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Atresia Tricuspide e Dupla Via de Saida do Ventriculo Esquerdo:
Uma Rara Associacao em Vida Adulta

Tricuspid Atresia and Double Outlet Left Ventricle: A Rare Association in Adulthood
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Faculdade de Medicina da Universidade Federal do Cariri - UFCA," Barbalha, CE; Hospital Universitédrio de Jundiai,? Jundiai, SP; Instituto Lilian

Lopes da Ecokid,® Sao Paulo, SP — Brasil

Introducao

A atresia tricGspide é a terceira forma mais comum de
cardiopatia congénita cianética, com prevaléncia em torno
de 10 casos por 1.000 nascidos vivos,' sendo definida pela
auséncia de conexao direta entre o étrio direito e o ventriculo
direito.? A dupla via de saida do ventriculo esquerdo (DVSVE)
€ uma anomalia muito rara, ocorrendo em aproximadamente
0,003 a 0,09 por 1.000 nascidos vivos.* Nessa malformagdo, a
aorta e a artéria pulmonar saem total ou predominantemente
do ventriculo esquerdo morfolégico.

Essas anomalias ocorrendo de forma isolada dificilmente
chegam a idade adulta sem alguma intervengdo cirdrgica.
A coexisténcia das duas doencas, em evolugao natural na vida

adulta, constitui um evento extremamente raro.

Relato do Caso

Trata-se de uma paciente do sexo feminino, 25 anos,
procedente da zona rural do Sertao Nordestino, com
exteriorizacao de cianose desde os 2 meses de vida, as
mamadas e ao choro. Aos 9 anos, foi encaminhada para
avaliagdo em um servigo terciario, onde realizou cateterismo
cardiaco, cujo resultado nao foi conclusivo pela complexidade
das anomalias, ndo sendo considerada a possibilidade de
tratamento cirdrgico.

Evoluiu com desenvolvimento estatural normal e peso
abaixo do percentil para a idade, com inicio da puberdade
aos 14 anos. A cianose sempre foi acentuada aos esforgos.
Aos 17 anos, apresentou crise convulsiva secundaria a abcesso
cerebral, tratado clinicamente com sucesso. O quadro
na idade adulta caracteriza-se por dispneia aos médios
esforcos e importante acentuacao da cianose aos esforgos.
Ao exame fisico, o IMC mediu 15,4, saturacao arterial entre
88% - 92%, baqueteamento digital discreto, fircula propulsiva,
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pectus carinatum, ausculta cardiaca com primeira bulha
hiperfonética, mais intensa na area mitral, discreta hiperfonese
de A2 e sopro holossistélico +++/64+ em 22 e 32 EIE.
O ECG mostrou ritmo sinusal, sinais de sobrecarga ventricular
esquerda, com alteragoes de repolarizagao (ondas T negativas
de V2 a V6, DI, AVL e parede inferior), sobrecarga biatrial,
AQRS: +60 e FC: 75 bpm.

O ecocardiograma transtoracico identificou situs solitus
atrial, levocardia e ponta cardiaca para a direita. Devido a
importante deformidade toracica, o estudo foi complementado
com ecocardiograma transesofégico, o qual evidenciou ampla
comunicagao interatrial, valva trictspide atrésica, ventriculo
direito rudimentar com comunicacio interventricular ndo
relacionada e ventriculo esquerdo funcionalmente Gnico
(Figura 1). A aorta era anterior e emergia do ventriculo
esquerdo (Figura 2). Em corte longitudinal de es6fago médio
foi observada a presenga da dupla via de saida do ventriculo
esquerdo, com vasos separados por banda muscular
(Figura 3). A artéria pulmonar era posterior, com valva
pulmonar biclspide e estenose moderada — gradiente
transvalvar maximo de 50 mmHg (Figura 4). Ressonancia
nuclear magnética definiu a saida anterior da aorta, arco
aortico a esquerda com emergéncia normal dos vasos e ramos
da artéria pulmonar bem desenvolvidos (Figura 5).

Discussao

Pacientes adultos com cardiopatia congénita (CC), em
evolucao natural, tornam-se cada vez mais raros na atualidade,
em decorréncia dos avangos no diagndstico e no tratamento
cirtirgico dessas doengas na faixa etdria pedidtrica. Contudo,
em populagbes carentes, ainda podem-se identificar adultos
com CC, sendo a maior parte casos de cardiopatias acianéticas
com shunt discreto ou com Complexo de Eisenmenger.

A atresia tricispide é uma cardiopatia cianogénica em que
o desenvolvimento de hipertensao arterial pulmonar ocorre
precocemente entre a quarta e a oitava semanas de vida. A
sobrevida dos casos nao tratados cirurgicamente ira depender
de uma equilibrada circulagao pulmonar, obtida através de
uma estenose pulmonar protetora, evitando a elevagao da
resisténcia vascular pulmonar, com relato de sobrevida até
a sexta década.* As principais complicagoes descritas sao
insuficiéncia cardiaca, endocardite, embolia paradoxal,
abcesso cerebral, hipoxemia cronica, sendo essas as principais
causas do 6bito.

A DVSVE, diferente da dupla via de saida do ventriculo
direito, € uma anomalia rarissima, com conceito embriolégico
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Figura 1- ETE - Corte de quatro cdmaras a 0° onde observam-se atresia da valva tricispide, ventriculo direito rudimentar e comunicagdo interventricular néo relacionada
aos grandes vasos. AD: artéria direita; AE: artéria esquerda; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo.

Figura 2 - ETE - Corte longitudinal eséfago médio a 90°. Observa-se a origem da aorta do ventriculo esquerdo. VE: ventriculo esquerdo; AO: aorta.
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Figura 3 - ETE - Corte longitudinal eséfago médio a 110°. Origem da artéria pulmonar do ventriculo esquerdo. VE: ventriculo esquerdo; AP: artéria pulmonar.

Figura 4 - ETE - Corte longitudinal eséfago médio a 56°. Observa-se a origem da aorta e da artéria pulmonar do ventriculo esquerdo, separados por banda muscular.
VE: ventriculo esquerdo; AP: artéria pulmonar; AO: aorta.
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Figura 5 - RNM observa-se a origem posterior da artéria pulmonar e a saida anterior da aorta, ambos do ventriculo esquerdo. Arco adrtico com vasos normais.

complexo e poucos casos descritos na literatura. Em 1974,
Anderson et al.> descreveram o sexto caso da literatura,
em uma crianga de 6 anos, feito através de angiografia, e
propuseram uma hipé6tese embriolégica para a entidade,
chamada de reabsorgao conal diferencial.> A partir desse
trabalho, a DVSVE passou a ser reconhecida como uma
cardiopatia congénita. Posteriormente, Van Pragh et al.®
publicaram uma revisao de 109 casos de DVSVE, descrevendo
26 variagoes da cardiopatia. Considerando o comportamento
clinico da malformagao, o seu diagnéstico é um dos mais
desafiadores dentre as diversas cardiopatias congénitas.”

No presente caso, o diagnéstico tardio dessa CC complexa
foi atribuido tanto a condicao social da paciente como a
auséncia de uma avaliacdo anterior com ecocardiograma
transesofagico, considerado o exame nao invasivo mais
acurado em casos de cardiopatia congénita na vida adulta.
A via esofagica definiu a emergéncia da artéria pulmonar
da cavidade ventricular esquerda, um achado até entdo
desconhecido e nao evidenciado em cateterismo realizado
na infancia. A despeito dos sintomas relacionados a
hipéxia crénica e ao antecedente de abcesso cerebral, a
evolugao clinica foi favoravel, considerando o potencial
de complicagdoes em curto prazo das malformagdes em
evolugdo natural. A presenca da estenose pulmonar regulou
naturalmente o fluxo sanguineo pulmonar, semelhante a uma
bandagem cirdrgica efetiva, impedindo o desenvolvimento
de hipertensao pulmonar e possibilitando niveis aceitaveis
de saturacdo arterial de oxigénio.

O tratamento preconizado para uma cardiopatia
semelhante a descrita, na faixa etdria pediatrica, seria
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uma abordagem cirdrgica do tipo correcdo de Fontan.
Entretanto, considerando o tempo de evolucao e o potencial
de complicacao dessa abordagem no adulto, o tratamento
proposto foi transplante cardfaco.
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