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RESUMO

Criss-cross heart é uma rara e complexa anomalia congénita que se caracteriza pela rotacdo da conexéo atrioventricular e
entrecruzamento dos fluxos de entrada dos ventriculos. E resultado de uma anomalia de rotacdo embrionéria da massa
ventricular no seu eixo longo de forma hordria ou anti-hordria, sem movimentacdo concomitante dos &trios. O quadro
clinico depende das malformagées associadas, dimensdes da comunicacao interventricular, presenca ou nao de estenose
pulmonar, straddling da valva mitral e dimensées das cavidades ventriculares. A presente revisao abordara os critérios
ecocardiogréficos de criss-cross heart, definindo as questdes técnicas do exame, além de relatar um caso de criss-cross
com transposicao corrigida das grandes artérias.

Descritores: Cardiopatias Congénitas, Criss-Cross Heart, Transposi¢do dos Grandes Vasos/cirurgia, Ecocardiografia
SUMMARY

Criss-cross heart is a rare and complex congenital cardiac anomaly characterized by the crossing of the ventricles’inflow,
caused by rotation of the atrioventricular connection. It is due to an apparent embrionary twisting of the heart about
its long axis, clockwise or counter clockwise, without any rotation of the atria. Clinical findings depend on the other
associated cardiac anomalies, ventricular septal deffect size, presence of pulmonary stenosis, mitral valve straddling and
ventricular dimensions. The authors will show echocardiographic findings of criss-cross heart with its technical aspects
and report a case of corrected transposition with criss-cross heart.

Descriptors: Heart Defects, Congenital; Criss-Cross Heart; Transposition of Great Vessels/surgery; Echocardiography

heart foi introduzido por Anderson et al? e Yang?, em

Introdugéo 1974 e descreve uma rara e complexa anomalia congé-
nita, a qual se caracteriza pela rotacdo da conexdo atrio-

Criss-cross heart foi descrito pela primeira vez, em ventricular e entrecruzamento dos fluxos de entrada
1961, por Lev e Rowlatt'. Entretanto o termo criss-cross dos ventriculos. E resultado de uma anomalia de rotacao
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embriondria da massa ventricular, no seu eixo longo, de
forma horaria ou anti-horaria, sem movimentacdo con-
comitante dos atrios. Dessa forma, os ventriculos alte-
ram a sua relacao espacial e posicionam-se, contralate-
ralmente aos atrios aos quais se conectam>*’ (Figura 1).

Esse é um defeito, especialmente, importante por-

Figura 1: Esquema da visdo externa do coragéo pelo lado direito em Criss-Cross,
com dupla via de saida do ventriculo direito (VD). O VD esté localizado anterossu-
perior e a esquerda do ventriculo esquerdo (VE). B: Conexdo do atrio direito (AD)
com o VD pela valva tricuspide. C: Conexao do atrio esquerdo (AE) com o VE.Em D
esta representada a via de entrada do VD, cruzando anteriormente a via de entrada

do VE. Ao= aorta; AP= artéria pulmonar

que ilustra um conceito chave essencial para entender
os defeitos cardiacos congénitos: a deferenca entre situs
concordante e alinhamento concordante. Ambos os con-
ceitos sao primordiais para a compreensdo dos defeitos
cardiacos®®.

As conexdes atrioventriculares (AV) do coragao nor-

Cacd 2011

mal sdo, aproximadamente paralelas e as ventriculo-
arteriais (VA) sao cruzadas, pois a aorta posiciona-se
em situagdo posterior e a direita da artéria pulmonar.
A relagdo especial entre os ventriculos é relativamente
complexa.A relacdo ventricular normal é quase sempre
acompanhada de concordancia AV. De igual modo, a
inversao ventricular é quase sempre
associada a discordancia AV8.

Os ventriculos superoinferiores
nao sdo sinbnomos de criss-cross he-
art, embora esses, frequentemente
estejam associados. Conceitualmen-
te, ventriculos superoinferiores sdo
simplesmente disposicées ventri-
culares em que a massa ventricular
inclina-se para a direita ou para a es-
querda, determinando horizontaliza-
¢do do septo interventricular e, con-
sequentemente, o posicionamento
de um ventriculo sobre o outro®*®.

A incidéncia é de aproximada-
mente 8 por 1.000.000 de pessoas, e
menos de 0,1% das cardiopatias con-
génitas*'0,

Relato do caso

Apresentamos o caso de um ho-
mem de 25 anos, com cirurgia car-
dia-ca prévia aos 7 anos de idade
para correcao de uma suposta te-
tralogia de Fallot, diagnosticada ao
cateterismo cardiaco. Segundo rela-
to dos familiares, a cirurgia foi muito
complexa e o cirurgidao comentou
ter encontrado uma situacao muito
mais dificil do que imaginava en-
contrar.

O paciente foi encaminhado ao
Nnosso servi¢o, recentemente, para
realizar um ecocardiograma tran-
sesofagico como parte de avaliacao cardioldgica para
realizacdo de exercicios fisicos. O exame revelou situs
solitus, discordancias atrioventricular e ventriculoarte-
rial, ventriculo morfologicamente direito (sistémico),
com dilatacdo importante e hipertrofia discreta apre-
sentando desempenho sistélico conservado, apesar do
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movimento atipico do septo interventricular. A relagdo
espacial entre os ventriculos apresentava-se cruzada

(criss-cross) (Figuras 2 a 4).
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Figura 2: Nesse corte observa-se o atrio esquerdo (AE) conec-
tado ao ventriculo direito (VD), no qual é possivel ver a nitida
implantacao mais apical da valva tricuspide. O atrio direito (AD)
esta conectado ao ventriculo esquerdo (VE), mais posterior (si-
tuacao semelhante ao desenho da Figura 5D). Nao é possivel ver
os ventriculos, simultaneamente, pelo fato de as vias de entrada
estarem entrecruzadas
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Figura 3: Nesta imagem observamos as conexdes ventriculo
arteriais discordantes. AD= étrio direito; AE= atrio esquerdo; Ao=
aorta; AP= artéria pulmonar; VD= ventriculo direito e VE= ventri-
culo esquerdo

As grandes artérias estavam transpostas com a aor-
ta discretamente anterior e a direita da artéria pulmo-
nar (na transposicao anatomicamente corrigida das
grandes artérias, a aorta fica, normalmente, anterior e
a esquerda) . As valvas adrtica, mitral e tricispide sem
alteracdées anatOmicas apresentavam incompeténcia
leve. A valva pulmonar estava espessada, com reducdo
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Figura 4: Observa-se que o ventriculo direito estd em situa-
¢ao mais anterior (é possivel ver apenas uma pequena por¢ao
do ventriculo esquerdo, mais posterior, conectando-se a artéria
pulmonar). AD= atrio direito; AE= atrio esquerdo; AP= artéria pul-
monar; VD= ventriculo direito e VE= ventriculo esquerdo

de sua abertura e incompeténcia moderada.O gradien-
te sistélico maximo entre o ventriculo posicionado a di-
reita, morfologicamente esquerdo, e a artéria pulmonar
foi estimado em 43mmHg. Observou-se a presenca de
retalho cirdrgico ocluindo defeito septal interventri-
cular, sem fluxo transeptal residual. O septo interatrial
estava integro. Além disso, observou-se discreta ectasia
do segmento proximal da aorta. As demais por¢des da
aorta toracica nao apresentavam anormalidades ana-
tOmicas e o tronco pulmonar mostrava dilatacdo pds-
estendtica leve.

Discussao

Nos coragcbes com criss-cross, o septo interventri-
cular apresenta posicionamento anémalo, e os ven-
triculos perdem parcial ou totalmente sua posicao
espacial e, habitualmente, apresentam-se em orien-
tacdo superoinferior. Conexdao AV tipo criss-cross
ocorre mais frequentemente em coragbes com cone-
xao AV biventricular, podendo ser concordantes ou
discordantes®.

A avaliacdo ecocardiogréfica deve ser realizada se-
guindo a analise sequencial segmentar utilizada para
descrever cardiopatias congénitas.

A conexdo AV, normalmente, deve ser definida pela
morfologia dos ventriculos, identificando-se as trabe-
culacoes, a banda moderadora e as caracteristicas do
aparelho subvalvar, uma vez que o nivel de implanta-
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¢do das valvas atrioventriculares
fica dificil de definir nessa con-
dicao®. No nosso caso, especifi-
camente, foi possivel observar a
implantacdo mais apical da valva
tricispide, o que ajudou a identi-
ficar a camara ventricular morfo-
logicamente direita. Além disso,
o diagnéstico de conexao AV dis-
cordante foi facilitado pela pre-
senca de caracteristico apéndice
atrial esquerdo, na camara que
estava conectada ao ventriculo,
morfologicamente direito e da
prévia definicdo do situs (solitus)
ao corte subcostal (Figura 2).

Em seguida, deve-se definir a
posicao espacial dos ventriculos,
seu tamanho relativamente ao
das valvas atrioventriculares, e a
posicao do septo interventricular,
e devido a malposicdo ventricular,
as relagcbes atrioventriculares sao
entrecruzadas em planos supe-
rior e inferior. Se a conexao atrio-
ventricular é concordante, o atrio
direito (AD) conecta-se ao ven-
triculo direito morfologicamente
direito, ainda em posicdo anterior,
porém, a esquerda, enquanto que
o atrio esquerdo (AE) conecta-se
ao ventriculo morfologicamente
esquerdo em posicao posterior,
porém a direita (Figuras 5 A e 5B).

No caso apresentado, com a
conexao atrioventricular discor-
dante, o AD (a direita) conecta-
va-se ao ventriculo morfologica-
mente esquerdo, mais posterior e ligeiramente mais a
esquerda, enquanto o AE (a esquerda) conectava-se ao
ventriculo morfologicamente direito mais anterior e a
direita (Figuras 5 C e 5D).

A utilizacdo de nossas maos pode ajudar a com-
preender a topologia ventricular. Com a palma da méo
direita ou esquerda sobre o septo interventricular, o
polegar deve estar orientado para a jungdo AV, o pu-
nho para o segmento muscular trabecular do septo
interventricular e os demais dedos para a via de saida.

Criss-Cross Heart

Cacd 2011

Discordancia AV

Figura 5: Representacio diagramatica das camaras cardiacas, demonstrando o mecanis-
mo etioldgico que causa o entrecruzamento das vias de entrada. Em A: conexao atrioventri-
cular (AV) concordante. Neste caso a tor¢do é anti-hordria.Em B:a conexdo AV é concordante,
mas com relacao espacial discordante, ou seja, o atrio direito (AD), situado a direita, conecta-
se com o ventriculo direito (VD) situado a esquerda, enquanto que o atrio esquerdo (AE), si-
tuado a direita, conecta-se com o ventriculo esquerdo (VE) situado a direita.Em C:a conexao
AV é discordante e a torcdo ocorre no sentido horario.Em D:a conexao AV é discordante com
relacdo espacial concordante, ou seja, 0 AD situado a direita conecta-se com VE a esquerda e
AE a esquerda conecta-se com VD a direita

Quando a mao direita amolda-se ao ventriculo direito,
a topologia ventricular serd do tipo mao direita (Figu-
ra 6A), o que quase sempre indica que os ventriculos
estdo normalmente relacionados. O AD conecta-se ao
ventriculo morfologicamente direito, o qual se posicio-
na a direita do ventriculo morfologicamente esquer-
do. Quando, entretanto, o AD conecta-se ao ventriculo
morfologicamente esquerdo, este, evidentemente, po-
sicionar-se-a a direita do ventriculo morfologicamente
direito. Nestas circunstancias, é a mao esquerda que vai
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identificar a posicao do ventriculo morfologicamente
direito (Figura 6B).

Concordancia AV
Caca 2011

Figura 6: Esquema da topologia ventricular. Em A, em situs solitus e concordancia atrioventricular e
ventriculoarterial,a mdo que se amolda ao ventriculo direito (VD), quando colocamos nosso polegar na
via de entrada, o punho na regido trabecular e os outros dedos na via de saida, é a mao direita e, nesses
casos, dizemos que o VD é de topologia de mao direita.Em B,quando hd inversao ventricular,a mao que
se amolda no VD é a esquerda (topologia de mdo esquerda). AD= atrio direito; Ao= aorta; AP= artéria

pulmonar e VE= ventriculo esquerdo

Portanto, no situs solitus e conexao AV concordante,
a topologia ventricular é do tipo mdo direita, enquanto
que no situs solitus com discordancia AV, ela é do tipo
mao esquerda®'2,

As caracteristicas das vias de saida e a orientacao dos
grandes vasos, bem como a lateralidade do arco adrtico
devem ser, entédo, definidas.E frequente a associacdo com
dupla via de saida do ventriculo direito e com conexdo
ventriculo arterial discordante (nosso caso). Neste caso,
a valva adrtica é usualmente encontrada anteriormente
e a esquerda do tronco pulmonar. Nem a anatomia in-
fundibular,nem as relacbes arteriais, todavia, sdo sempre
assim. Anormalidades nas rela¢des espaciais entre as ar-
térias, por exemplo, sdo frequentes na variante criss-cross
(como observado no nosso caso, no qual a aorta encon-
trava-se anterior e a direita da artéria pulmonar)™.

Além disso, deve-se observar a presenca de lesdes as-
sociadas, como comunicacao interventricular de via de
entrada, presente na maior parte dos casos, devendo-se
excluir a presenca de straddling e overriding das valvas
atrioventriculares, bem como estenose das mesmas.
Nosso paciente havia sido submetido ao fechamento ci-
rdrgico de comunicacdo interventricular de via de saida
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e estenose pulmonar, situacdo também presente na te-
tralogia de Fallot e, talvez, por esse motivo, o cateterismo
tenha feito esse diagnésti-
co, hao identificando a in-
versao ventricular. Por fim,
define-se a conexao veno-
sa pulmonar e sistémica,
sendo frequente a associa-
¢do com veia cava superior
esquerda persistente.

O diagnéstico ecocar-
diografico acurado dessa
cardiopatia requer esca-
neamento em diferentes
planos e com cortes modi-
ficados, com rotacao e an-
gulacdo do transdutor, na
tentativa de demonstrar o

VE

entrecruzamento das vias
de entrada, que usualmen-
te ndo podem ser vistas no
mesmo plano ecocardio-
grafico®®,

Nao é possivel obter
uma visao das quatro ca-
maras nos cortes apical ou subcostal, pois ndo se encon-
tra um plano mostrando as quatro camaras e ambas as
valvas atrioventriculares simultaneamente. A incapaci-
dade de demonstrar o paralelismo das vias de entrada é
a caracteristica ecocardiografica mais importante para o
diagnodstico dos coragdes com criss-cross*'14,

Ao mapeamento de fluxo em cores, demonstra-se o
fluxo das juncbes atrioventriculares em situacdo cruza-
da, sem haver mistura sanguinea em nivel valvar, e rea-
lizando o diagnéstico diferencial com conexdo atrioven-
tricular ausente ou dupla via de entrada ventricular.

O quadro clinico depende das malformacgodes asso-
ciadas, dimensdes da comunicacao interventricular, pre-
senca ou ndo de estenose pulmonar, straddling da valva
mitral e dimensdes das cavidades ventriculares. Nosso
paciente encontra-se, atualmente, em 6timo estado ge-
ral e fazendo atividade fisica regular.
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