se originam de porcao de entrada e
infundibular, e o inicio da opacificacao das coronérias direita e esquerda; B)
imediatamente apds a opacificacao das coronarias direita (circulos pretos) e
esquerda (tronco, anterior descendente e circunflexa — circulos brancos), visualiza-
se, nitidamente, a aorta ascendente. As dimensoes da valvula tricuspide sao
reduzidas, com regurgitacao de grau ausente/leve.

tes apresentaram regurgitacao tricispide moderada a grave (fig.
2-C). A perfusao coronariana retrograda em 2 pacientes, se fez
por ambas as artérias coronarias. Em 2 pacientes, somente, pela
coronaria esquerda e nos 2 restantes, pela direita. A perfusao
coronariana anterégrada nao pode ser identificada em 1 paciente.
Em outro paciente (fig. 3-C), foi possivel a opacificacao do ventri-
culo direito a partir da aorta, pela grande dimensao da conexao
coronario-cavitaria, formando uma fistula que permitia o roubo de
fluxo desse vaso para a cavidade ventricular direita. Esta obser-
vacao foi confirmada pela constatacao de um salto oximétrico
entre o ventriculo direito e o atrio direito. Este e outro paciente
apresentavam circulacao coronariana ventriculo direito dependente.
Somente em 1 paciente nao foi possivel a demonstracao da mor-
fologia do ductus arteriosus. Em todos, o ductus arteriosus forma-
va, com a aorta descendente, um angulo agudo (fig. 3-C). Todos
0s pacientes deste grupo fizeram uso de prostaglandina.

Os resultados estao resumidos na tabela | e Il. A insuficiéncia
tricispide moderada a grave apresentou tendéncia de ser mais
freqliente no grupo A. O grupo C caracterizou-se pela presenca de
conexoes coronario-cavitarias, com perfusao coronariana retrégrada
do ventriculo direito para a aorta na sistole em todos os pacientes.
0 local da atresia pulmonar foi valvar em todos do grupo A (IC95%
- 75,9% a 100%) e infundibular em todos do grupo C (IC95% -
51,7% a 100%) (p<0,0001). O diametro da vélvula tricuspide
foi menor (6,66 = 1,76 mm) quando ausente a insuficiéncia
tricispide ou de grau leve, e maior (10,67 + 3,25 mm) quando
ainsuficiéncia tricuspide de grau moderado ou grave (p=0,0009).
O angulo entre o ductus arteriosus e a aorta descendente foi
obtuso (104,06° + 8,98°) no grupo A e agudo (39,00° + 6,52°)
no grupo C (p=0,0016). A correlacao entre o didametro da vélvula
tricuspide e o angulo entre o ductus arteriosus e a aorta descen-
dente foi 0,6568 (p=0,0002) (fig. 6).

Discussao
As maiores alteracoes morfofuncionais na atresia pulmonar

com septo integro estao relacionadas a valva tricispide, porcao
trabecular e saida do ventriculo direito. Como na atresia pulmo-
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nar com septo integro nao existe comunicacao do ventriculo direito
com o tronco da artéria pulmonar, a possibilidade de um paciente
sobreviver apds o nascimento é muito pequena. Sendo assim, o
suprimento sangiiineo pulmonar é feito pelo ductus arteriosus e,
excepcionalmente, por colaterais sistémico-pulmonares. O problema
€ que, na quase totalidade dos casos, o ductus arteriosus inicia 0
processo de fechamento logo apds o nascimento, e, excepcional-
mente, se mantém funcionante apds o 30° dia de vida extra-uterina.

Nos dltimos anos, varios investigadores*® 6 vém chamando a
atencao para aimportancia do desenvolvimento do ductus arteriosus
nas cardiopatias congénitas e, em particular, nas obstrucoes criti-
cas da camara de saida do ventriculo direito, onde sua persisténcia
¢é condicao imprescindivel a sobrevivéncia®’-*¢. Ele vem sendo des-
crito como uma estrutura vascular de pequeno calibre, tortuosa e
que forma, com a aorta descendente, um angulo inferior < 90°4°.
Essas caracteristicas diferem completamente das observadas no
recém-nascido normal, que pela direcao do fluxo fetal, apresenta
um ductus arteriosus de grande calibre, que, na juncao com a
aorta descendente, forma um angulo superior a 90°.

Correlagao: r = 0,65684 p=0,0002
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Fig. 6 — Correlacao entre o didmetro da valvula tricuspide e o angulo entre o
ductus arteriosus e a aorta descendente utilizando o método de regressao
multipla. DNVT - diametro da valvula trictspide; DA/AoD - angulo formado pela
juncao do ductus arteriosus com a aorta descendente.

Ao contrario do que tem sido descrito na literatura, temos
observado portadores de atresia pulmonar com o septo interven-
tricular intacto, apresentando no estudo angiocardiografico, um
ductus arteriosus normalmente desenvolvido e com angulo com
aorta descendente obtuso 7.

Em nossa casuistica, 5 dos 6 pacientes do grupo C apresenta-
ram um ductus arteriosus com morfologia classicamente descrita
na literatura. E possivel que, quando a obstrucdo pulmonar se
completa precocemente na vida fetal, o ductus arteriosus mude
sua morfologia habitual, reduzindo seu calibre, aumentando sua
tortuosidade e mudando o angulo entre a artéria pulmonar e a
aorta descendente, deixando de ser obtuso. Tal alteracao em sua
configuracao seria explicada pela auséncia do fluxo normal ante-
rogrado da artéria pulmonar para a aorta desde as fases mais
precoces da vida fetal. O fluxo apenas dar-se-ia da aorta para a
artéria pulmonar. Esta morfologia ductal anormal também é obser-
vada em portadores de atresia pulmonar com comunicacao inter-
ventricular, nos quais postula-se que a atresia pulmonar ocorra
em fases ainda mais precoces na vida fetal. Ja todos os 16 pacientes
do grupo A apresentaram ductus arteriosus de maior calibre e
que formava, com a aorta descendente, um angulo obtuso. Nes-
ses casos certamente a obstrucao, ao nivel da valvula pulmonar,
tornou-se progressivamente mais severa durante a vida fetal e, ao
nascimento, encontre-se imperfurada como o resultado final des-
Se processo.

Portanto, € mais provavel o encontro de uma atresia pulmonar
do tipo membranosa, com valva imperfurada em pacientes com
atresia pulmonar com septo integro que apresentam um ductus
arteriosus com morfologia habitual, formando um angulo obtuso
com a aorta descendente. Em contraste, nos portadores de ductus
arteriosus de morfologia aberrante, é mais provavel o encontro da
atresia tipo muscular infundibular. E interessante notar a diferen-
ca de idade entre os pacientes do grupo A (mais velhos) e os do
grupo B e C, provavelmente, ocorrida devido a maior gravidade do
quadro clinico nos pacientes dos Ultimos grupos, que apresentavam
anatomias mais desfavoraveis.

Como todos os neonatos com cardiopatias congénitas com
atresia pulmonar onde o fluxo pulmonar depende da permeabilidade

Tabela |- Freqiiéncia relativa, intervalo de confianca de 95% e significancia das caracteristicas angiograficas entre grupos

Freqliéncia relativa e IC95 p
Grupo A-n =16 Grupo B - n=9 Grupo C - n=6
IT mod/grave 68,7% (41,3/89,0) 33,3% (9,0/69,0) 16,7% (0,9/63,5) 0,0526
ocC 12,5% (2,2/39,6) 55,5% (22,6/84,6) 100% (51,7/100) 0,0006
Opac. Aorta 12,5% (2,2/39,6) 22,2% (3,9/59,8) 100% (51,7/100) 0,0003
PC retrégrada 12,5% (2,2/39,6) 22,2% (3,9/59,8) 100% (51,7/100) 0,0003
PC anterégrada 100% (75,9/100) 88,9% (50,7/99,4) 83,3% (36,5/99,1) 0,2916

n—numero de pacientes; IC95 - intervalo de confianca de 95%; IT mod/grave — insuficiéncia triciispide moderada a grave; CCC - conexao corondrio-cavitaria; opac.
Aorta — opacificacao da aorta; PC retrograda — perfusao coronariana retrograda; PC anterograda — perfusao coronariana anteroégrada

Tabela Il- Média, desvio padrao e significancia das variaveis continuas

Grupo A -n =16 Grupo B - n=9 Grupo C - n=6 p
Idade (dias) 15,2 +149 38 + 2.2 35 +15 0,0608
Peso (Kg) 3,30+ 0,46 3,27 + 0,38 3,05 + 0,19 0,3750
Altura (cm) 49,69 + 1,85 49,67 + 1,50 48,00 + 2,83 0,4397
Diametro VT 10,28 + 2,67 7,82 + 341 5,27 + 0,57 0,0005
ADA/Ao desc. 104,06 + 8,98 79,17 +33,08 39,00 + 6,52 0,0016

n - nimero de pacientes; diametro VT - didmetro da valvula tricuspide; ADA/Ao desc. — angulo entre o ductus arteriosus e a aorta descendente
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do ductus arteriosus, os pacientes com atresia pulmonar com
septo integro devem ser mantidos sob infusao continua de pros-
taglandina até definicao da estratégia terapéutica®®3, Os efeitos
da acao das prostaglandinas sobre a morfologia angiografica sao
pouco conhecidos e nao podem ser descartados. Especula-se, em
funcao do grande efeito vasodilatador pulmonar e do ductus
arteriosus, exercido pelas prostaglandinas, que haja uma tendén-
cia para diminuicao do angulo formado pelo ductus arteriosus
com a aorta descendente, conseqiiente a reorientacao do fluxo
aumentado da aorta para a artéria pulmonar.

Na atresia pulmonar com septo integro, o objetivo principal
do tratamento é promover a desobstrucao da via de saida do
ventriculo direito, seja por toracotomia ou por via percutanea,
com a finalidade de estimular o fluxo intracavitario, reduzir o grau
de hipertrofia, melhorando a complacéncia ventricular, e possibi-
litar o crescimento da cavidade ventricular para viabilizar uma
correcao biventricular. Em termos praticos, porém, toda a literatura
atual esta de acordo que, nem todos os pacientes estes procedimen-
tos sao indicados. Essa limitacao é justificada pelo espectro mor-
fofuncional que esses pacientes apresentam; dai, a necessidade
do conhecimento da heterogeneidade, existente entre os portadores
da enfermidade.

Na selecao dos pacientes, toda a atencao inicial devera estar
voltada para o tamanho ou dimensodes do ventriculo direito. Entre-
tanto, a dificuldade esta na valorizacao do tamanho do ventriculo
direito, pois, diferente do esquerdo, ele ndo apresenta um modelo
geométrico em que se possa calcular fidedignamente o seu volume.
Além disso, na atresia pulmonar com septo integro, o grau de
opacificacao da porcao trabecular é variavel e, portanto, todas as
medidas utilizadas para o calculo do seu real volume irao, certa-
mente, apresentar erro na sua estimativa correta. Em funcao das
distorcoes na morfologia ventricular direita, a avaliacao de seu
volume é aceita com algumas restricoes, ja que a aplicacao da
formula de Simpson ou Dodge nao seria corretamente utilizada
em coracOes com geometria bizarra. Diante do obstaculo para
inferir-se o volume ventricular direito, parametro importante na
selecao dos candidatos aos diversos procedimentos terapéuticos
disponiveis, Zuberbuhler e cols.?*, em estudo anatémico, encontra-
ram relacao entre o diametro da valva tricuspide e o tamanho do
ventriculo direito, sendo o aumento de didmetro da valva trictspide
considerado um indicador do crescimento do ventriculo direito.

Mais recentemente, os investigadores vém utilizando um indice
denominado z que fornece subsidios dos tamanhos do ventriculo
direito e da valva tricispide. O indice z é obtido pela equacao:
z=diametro medido - valor normal médio/desvio padrao do diame-
tro normal médio #- 2. Assim, a presenca de indice z do anel da
valva trictispide ou o didametro da valva tricuspide < 70% do nor-
mal ou entao 70% do diametro do anel mitral representa um fator
de risco ou de insucesso para uma correcao biventricular!® 22,
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No nosso material, observamos uma forte correlacao entre o
diametro da valva tricispide e o angulo formado pela juncao do
ductus arteriosus com a aorta descendente. Com isso é possivel,
através da andlise das dimensoes da valva tricuspide, inferir-se o
local da atresia pulmonar (valvar ou infundibular). Em nosso conhe-
cimento esta correlacao nao foi ainda descrita na literatura.

Um outro problema, que tém profundas implicacoes no prognos-
tico e nas diversas alternativas de tratamento, diz respeito a impor-
tancia da circulacao coronariana na atresia pulmonar com septo
integro®®, Esta mé&-formacao esta associada, em 20 a 50% dos
€aso0s%3, a conexdes coronario-cavitarias entre a cavidade ventricular
direita e o sistema arterial coronariano®®®!, Essas conexoes coro-
nario-cavitarias sao consideradas comunicacoes persistentes, que
nao involuiram, em conseqiéncia do desenvolvimento de pressao
supra-sistémica ventricular direita durante a vida intra-uterina®?.
Tais comunicacdes anormais, durante a sistole, permitem que o
sangue nao oxigenado do ventriculo direito alcance uma ou ambas
artérias coronarias, ao mesmo tempo, impedindo ou dificultando
0 seu enchimento diastolico, em funcao do retardo da ejecao
ventricular direita®. Existe consideravel evidéncia histopatologica
de que o miocardio de alguns neonatos e lactentes, por apresen-
tar essas conexdes coronario-cavitarias entre o ventriculo direito
e a circulacao coronariana, pode apresentar danos isquémicos de
gravidade variavel®*. Certamente, sao portadores de circulacao
coronariana ventriculo direito dependente. E possivel, que esses
distirbios de perfusao miocardica ja existam durante a vida intra-
uterina, pois essas alteracoes histopatolégicas tém sido observa-
das em neonatos que falecem horas apos o nascimento .

Portanto, os portadores de atresia pulmonar com septo inte-
gro, que apresentam conexdes coronario-cavitarias ventriculo di-
reito dependentes, nao devem ter o ventriculo direito descompri-
mido, pois a descompressao do ventriculo direito hipertensivo le-
varia o paciente a um infarto do miocardio, pela reducao efetiva
da cabeca de pressao de perfusao.

Sendo assim, as caracteristicas morfolégicas delineadas pela
angiografia sao fundamentais para a programacao da estratégia
terapéutica a ser adotada. E importante que fique claro que o tipo
de estratégia adotada depende, fundamentalmente, da experién-
cia de cada grupo cirurgico.

Em conclusao, a atresia pulmonar com septo integro representa
importante grupo de pacientes com cardiopatia congénita ciandtica
no periodo neonatal. As alternativas de tratamento deste grupo
heterogéneo necessita meticulosa avaliacao dos tamanhos do
ventriculo direito e da valva tricuspide e, principalmente, do estu-
do da circulacao coronariana na forma de circulacao coronariana
ventriculo direito dependente ou de outras anomalias coronarianas.
Embora a literatura venha, recentemente, fornecendo melhores
resultados nao s6 cirdrgicos, como também através do cateterismo
intervencionista, a mortalidade ainda permanece elevada.
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