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Auséncia de conexdo atrioventricular a direita
com o ventriculo dominante, morfologicamente direito,
colocado a esquerda, em conexdo com o atrio esquer-
do, ¢ uma rara situagdo. Os autores apresentam cinco
casos com esta disposi¢do morfologica, salientando os
aspectos anatomicos e clinicos, bem como a importan-
cia da nomenclatura baseada na andlise segmentar
seqiiencial.

Absence of the Right Atrioventricular
Connection. Morphological and Clinical
Presentation when the Dominant Ventricle
is Morphologically Right.

Absent right atrioventricular connection, with the
left atrium connected to a dominant left-sided morphologi-
cally right ventricle is a rare situation. We report five cases
with these anatomical features, with emphasis on the
morphological and clinical aspects.

Although this combination of lesions is very uncom-
mon, the sequential segmental analysis can easily provide
an accurate description of the anomaly.
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Ausénciadeconexdo atrioventricular direita, freqlien-
temente, acompanha-sedeconcordanciaatrioventricular a
esquerda, com o &trio esquerdo (AE) conectado ao ventri-
culomorfol ogi camente esquerdo, dominanteaesquerda(a
chamada atresiatricuspide cléssica) com concordancia
ventriculoarterial ou ainda, menos fregiientemente, com
discordanciaventricul oarterial. Raramente, encontramossi-
tuagdes onde o ventriculo morfologicamente direito esta co-
nectado a0 AE, com relaco ventricul oarterial predominan-
tementedotipo duplaviadesaidadoventriculodireito (VD) *.

O proposito deste trabalho foi de apresentar estarara
cardiopatiacongénita, com ampladiscussdo sobre ano-
menclaturaanatémica, salientando-seaimportanciadaana
lise segmentar seqliencial nestetipo de associacdo dedefei-
tos, paraevitar confusdo nasuainterpretacéo. Sdo rel atados
cinco casos, por nds estudados, de auséncia de conexdo
atrioventricular direitacom o ventriculo morfol ogicamente
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direito dominante situado a esquerda conectado ao AE,
sendo que quatro delesjaforam previamenterel atados?.

Relato dos casos

Todos 0s cinco paci entes apresentavam semiologia
clinicaeachadosde examescomplementaressemel hantes.
A cianose estava presente em todos. Asidades, por oca-
sido daapresentacdo, e 0 sexo estdo apresentados natabe-
la. Ao examedo precordio, apresentavam hiperfonesedo 1°
ruido cardiaco naareamitral (gpex cardiaco), maisintensa-
mentedo que naareatriclspide, com a2bul hahiperfonéti-
canaareapulmonar irradiando paraadreamitral maisdoque
paraaareatricispide. Nosdoispacientescom dextrocardia,
um emsitus solitus eooutroemambiguo (isomerismoatrial
esguerdo), aintensidade dos ruidos cardiacos eramais
acentuadanabordaesternal direitabaixa(areamitral) do
quenalinhahemiclavicular direita(areatricispide).

Os aspectos el etrocardiografico e vetocardiografico
foram semel hantes também nos cinco casos, mostrando
sobrecargado ventricul o col ocado aesgquerda, comrotacdo
anti-horériae paraaesquerdano plano horizontal daalca
vetocardiograficadadespolarizagdo ventricular (fig. 1). A
radiografiadetorax mostravaaspecto sugestivo deaortaem
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Fig. 1 - Eletrocardiograma e vetocardiograma do caso n° 4 mostrando sobrecargado
ventriculo situado aesquerda, com rotagéo anti-horéria e paraaesquerdano plano
horizontal.

Fig. 2 - Radiografiadetérax do caso n° 4 com contorno superior aesquerda sugestivo
de aortaem posi¢éo de “transposi¢ao corrigida das grandes artérias’.

posicado de “transposicdo corrigida das grandes artérias”
nostrés casoscomsitus solitus elevocardia(fig. 2). O eco-
cardiogramaem todos os pacientes e o estudo angiogréfico
em quatro deles, mostraram a auséncia de conexdo atrio-
ventricular adireita, com o ventriculo dominantemorfol ogi-
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camentedireito aesquerdaem conexao comoAE, earela
¢do ventricul oarteria do tipo duplaviade saidadeste VD
em todos os casos. Quatro pacientes foram considerados
paratratamento cirdrgico, sendoqueemum foi realizadaa
anastomose cavopulmonar total, com resultado favoravel
(jaem oito anos de evolugéo pds-operatoria). Dois deles
foram submetidos aanastomose de Blal ock-Taussig, eno
Unico aapresentar hi pertensdo pulmonar, realizou-se ban-
dagem do tronco pulmonar e atrio-septectomiacirudrgica.
Doispacientesevol uiram paradbito eosachadosnecroscd-
picosforam: caso 1 - situs solitus, com apontado coraco a
direita; conexdo venosasi stémicaepulmonar normais; au-
sénciadaconexdo atrioventricul ar adireita, com comunica-
¢do interatrial tipo fossaoval; o AE eraconectado com o
ventricul o dominante morfol ogicamentedireito, situado a
esquerda (topol ogia de mado esquerda), através de valva
atrioventricular morfol ogi camentetriclispide; aortaemer-
gindo deste ventricul o, anteriormenteaum tronco pulmo-
nar atrésico (fig. 3). Presencadeum VE rudimentar adireita,
posterior einferior, representado apenas pela suapor¢do
trabecular apical. Arco adrtico aesquerda, ecanal arterial
pérvio; caso 2 - isomerismo atrial esquerdo, com apontado
coracdo adireita; velacavasuperior aesquerdaconectada
com o étrio aesquerda, assim como asvei as supra-hepéti-
cas; o drioadireitarecebiaasveiaspulmonaresehaviaau-
séncia de conexdo atrioventricular adireita; septectomia
atrial cirdrgicaaonivel dafossaoval; valvaatrioventricular
commorfologiadetriclspide, conectadaao VD dominante
situado a esquerda (topol ogia de méo esquerda), de onde
emergiam ambososvasosarteriais. Haviauminfundibulo
muscular compl eto subpulmonar anteriormente, com aorta
posterior e aesquerda (fig. 4), e seu arco sobre o bronquio
direito. O candl arteria erapérvio, eoVE rudimentar adireita
erainferior eposterior.

Discussao

Ausénciadeconexdoatrioventricular direitacomoVD
dominantesituado aesquerda, em conexd@o comoAE, éuma
situacdo rara. Cinco casos sdo apresentados com estadis-
posicado, sendo quatro deles em situs solitus, todos com
estenose ou atresia pulmonar e um com isomerismo atrial
esguerdo e hipertensio pulmonar. Todos apresentavam
duplaviadesaidadoVD.

Umaandlise clinicaatravés dos el ementos de exame
fisico, eletro e vetocardiograma, além daradiografiadeto-
rax, noslevaram asuspeitadiagndstica. A maior intensida-
dedo 1°ruido cardiaco no dpex cardiaco (areamitral) edo 2°
ruido cardiaco naéreapulmonar esendo maisnitidanaérea
mitral do quenaéreatriclispide, associadaaosachadosra
diolbgicos, levaram ahipétese dediscordanciaatrioventri-
cular eventricul oarterial (transposi¢éo corrigidadasgran-
desartérias). O eletrocardiograma de todos os pacientes
mostrou sobrecargado ventricul o colocado aesquerda. O
vetocardiogramaevidenciou rotagcdo anti-horariadaal cade
despolarizacdo ventricular e deslocadaparaaesquerdae
paratrasno plano horizontal. Essesdados, dentro doraci-
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Fig. 3 - Camaras cardiacas da esquerda abertas (caso n° 1). Nota-se conexao entre
&trio morfol ogicamente esquerdo (AE) e o ventriculo direito (VD), deondeemergea
aorta (Ao).

ociniodediscordanciaatrioventricular eventricul oarterial,
sugeriram que acamaraventricular aesquerda eradomi-
nanteeadadireitapudesse ser hipoplésica. Emtodososca
s0s, 0 ecocardiogramabidimensional mostrou ausénciada
conexdo atrioventricular direita.

No quediz respeito anomenclatura, sedenominarmos
simplesmente de atresiamitral com inversdo ventricular,
certamente criariamosumadificul dade nainterpretacéo da
anomaliaem questdo, visto que, emtermoshemodinémicos,
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Fig. 4 - Camaras cardiacas daesquerda abertas (caso n° 2). Observa-se no septo atrial
orificio de septectomiacom bordas cruentas (setas). O ventriculo dominante € morfo-
logicamentedireito (VD) edeleemergem apulmonar (P) anteriormenteeaaorta(Ao).

trata-se de uma atresiatricuspide (ou sgja, davalvaatrio-
ventricular direita), ondefreqgiientemente €o VE o ventri-
culo dominante eaconexao ventricul oarterial dotipo con-
cordante, eo emprego dotermo atresiamitral levariaauma
confusdo em potencial. Dai anecessidade do uso simples-
mentedescritivo, isto & daanalise segmentar sequiencial 34.
Em relagco ao 2° caso, onde as conexdesvenosassistémica
e pulmonar estdo dispostas como num situs inversus, a
morfologiaatrial compativel comisomerismoatria esquerdo

Tabela I - Idade, sexo, diagnostico morfoldgico e tipo de cirurgia nos cinco pacientes estudados

Paciente 1 2

Idade 4m 3a

Sexo M F

Situs Solitus Ambiguo

Apex Dextro Dextro

Relagdo V/IA DVSVD DVSVD

Valva Pulmonar AP Sem estenose (HP)

Cirurgia BT Bandagem TP +
Blalock-Hanlon

Evolugio Obito Obito

Anétomo Sm Sm

3 4 5
7a 1la 1l4a
M M F
Solitus Solitus Solitus
(isomerismo esquerdo)
Levo Levo Levo
DVSVD DVSVD DVSVD
EPIV AP EP
Cavopulmonar BT 2x BT 2x
total 15dias - 11a 2a- 6a
Clinica Clinica Clinica

HP- hiperfluxo pulmonar; TP- tronco pulmonar; V/A- ventriculoarterial.

AP- atresia pulmonar; BT- Blalock-Taussig; DV SVD- dupla via de saida do ventriculo direito; EP- estenose pulmonar; EPIV- estenose pulmonar infundibulovalvar;
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sofoi confirmadaanecropsia. Todavia, mesmo nessecaso,
como nosdemais, amel hor descricéo €, semdividaalguma,
ausénciadaconexdo atrioventricular adireita, comodétrioa
esquerda conectado com o ventriculo morfol ogicamente
direitodominante.

Aindahaque se considerar quetermoscomo atresia
mitral etricuspide, ndo distinguem entre imperfuracéo
valvar napresencade conexdo atrioventricular biventricu-
lar eausénciade umaconexdo atrioventricular. Coragdes
com ausénciade conexao atrioventricular sdo estrutural -
mente diferentes daguel es com conexao atrioventricular
biventricular. No 1° caso, ndo haumaconexdo diretaentre
0 &trio em questdo e o ventriculo rudimentar e os septos
atrial eventricular sedesalinham. Por outro lado, quando
ha umavalvaimperfurada, temos um alinhamento dos
septosatrial eventricular, além dapresencade umacone-
xdodiretaentreo arioeo ventriculo atravésdo andl valvar
edavavaimperfurada.

Comrelacao aconexdo ventricul oarterial dotipodupla
viade saidado VD, encontradaem todos 0s nossos casos,
estd em concordancia com o encontrado freqlientemente
guando setem duplaviadeentradadeV D dominante, uma
vezqueoVErudimentar raramente suportaumvaso arte-
rial. A valvaatrioventricular esquerda, emtodos0snossos
casos, seligavaexclusivamenteao VD dominanteetinha,
portanto, morfologiadevalvatrictspide. Hoecol ® descre-
veramtréscasos semel hantes aos nossos, apenasdiferindo
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pelofato dequeavalvaatrioventricular esquerdaapresen-
tavastraddling e overriding, N80 observados em nenhum
dos nossos pacientes.

Shinebournee col ® descreveram 18 casosde conexdo
atrioventricular univentricular comV D dominante, sendo
12 com duplaviadeentrada, doiscom ausénciade conexdo
aesquerdaeem quatro haviaanatomiasemel hanteaosnos-
sos casos (ausénciade conexdo atrioventricular adireita)
exceto pelo fato de que aaortaestavaadireitaem doisca
SOS, engquanto que em NOSSos paci entes aaorta estava sem-
preaesguerda.

Nosso paciente que apresentavai somerismo atrial es-
querdo foi o Unico sem estenose pulmonar, fato este em
concordanciacom aconfiguracéo maisfreqlientemente en-
contradanoisomerismo atrial esquerdo eraro noisomeris-
moatria direito.

Quatro dosnossos pacientesforam consideradospara
tratamento cirdrgico, sendo que um deles se submeteu a
anastomose cavopulmonar. Sem ddvida, aderivacéo atrio-
pulmonar representaamel hor opgdo detratamento paraes-
ses pacientes, apesar dos inconvenientes de umacirurgia
de Fontan em coragdes com conexao atrioventricular uni-
ventricular comV D dominante’.

Finalmente, chamamosaindaaatencdo paraofatoda
semelhangamorfol gi caexistenteentreestescinco casos, 0
gue possibilita sem divida alguma a sua suspei¢éo diag-
nosticaatravés dos el ementos clinicosjacitados.
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