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RESUMO

Ciriss-Cross ¢ um tipo de cardiopatia congénita rara, com incidéncia inferior a 0,1% e caracterizada pelo cruzamento do fluxo de

entrada dos ventriculos. As associagoes com comunicagio interventricular e estenose pulmonar sao as mais comuns. O ecocardiograma

fetal com mapeamento de fluxo a cores é 0 método de escolha para o diagnostico pré-natal dessa cardiopatia.

Descritores: Cardiopatias congénitas, Ecocardiografia fetal, Diagnéstico, Criss-Cross.

SUMMARY

Criss-Cross heart is a rare disease occurring below 0.1%. It is characterized by crossing the ventricular inflow. The associations of Criss-

Cross heart with ventricular septal defect and pulmonary stenosis are the most common combinations. The fetal echocardiogram with

color Doppler remains to be precise in the prenatal diagnose.

Descriptors: Congenital heart defect; Fetal echocardiography; Diagnostic; Criss-Cross heart .

Introducao

O Criss-Cross ¢ uma anomalia congénita car-
dfaca muito rara, em que ocorre a impressao es-
pacial de cruzamento do fluxo de entrada dos ven-
triculos. Isto é decorrente da rotagao anormal dos
ventriculos, no inicio da embriogénese, levando o
ventriculo direito a localizar-se superiormente e o
ventriculo esquerdo inferiormente'. Nos coragoes
normais esse fluxo ocorre em paralelo, porque o
ventriculo morfologicamente direito localiza-se a
direita e anteriormente e o de morfologia esquer-
da, posteriormente e a esquerda. O objetivo deste
caso é mostrar a utilidade do ecocardigrama fetal,
como método diagndstico pré-natal de cardiopa-
tias congénitas complexas como o Criss-Cross,
possibilitando um planejamento pés-natal mais
adequado.

Instituigao:
Departamento de Cardiologia Pedidtrica do Hospital Geral de
Bonsucesso - Rio de Janeiro - RJ

Relato de caso

Gestante de 34 semanas referida para investi-
gacio ecocardiogrifica fetal, em decorréncia de
hidropisia e suspeita de cardiopatia evidenciada
em exame de ultra-som gestacional. O exame eco-
cardiografico fetal evidenciou feto hidrépico, em
principio sem relagdo com a cardiopatia, apresen-
tando derrame pericdrdico pequeno e pleural mo-
derado.

O escore cardiovascular foi estimado em sete
(-1 pelas efusées pleural e pericdrdica, -1 pelo
refluxo trictspide e -1 por alteragao no Doppler
umbilical). No exame demonstrado na (Figural),
nao foi possivel a visualizagao simultdnea das duas
valvas atrioventriculares no corte transversal, posi-
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¢ao de quatro cAmaras. Além do refluxo trictspide
holossitélico moderado (Figura 2), ao tentar deter-
minar a visualizagio da valva mitral, a imagem da
valva tricispide demonstrava falsa atresia e vice-
versa. O emprego do color Doppler permitiu con-
firmar que o fluxo do dtrio direito direcionava-se
ao ventriculo localizado superiormente, morfolo-
gicamente tipo direito; e o fluxo do 4trio esquerdo,
a um ventriculo localizado inferiormente e com
morfologia de ventriculo esquerdo. Com a rotagao
do transdutor foi possivel confirmar essa impres-
sao de cruzamento dos fluxos de via de entrada dos
ventriculos. Nesse caso, o Criss-Cross associava-se
a uma comunica¢io interventricular de via de en-
trada grande, com dupla via de saida do ventriculo
direito e estenose pulmonar.

A gestacio foi interrompida antes do termo
por indicagdo obstétrica por sofrimento fetal. A
crianca nasceu de parto cesareano, apresentando
35 semanas, Apgar 5/7 e hidrépico. Evoluiu com
cianose progressiva e desconforto respiratério,
necessitando de ventilagio mecinica e cuidados
de terapia intensiva neonatal. Realizado ecocar-
diograma transtordcico (Figura 3), confirmou o
diagnostico pré-natal e mostrou que o ventriculo
direito e a valva trictispide nao eram hipopldsicos,
mas que a estenose pulmonar era muito signifi-
cativa. Como o fluxo anterégrado pulmonar nao
se mostrava adequado, foi iniciada prostaglandina
El para manter o canal arterial permedvel, até a
realizagao de anastomose sistémico pulmonar pa-
liativa.

Evoluiu com quadro de sepse e ébito antes da
possibilidade do tratamento cirtrgico da cardiopa-
tia. As sorologias para parvovirus, citomegalovirus
e herpes foram negativas.

Discussao

O presente caso documenta o diagnéstico reali-
zado com o emprego do ecocardiograma fetal com
mapeamento de fluxo a cores, da presenca de criss-
cross heart em feto hidrépico, associado 2 comuni-
cagdo interventricular grande, estenose pulmonar
critica e dupla via de saida do ventriculo localizado
a direita. No exame demonstrado na (Figura 1),
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o diagnéstico pré-natal foi possivel pela nao visu-
alizagao simultinea das valvas tricispide e mitral
na posi¢ao quatro cimaras. Apos o nascimento, a
apresentacao clinica foi de cianose e sopro necessi-
tando do uso de prostaglandina E1 para manter o
canal arterial permedvel, com a posterior indicagao
cirtrgica pelo hipofluxo pulmonar.

O Criss-Cross heart é cardiopatia congénita ex-
tremamente rara, ocorrendo em frequéncia nio
superior a oito para cada um milhao de nascidos
vivos, mas a sua ocorréncia com dupla via de saida
do ventriculo direito é ainda mais rara. O Criss-
Cross heart foi descrito pela primeira vez, em 1961,
por Lev e Rowlatt’, mas o termo foi introduzido
somente em 1974 por Anderson et al em 1974°.

A etiologia dessa anomalia nao estd esclarecida,
mas parece ocorrer pela rotagao dos ventriculos em
seu eixo longitudinal (sentido anti-hordrio com o
coragio visto de cima), sem que ocorra a rotagio
concomitante dos dtrios nem das valvas atrioven-
triculares. Esse movimento produz uma alteragio
das vias de entrada dos ventriculos, determinando
que o ventriculo direito posicione-se em plano su-
perior e o esquerdo em plano inferior®.

Embora o grau de rotagao e a magnitude do
angulo do fluxo de entrada estejam relacionados
ao tamanho da valva tricispide e do ventriculo di-
reito, nao estd claro que a hipoplasia seja primdria
ou secunddria. A hipoplasia da valva tricispide do
ventriculo direito e a estenose pulmonar sao carac-
teristicas comuns nessa cardiopatia’. Geralmente,
também, associa-se a outras anomalias, como a co-
municacio interventricular de via de entrada e al-
teragdes da conexao ventriculoarterial. A conexao
do tipo discordante é mais frequente, sendo rara a
dupla via de saida do ventriculo direito™®.

Consequentemente, a apresentacao clinica mais
tipica ocorre no periodo neonatal com cianose e
sopro sistélico. Os sintomas de insuficiéncia cardi-
aca, nessa faixa etdria, sio menos frequentes e ocor-
rem na presenca de comunicagio interventricular
e concordancia ventriculo-arterial. Na auséncia de
outra anomalia associada e com septo interventri-
cular integro podem nio ocorrer sintomas, por tra-
tar-se mais de anomalia espacial do que funcional’.
O diagnéstico diferencial, nesse caso, faz-se com
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straddling das valvas atrioventricula-
res, anomalia do tipo Ebstein da val-
va trictspide, dupla via de entrada e
“ventriculos supero - inferior”. Embo-
ra no Criss-Cross heart os ventriculos
estejam dispostos em arranjo siipero-
inferior, define-se como “wventriculos
superior-inferior” coragdes onde ocor-
reu uma inclinagao do 4pice cardiaco
no plano frontal, resultando no mau
posicionamento dos ventriculos, as-
sociado a um septo interventricular
horizontalizado®. O manuseio cirdr-
gico estard na dependéncia do fluxo
pulmonar e da hipoplasia cavitdria.
Nesse paciente, como o hipoflu-
xo pulmonar era importante, a in-
tervengio cirdrgica precoce (anasto-
mose sistémico-pulmonar) e o uso
de prostaglandina estavam indicados
(fluxo pulmonar canal dependente).
A corregao posterior biventricular
seria possivel, pois nio havia hipo-
plasia do VD. A evolugio para 4bito
em consequéncia de infec¢io perina-
tal ndo permitiu a intervengio. Res-
salta-se que, apesar da raridade e da
dificuldade do diagnéstico, o conhe-
cimento dessa cardiopatia ¢ de suma
importincia para o entendimento de
nocoes de concordancia, de situs e de
alinhamento das estruturas cardia-

cas9’1°.

Conclusao

O Ciriss-Cross ¢ cardiopatia con-
génita muito rara e complexa, mas o
seu conhecimento e entendimento
sao importantes para o entendimento
de conceitos fundamentais relaciona-
dos a concordincia, ao situs e alinha-
mento cardfacos.

Ambos sio importantes para a
compreensio dos defeitos cardiacos
congénitos. A ultrassonografia gesta-
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Figura 1 : Ecocardiograma fetal (34 semanas), posi¢io de 4 cAmaras com valva
tricispide falsamente atrésica e mitral normal

L s F o R SO Y .
Figura 2 : Ecocardiograma fetal mostrando insuficiéncia tricispide importante,
holossistdlica e velocidade de pico maior que 2m/seg.

Figura 3 : Ecocardiograma trantordcico pedidtrico, corte subcostal, demonstrando
comunicagio internemtricular grande, ventriculo direito superior e valva mitral
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cional ¢ de grande importincia para a triagem dos
defeitos cardiacos congénitos, indicando a realiza-
¢ao do ecocardiograma fetal. Este exame possibilita
o diagndstico pré-natal e a identificagao das lesoes
associadas, permitindo um melhor planejamento
a0 nascimento para posterior abordagem, minimi-
zando a morbi-mortalidade!'. Infelizmente, neste
caso, o diagnéstico fetal foi tardio e existiam ou-
tros fatores que colaboraram para o pior prognds-
tico como a hidropisia fetal e infecgao.
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