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Dupla Via de Saida de Ventriculo Direito com Comunicacao
Interventricular nao Relacionada e Estenose Pulmonar, em Evolucao

Natural, em Mulher com 36 Anos

Double Outlet Right Ventricle with Unrelated Ventricular Septal Defect and Pulmonary Stenosis, in Natural

Evolution, in a 36-Year-Old Woman
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Introducao

O defeito congénito caracterizado por saida de ambas
grandes artérias do ventriculo direito (VD), de forma completa
ou mesmo em cavalgamento superior a 50% de uma das artérias
sobre o septo interventricular, apresenta relagdes variaveis
dessas artérias com a comunicacao interventricular (CIV), assim
COMO associagao com outras varidveis anatomo-funcionais.’

No defeito mais comum associado, a CIV isolada, em
posigao subadrtica ou na nao relacionada as grandes artérias,
o quadro funcional se expressa com predominio da sobrecarga
de volume do coragdo como um todo, incrementada pela
sobrecarga de pressao, causando insuficiéncia cardiaca precoce.

Em defeitos associados como coartagao da aorta, estenose
mitral e ainda quando a CIV se mostra restritiva, ha acentuagao
do quadro congestivo pulmonar. Associagdo com defeito do
septo atrioventricular, anomalias de posigao cardiaca e de
isomerismos atriais, também reforgam este quadro.

Na associacao da CIV com estenose pulmonar infundibulo-
valvar, surge outro tipo de complicagdo da dindmica
cardiovascular, responsavel pelo aparecimento de quadros
variados de hipéxia. A cianose é progressivamente mais
intensa na dependéncia da acentuacao da estenose pulmonar,
quadro similar aquele apresentado na tetralogia de Fallot.
O mesmo ocorre em pacientes submetidos a bandagem
pulmonar prévia.

Na CIV subpulmonar (tipo Taussig-Bing), decorrente do
resultante hiperfluxo pulmonar com sobrecarga de volume das
cavidades esquerdas, expressa-se daf quadro de insuficiéncia
cardfaca congestiva com pletora venocapilar pulmonar. A
hipoxemia em geral é discreta nessa condicao, e se acentua
quando a comunicacdo interatrial se mostra restritiva. A
hipéxia se mostra mais intensa em associagdo com estenose
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pulmonar. A exteriorizagao clinica precoce nos primeiros dias
de vida € similar a encontrada na transposigao das grandes
artérias com CIV.

Em linhas gerais, variagdes clinicas dependem da
intensidade dos defeitos obstrutivos, do tamanho das
comunicagdes intercavitdrias e de defeitos associados, que no
conjunto incrementam a dinamica cardiovascular.

Por vezes, na associagao de estenose pulmonar e ClV,
pode haver balanceamento dos fluxos, sistémico e pulmonar,
de tal modo que o paciente evolui até a idade adulta sem
manifestagoes, mas com possiveis futuras complicagbes, dada
a sobrecarga de pressao imposta ao VD.

Nesse diapasao, se torna discutivel a conduta expectante
clinica que se adota em pacientes que estejam evoluindo
favoravelmente em idades mais precoces, quando criangas
ou jovens.

Esta seria a razao principal da discussao e apresentagao
do caso a seguir.

Descricao do Caso

Dados clinicos: Paciente com 36 anos de idade evolui
com palpitagdes ha 8 anos por extrassistoles ventriculares
e supraventriculares, mesmo com o uso de propafenona.
Refere boa tolerancia a esforgos fisicos usuais e usa
levotiroxina por hipotireoidismo. Endocardite infecciosa foi
tratada com 17 anos de idade. A familia rejeitou a ideia de
intervengao cirlrgica na primeira década da vida, em vista
de que nesta época a paciente se encontrava em bom estado
geral e sem sintomas.

Exame fisico: bom estado geral, eupneica, aciandtica,
pulsos normais nos 4 membros. Peso: 55 Kg, Alt.: 165 cm,
PAMSD: 100x65 mmHg, FC: 79 bpm, Sat.O,= 96%.

Precérdio: ictus cordis nao palpado, sem impulsdes
sistélicas na borda external esquerda. Bulhas cardiacas
hiperfonéticas, sopro sistélico moderado em borda external
esquerda alta, sem frémito, 3/6+. Figado nao palpado e
pulmdes limpos.

Exames Complementares

Eletrocardiograma: Ritmo sinusal, com morfologia “rs”
em V1 estando a onda “r” espessada e entalhada (AQRS=
+609). Havia sobrecarga ventricular direita tipo diast6lica com
onda T negativa em V1, e presenca de potenciais esquerdos
com complexo qRs em V6, sendo altas as ondas R de V4 a
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V6. Nao havia alteragoes da repolarizagao ventricular (AT=
+609), onda P normal (AP= +509) (Figura 1).

Radiografia de térax: Aumento discreto a moderado
da drea cardiaca a custa do arco ventricular esquerdo,
longo e arredondado (ICT=0,57). Trama vascular pulmonar
aumentada estando mais saliente no hilo a direita, com arco
médio abaulado. Arco aértico normal (Figura 1).

Ecocardiograma: Conexao atrioventricular concordante
e dupla via de saida de VD com aorta anterior e a direita.
A veia cava inferior era dilatada com 21 mm, com contraste
espontaneo. A CIV de via de entrada com extensao para a via
de saida era ampla e ndo relacionada, media 26 mm, com
fluxo bidirecional, preferente da esquerda a direita e sem
restrigao, e sem gradiente de pressao interventricular. Os atrios
eram aumentados, especialmente a esquerda (AE=51 mm).
VD hipertréfico e dilatado com funcao sistdlica preservada.
Na via de saida havia estenose infundibular e também a nivel
da valva pulmonar, com gradiente sistélico de 85 mmHg.
O ventriculo esquerdo (VE) era hipertréfico e dilatado (67
mm) com funcdo normal. A aorta tinha 35 mm e as artérias
pulmonares confluentes, a direita com 28 mm e a esquerda
com 24 mm. A valva tricispide tinha 30 mm e a valva mitral
25 mm (Figura 2).

Angiotomografia: O diagnéstico foi confirmado com
medidas semelhantes as do ecocardiograma, estando
aumentados o trio esquerdo e as duas cavidades ventriculares.
A fungado biventricular era normal. A artéria pulmonar era
posterior a esquerda e a aorta a direita e anterior (Figura 2).

Holter: Extrassistoles ventriculares (3% do total de
batimentos), sem taquicardias supraventriculares ou
ventriculares. A frequéncia cardiaca variou de 51 a 116 bpm,
com média de 76 bpm.

Ergoespirometria: Consumo maximo de oxigénio ajustado
para o peso corporal de 22,3 ml/kg/min. A pressao arterial
em repouso era de 100x60 mmHg com 75 bpm e no esforgo
méximo de 130x60 mmHg, com 155 bpm.

Diagnéstico clinico: Dupla via de saida de VD com a aorta
anterior e a direita, com grande comunicagao interventricular
de via de entrada, nao relacionada, e estenose pulmonar
infundibulo-valvar, em evolucdo natural na idade adulta.

Caracteristicas Clinicas

A) Raciocinio Clinico: Havia elementos clinicos de
orientagao diagnéstica da cardiopatia congénita, com
malposicao arterial pela hiperfonese de bulhas cardiacas e
da estenose pulmonar em presenga de sopro sistdlico de
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Figura 1 - Radiografia de térax mostra o aumento discreto a moderado da drea cardiaca a custa do arco ventricular esquerdo alongado e arredondado
(ICT=0,57). Trama vascular pulmonar aumentada estando bem saliente no hilo a direita com arco médio abaulado. Eletrocardiograma salienta a sobrecarga

diastélica de ambos os ventriculos.
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Figura 2 - Ecocardiograma mostra em corte de 4 cdmaras a grande comunicagdo interventricular (seta) de via de entrada e em corte subcostal os dois
grandes vasos emergindo do ventriculo direito estando a aorta a direita da pulmonar. A obstrugdo pulmonar se inicia na regido infundibular. A tomografia
cardiaca salienta as cavidades ventriculares e as artérias pulmonares dilatadas além da comunicagdo interventricular (seta). AD: atrio direito; AE: atrio
esquerdo; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo; Ao: aorta; TP: tronco pulmonar; AP’s: artérias pulmonares.

ejecdo na drea pulmonar, com irradiagdo a borda external
esquerda. A sobrecarga diastélica de VD no eletrocardiograma
com potenciais nitidos de VE expressam a presenga de dois
ventriculos bem formados e daf se invoca presenga de CIV
associada. O defeito obstrutivo pulmonar contrabalanga
o da CIV, de tal maneira que a paciente permaneceu sem
cianose, com fluxo preferencial da esquerda para a direita
e sem sintomas. O diagndstico clinico elaborado foi bem
estabelecido pela ecocardiografia e tomografia.

B) Diagnéstico diferencial: Este quadro geral pode ser
encontrado em outros defeitos que se assemelham nesta
dinamica de comunicacao intercavitaria e estenose pulmonar,
como na transposigao das grandes artérias e na dupla via de
entrada de VE ou VD, nas atresias das valvas atrioventriculares
e na transposigdo corrigida das grandes artérias. Outros
elementos dos exames complementares usuais os diferenciam.

Conduta: Em face do balanceamento dos fluxos pulmonar
e sistémico ao longo do tempo, com auséncia de sinais de
hipoxemia e/ou de insuficiéncia cardiaca e na presenca de boa
tolerancia fisica, foi considerada a continuidade da conduta
expectante clinica.

Discussao

A evolugao natural desta paciente até a idade adulta nos
salienta elementos desfavordveis, embora tenha se mostrado
em boas condigdes clinicas e hemodindmicas. Sao eles os

caracteres adquiridos que interferem na evolugao a maior
prazo de tempo adiante. Correspondem ao aumento das
cavidades cardiacas, por hiperfluxo pulmonar em periodo
anterior de tempo, e pela progressao da estenose pulmonar,
com hipertrofia e dilatagao cardiacas. Apesar da manutengao
da boa funcdo ventricular, a paciente estd sujeita ao
aparecimento de outros fatores adversos como acentuagao
das arritmias, insuficiéncia cardiaca diastélica, surgimento de
hipoxemia progressiva, de endocardite infecciosa, causas do
provavel descontrole clinico evolutivo.’

Por outro lado, pouco se pode oferecer neste momento, do
ponto de vista cirdrgico, pois a técnica presumivel como mais
adequada seria a funcional de Fontan, contraindicada pela
auséncia atual de hipéxia. A técnica corretiva seria muito dificil
pela presenga de CIV nao relacionada e com aorta anterior.?
Pergunta-se dai, em casos semelhantes na idade infantil, se
ndo seria mais conveniente a tentativa da correcao, naquela
faixa etdria, mesmo com risco cirtrgico também consideravel.

Na recordagao das técnicas cirtrgicas, na CIV subadrtica se
realiza a tunelizagao com pericérdio bovino, dacron ou goretex
do fluxo sanguineo do VE para a aorta. Este defeito pode
ser ampliado quando restritivo ao fluxo, na face anterior do
mesmo, evitando-se assim o feixe de conducao infero-dorsal.
Em presenca de estenose pulmonar, é similar a correcao
aquela efetuada na tetralogia de Fallot com ressecgao do
musculo infundibular, por via atrial ou por ventriculotomia
direita, ademais da valvotomia pulmonar com ampliagao
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do anel pulmonar e posterior colocagdo da monocispide.
Enxerto valvulado entre o VD e o tronco pulmonar pode ser
necessario, quando este se situa posteriormente ou quando
a artéria corondria se posiciona na via de saida ventricular,
proxima ao anel pulmonar. Na impossibilidade de corregao,
quando o VD se mostra hipoplasico, orienta a operagao
cavopulmonar total como descrita no ventriculo Gnico
funcional ou anatémico. Por sua vez, na CIV subpulmonar, o
VE é direcionado ao tronco pulmonar. Dessa maneira, a troca
arterial e das artérias corondrias seguem as mesmas taticas
preconizadas segundo a corregao de Jatene.

A evolugao pés-operatéria geralmente obedece a técnica
preferida e necessaria conforme o tipo anatémico. Problemas
mais intensos sao verificados no manejo pds-operatério
quando se realiza a colocagdo de tubos de conexao entre
0 VD e o tronco pulmonar, em vista de obstrugao e/ou de
insuficiéncia valvar na evolucao.

Arritmias podem complicar a evolugdao quando em
associacoes com isomerismos atriais, disfuncao ventricular e
em defeitos residuais pds-operatdrios.

No motivo desta apresentacdo clinica, pela associagao
especifica da estenose pulmonar e CIV ndo relacionada, o
quadro funcional se torna dependente mais da repercussao
da lesdao obstrutiva. A estenose pulmonar pode diminuir a
repercussao da CIV e haver um contrabalanceamento tal
que os fluxos pulmonar e sistémico se equivalem. Por isso,
a paciente pode permanecer sem sobrecargas de volume e
sem sintomas e evoluir adequadamente até a idade adulta,
sem manifestacao. No entanto, a sobrecarga sistdlica do VD
pela estenose pulmonar e a discreta repercussao de volume
do VE podem, a maior prazo, ocasionar problemas evolutivos
como insuficiéncia cardfaca, arritmias, que obscurecem os
resultados, e colocam a vida em risco."

Em presenca de CIV nao relacionada como no caso em
exposicao, a técnica idealizada por Barbero-Marcial® direciona
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