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Caso Clinico

Atresia Tricuspide y Doble Via de Salida del Ventriculo lIzquierdo: Una

Rara Asociacion en Vida Adulta
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Introduccion

La atresia tricispide es la tercera forma mas comin de
cardiopatia congénita cianética, con prevalencia en torno
de 10 casos por 1.000 nascidos vivos', siendo definida por
la ausencia de conexién directa entre el atrio derecho vy el
ventriculo derecho.? La doble via de salida del ventriculo
izquierdo (DVSVI) es una anomalia muy rara, ocurriendo en
aproximadamente 0,003 a 0,09 por 1.000 nascidos vivos. En
esa malformacién, la aorta y la arteria pulmonar salen total
o predominantemente del ventriculo izquierdo morfolégico.

Esas anomalias ocurriendo de forma aislada dificilmente
llegan a la edad adulta sin alguna intervencién quirtrgica. La
coexistencia de las dos enfermedades, en evolucién natural
en la vida adulta, constituye un evento extremamente raro.

Relato del Caso

Se trata de una paciente del sexo femenino, 25 afos,
procedente de la zona rural del Sertdao Nordestino, con
exteriorizacion de cianosis desde los 2 meses de vida,
al mamar y al llorar. A los 9 afos, fue encaminada para
evaluacién en un servicio terciario, donde realizé cateterismo
cardiaco, cuyo resultado no fue conclusivo por la complejidad
de las anomalias, no siendo considerada la posibilidad de
tratamiento quirdrgico.

Evolucioné con desarrollo estatural normal y peso abajo
del percentil para la edad, con inicio de la pubertad a los
14 anos. La cianosis siempre fue acentuada a los esfuerzos. A
los 17 afios, presenté crisis convulsiva secundaria a absceso
cerebral, tratado clinicamente con éxito. El cuadro en la
edad adulta se caracteriza por disnea a los esfuerzos medios
e importante acentuacién de la cianosis a los esfuerzos. Al
examen fisico, el IMC midi6é 15,4, saturacién arterial entre
88% - 92%, acropaquia digital discreta, horquilla propulsiva,
pectus carinatum, auscultacién cardiaca con primer ruido
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hiperfonético, mas intenso en el drea mitral, discreta
hiperfonesis de A2 y soplo holosistélico +++/6+ en 22y
32 EIE. El ECG mostré ritmo sinusal, seiales de sobrecarga
ventricular izquierda, con alteraciones de repolarizacion
(ondas T negativas de V2 a V6, DI, AVL y pared inferior),
sobrecarga biatrial, AQRS: +60y FC: 75 lpm.

El ecocardiograma transtordcico identifico situs solitus
atrial, levocardia y punta cardiaca para la derecha. Debido
a la importante deformidad tordcica, el estudio fue
complementado con ecocardiograma transesoféagico, el
cual evidenci6 amplia comunicacién interatrial, valvula
tricGspide atrésica, ventriculo derecho rudimentario con
comunicacién interventricular no relacionada y ventriculo
izquierdo funcionalmente tnico (Figura 1). La aorta era
anterior y emergfa del ventriculo izquierdo (Figura 2). En corte
longitudinal de eséfago medio fue observada la presencia
de la doble via de salida del ventriculo izquierdo, con vasos
separados por banda muscular (Figura 3). La arteria pulmonar
era posterior, con vélvula pulmonar bictspide y estenosis
moderada — gradiente transvalvular maximo de 50 mmHg
(Figura 4). La resonancia magnética nuclear definié la salida
anterior de la aorta, arco aértico a la izquierda con emergencia
normal de los vasos, y ramas de la arteria pulmonar bien
desarrollados (Figura 5).

Discusion

Pacientes adultos con cardiopatia congénita (CC), en
evolucién natural, se vuelven cada vez mas raros en la
actualidad, como resultado de los avances en el diagnéstico
y en el tratamiento quirdrgico de esas enfermedades en la
franja etaria pediatrica. Con todo, en poblaciones carentes,
aln se pueden identificar adultos con CC, siendo la mayor
parte casos de cardiopatias acianéticas con shunt discreto o
con Complejo de Eisenmenger.

La atresia tricGspide es una cardiopatia cianogénica en
que el desarrollo de hipertensién arterial pulmonar ocurre
precozmente entre la cuarta y la octava semanas de vida. La
sobrevida de los casos no tratados quirtrgicamente dependera
de una equilibrada circulacién pulmonar, obtenida por medio
de una estenosis pulmonar protectora, evitando la elevacién
de la resistencia vascular pulmonar, con relato de sobrevida
hasta la sexta década.* Las principales complicaciones
descritas son insuficiencia cardiaca, endocarditis, embolia
paradojal, absceso cerebral, hipoxemia crénica, siendo esas
las principales causas del ébito.

La DVSVI, diferente de la doble via de salida del ventriculo
derecho, es una anomalia rarisima, con concepto embriolégico
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Figura 1 - ETE - Corte de cuatro camaras a 0° donde se observan atresia de la valvula tricispide, ventriculo derecho rudimentario y comunicacion interventricular no
relacionada a los grandes vasos. AD: arteria derecha; Al: arteria izquierda; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.

Figura 2 - ETE - Corte longitudinal eséfago medio a 90°. Se observa el origen de la aorta del ventriculo izquierdo. VI: ventriculo izquierdo; AO: aorta.
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Figura 3 - ETE - Corte longitudinal eséfago medio a 110°. Origen de la arteria pulmonar del ventriculo izquierdo. VI: ventriculo izquierdo; AP: arteria pulmonar.

Figura 4 - ETE - Corte longitudinal eséfago medio a 56°. Se observa el origen de la aorta y de la arteria pulmonar del ventriculo izquierdo, separados por banda muscular.
VI: ventriculo izquierdo; AP: arteria pulmonar; AO: aorta.
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Figura 5 - RNM se observa el origen posterior de la arteria pulmonar y la salida anterior de la aorta, ambos del ventriculo izquierdo. Arco adrtico con vasos normales.

complejo y pocos casos descriptos en la literatura. En 1974,
Anderson et al.” describieron el sexto caso de la literatura,
en un nino de 6 anos, hecho por medio de angiografia, y
propusieron una hipétesis embriolégica para la entidad,
llamada reabsorcién conal diferencial.> A partir de ese
trabajo, la DVSVI pas6 a ser reconocida como una cardiopatia
congénita. Posteriormente, Van Pragh et al.® publicaron una
revision de 109 casos de DVSVI, describiendo 26 variaciones
de la cardiopatia. Considerando el comportamiento clinico de
la malformacioén, su diagnéstico es uno de los mas desafiantes
entre las diversas cardiopatias congénitas.””

En el presente caso, el diagnéstico tardio de esa CC compleja
fue atribuido tanto a la condicién social de la paciente como
ala ausencia de una evaluacién anterior con ecocardiograma
transesofégico, considerado el examen no invasivo mas preciso
en casos de cardiopatia congénita en la vida adulta. La via
esofdgica definié la emergencia de la arteria pulmonar de
la cavidad ventricular izquierda, un hallazgo hasta entonces
desconocido y no evidenciado en cateterismo realizado
en la infancia. A despecho de los sintomas relacionados a
la hipoxia crénica y al antecedente de absceso cerebral, la
evolucién clinica fue favorable, considerando el potencial
de complicaciones en corto plazo de las malformaciones
en evolucién natural. La presencia de la estenosis pulmonar
regulé naturalmente el flujo sanguineo pulmonar, semejante
a un vendaje quirdrgico efectivo, impidiendo el desarrollo de
hipertension pulmonar y posibilitando niveles aceptables de
saturacion arterial de oxigeno.

El tratamiento preconizado para una cardiopatia semejante
ala descripta, en la franja etaria pediatrica, serfa un abordaje
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quirdrgico del tipo correccién de Fontan. Entre tanto,
considerando el tempo de evoluciéon y el potencial de
complicacion de ese abordaje en el adulto, el tratamiento
propuesto fue trasplante cardfaco.

Contribucion de los autores

Concepcién y diseno de la investigacién: Rocha IEG, Pazin
IC; Obtencién de datos: Rocha IEG; Andlisis e interpretacion
de los datos: Rocha IEG, Pazin IC; Redaccion del manuscrito:
Rocha IEG, Pazin IC; Revisién critica del manuscrito respecto
al contenido intelectual importante: Lopes LM; Andlisis de
todos los clips y datos del ecocardiograma vy seleccién de
fotos: Lopes LM.

Potencial Conflicto de Intereses

Declaro no haber conflicto de intereses pertinentes.

Fuentes de Financiamiento

El presente estudio no tuvo fuentes de financiamiento
externas.

Vinculacion Académica

Este articulo es parte de monografia presentada al término
de conclusién del Curso de Postgrado Lato sensu nivel de
especializacion de 420 horas en Ecocardiografia Pedidtrica
del Instituto Lilian Lopes da Ecokid (FAPSS - Portaria MEC —
n? 71616-12/12/1972, segln resolucién 01/2007).



Rocha et al.
AT y DVSVI: rara asociacion en vida adulta

Caso Clinico

Referencias

Miyague NI, Cardoso SM, Meyer F. Ultramani FT, Araujo FH, Rozkowisk
I, et al. Estudo epidemiolégico de cardiopatias congénitas na infancia
e adolescéncia: andlise em 4.538 casos. Arq Bras Cardiol. 2003; 80(3):
269-73.

Allan L, Hornberger LK, Sharland G, eds.Textbook of fetal cardiology.
London:Greenwich Medical Media;2000.p.133-47.

Drose J A, ed. Fetal echocardiography. Denver (CO): Saunders; 2010.
p256-67.

Gatzoulis MA, Webb GD, Dalbeney PEF, eds. Diagnosis and management
of adult congenital heart disease. London: Elsevier ;2011.p 390-4.

Anderson R, Galbraith R, Gibson R, Miller G. Double outlet left ventricle.
Br Heart). 1974,36(6):554-8.

Van Praagh R, Weinberg PM, Srebro JP. Double-outlet left ventricle. In:
Adams FH, Emmanouilides GC, Riemenschneider JA, eds. Moss “heart
disease in infants, children and adolescents, Baltimore: Williams e
Wilkins; 1989.p.461-85.

Otero Coto E, Quero Jimenez M, Castaneda AR, Rufilanchas JJ, Deverall
PB. Double outlet from chambers of left ventricular morphology. Br Heart
J1979,42(1):15-21.

Lilfe C, Weiss F, Gayet-Lacour F, Gayet-Lacour F, Razek V, Ntalakoura K.
Double-outlet left ventricle. Circulation. 2007;155(3):e36-e37.

Lopes LM, Rangel PIN, Soraggi AMB, Furlanetto BHS, Furlanetto G. Dupla
via de saida do ventriculo esquerdo:diagnédstico ecocardiografico. Arq Bras
Cardiol 2001; 76(6):511-3 .

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2017;30(1):31-35

35



