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DUPLA VIA DE SAIDA DO VENTRICULO
DIREITO. EXPERIENCIA CLINICA DE 50 CASOS

Os autores apresentam a experiéncia de 50 casos com dupla via de saida do ventriculo
direito (DVSVD). Classificaram-na em 3 tipos: conexao atrioventricular concordante, co-
nexd@o atrioventricular discordante e conexao atrioventricular concordante, porém com
hispoplasia do ventriculo esquerdo e sem CIV. No 1.° grupo, a relagéo entre as grandes
artérias foi normal em 2 casos, lado a lado em 29, m& posicéo direita da aorta em 10, e ma
posi¢ao esquerda da aorta em 2; ainda 0 mesmo grupo, de acordo com o tipo anatdmico da
ClV, foi assim distribuido: subpulmonar em 5 casos, subadrtica em 32, subadrtica e
subpulmonar em 3 e ndo relacionada em 3. No mesmo grupo, a estenose pulmonar esteve
presente 35 vezes. No 2.° grupo, a aorta esteve mal posta a esquerda nos 4 casos e com
referéncia a ClV: em 2 casos foi subpulmonar e, em 2 outros, ndo havia relagdo com as
valvas semilunares. Todos apresentaram estenose pulmonar. No 3.° grupo, a relacéo entre
as grandes artérias foi lado a lado nos 3 casos, em todos o septo ventricular encontrava-se
integro e o ventriculo esquerdo hipoplastico e a estenose pulmonar esteve presente em 1.

Os autores discutem o diagndstico e suas particularidades na clinica, Rx, ECG e
angiografia. Por sua vez, fazem a planificacdo cirlrgica, baseados na relacdo entre as
grandes artérias, no tipo anatbmico da CIV e na presenca ou ndo de estenose pulmonar.

Duplaviade saidado ventriculo direito (DVSVD) é
uma condicdo em que ambos os orificios, adrtico e
pulmonar, originam-se completamente ou quase com-
pletamente do ventricul o direito 1. Essa definicéo, con-
tudo, é muito simplista. Paraumaandlise completada
ma formagao € necessério conhecer parametros como
a localizacdo da ponta do coracdo, o “situs”
visceroatrial, o tipo de conexdo atrioventricular, a
posicao dos orificios atrioventriculares, o tipo
anatdmico da comunicagao interventricular (CIV), a
relacdo entre as grandes artérias, 0 comportamento
do trato de saida do ventriculo direito, outros defei-
tos associados e, finalmente, o comportamento das
visceras abdominais.

Sendo aDV SD méaformagéo complexa, é natural que
possa apresentar-se sob vérias facetas. Dessa forma,
0 coracdo poderater sua ponta voltada para a esquer-
daou paraadireita em “situs solitus” ou “inversus’;
podera haver ou ndo concordancia atrioventricular; as
valvas atrioventriculares poder&o ter posicionamento
normal ou ter deslocamento para a direita ou para es-
guerda (“straddling”); avalvaatrioventricular podera

ser Unica; a ClV podera localizar-se em quatro posi-
¢des fundamentais: subpulmonar, subadrtica, dupla-
mente relacionada e sem relacdo com as valvas
semilunares; as grandes artérias poderdo ter relacdo
normal, lado alado, aorta mal posta adireitaou a es-
guerda; o trato de saida do ventriculo direito podera
apresentar-se com ou sem obstrucdo; poderemos en-
contrar outros defeitos associados, sendo a estenose
pulmonar, o canal arterial persistente, a coartacdo da
aorta, avalva AV Unica, adrenagem anémala de veias
pulmonares, a agenesia do segmento hepético daveia
cava inferior, a drenagem venosa sistémica no atico
esquerdo, a agenesia do seio corondrio, entre outras,
as mais freqiientes. Finalmente, poderemos encontrar
anomalias viscerais como asplenia e polisplenia, ma
formac&o do aparel ho urogenital, etc.

CASUISTICA EMETODO
Foram estudados 50 pacientes do ponto de vista clinico,

eetrocardiogréfico, radiol ogico ehemodinamico, divididosem
3 grupos. | — DV SVD com conexdo atrioventricular concor-
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dante—43 casos; 1| —DV SV D com conexdo atrioventricular
discordante - 4 casos; Il — DVSVD com conexéo
atrioventricular concordante e sem CIV — 3 casos.

No primeiro grupo aidade variou de 8 mesesa 13 anos
comameédiade4,5 anos, predominando o0 sexo masculino,
27 casos (63%).

No segundo grupo a idade variou de 2 a 18 anos com
idade média de 9 anos, 50% dos doentes pertenciam ao
sexo masculino.

No terceiro grupo aidade variou de 14 dias a9 meses,
com idade média de 5 meses, todos dos sexo masculino.

RESULTADOS

Grupo | — consta de 43 pacientes e, de acordo com o
tipo anatdbmico da ClV, foi subdividido em subgruposA e
B (quadrol).

Subgrupo A — A CIV situou-se acima da crista
supraventricular, ora em posi¢éo subpulmonar (5 casos),
oraduplamente relacionada com as valvas semilunares (3
Casos).

Quadro | - Duplaviadesaidado VD.

Conex&o atrioventricular concordante 43
Relagdo entre as grandes artérias:

Normal 02
Lado alado 29
Malposicéo direita da aorta 10
M alposicéo esgquerda da aorta (SDL) 02
Tipo anatémico da CIV:

Subpulmonar 05
Subadrtica 32
Duplamente relacionada com Ao e AP 03
N&o relacionada com a Ao e AP 03
Com estenose pulmonar 35
Sem estenose pulmonar 08

A clinicaexibidafoi de cianose precoce desde o nasci-
mento, progressiva, fendmenos de congestdo pulmonar,
insuficiénciacardiacae hipoxemia, sendo mais severanos
casos acompanhados de estenose pulmonar. Foram ainda
observados cansaco féacil, fatigabilidade, dispnéia e
hipocratismo digital.

Do ponto de vista auscultatorio, ouviu-se na area pul-
monar sopro sistolico gjetivo e intenso em 3 casos. Nos
demais, foi ouvido um “click” sistdlico no foco pulmonar
com 0 2.° ruido Unico e aumentado eum sopro sistélicoem
“plateau” no mesocardio.

O detrocardioagramamostrou o eixo do SAQRSdesvia-
do paraadireitae hipertrofiado ventriculo direito em 6 casos
e em2, 0 SAQRSesteveorientado em—160.° . Foi observado
em 2 doentes alargamento da onda P e do espaco PR.

A radiologia revelou coragdo pouco aumentado, com
pobreza da circulagdo pulmonar em 3 casos e moderada-
mente aumento com hiperfluxo pulmonar em 5.

O cateterismo cardiaco mostrou pressdes iguais nos
ventriculos e nas grandes artérias em 5 doentes e, em 3, a
pressdo na artéria pulmonar estava abaixo de 25 mm Hg,
caracterizando umaestenose pulmonar. Do ponto devista
angiogréfico, notou-se em todos a aorta originando-se
completamente do ventriculo direito, anterior e situada a
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direita. A artériapulmonar, por suavez, originava-se qua-
secompletamente do ventriculo direito, parte sobre o septo
interventricular. Ambas as artérias estavam lado alado, a
artéria pulmonar a esquerda da aorta, ambos os orificios
aortico e pulmonar suportados por um infundibulo e os
planos valvares situavam-se no mesmo nivel. Ndo havia
continuidadefibréticaentreavalvamitral eavalvapulmo-
nar ou adrtica. Em 3 casos observou-se estenose
subpulmonar fibromuscular. A CIV situava-se por baixo
davalvapulmonar, acimadacristasupraventricular ampla,
servindo de via de saida para o ventriculo esquerdo (fig.
1). Em 5 casos, detectou-se hi pertensdo pulmonar, sendo 4
por hiperfluxo e um por hiper-resisténciano qual se asso-
ciavaum canal arterial persistente.

Quando ao “situs’ viscero-atrial, 7 eram “solitus’, e 1
“inversus’.

Cinco pacientesforam submetidos atratamento cirdrgi-
co, sendo 1 pelatécnica de Mustard, 3 pelade Jatenee 1
submeteu-se apenas a resseccdo da coartacdo da aorta.
Sobreviveram o primeiro e o tltimo.

Subgrupo B — A CIV situou-se abaixo da crista
supraventricular,sendo 32 em posic¢éo subadrticae, em 3,
de localizagéo posterior e sem relagdo com as valvas
semilunares adrticae pulmonar.

O comportamento clinico variou segundo a presenca
ou ndo de estenose pulmonar. Os doentes sem estenose
pulmonar, em namero de 4, apresentaram cansaco,
dispnéia, bronquites de repeticéo e insuficiéncia cardi-
aca. A cianose em repouso esteve presente em 1 sO
caso. Com relacdo ao exame fisico, observou-se
hi podesenvolvimento pdndero-estatural e, com referén-
cia a ausculta cardiaca, ouviu-se, em todos, um sopro
sistdlicotipo “plateau” no mesocardio, a2.° bulha des-
dobrada com o componente pulmonar aumentado. Em
31 casos com estenose pulmonar, a cianose esteve pre-
sente desde o nascimento, progressivo e com passado
freqliente de crises hipoxémicas. Entre outros sintomas
encontrados, observamos cansaco, dispnéia,
fatigabilidade, hipodesenvolvimento pdndero —
estatural. Ao examefisico geral, foi frequente apresen-
¢a de cianose, baqueteamento digital e hipercromiade
mucosas. Especialmente para o coragdo, a ausculta en-
contramos sempre a presenca de dois sopros, sendo um
sistélico e ejetivo em &rea pulmonar e outro sistélico e
em “plateau” no mesocérdio e endogpex. O comporta-
mento do 2.° ruido foi sempre aumentado e Unico.

Do ponto de vistaeletrocardiogréfico, o ritmo foi sem-
pre sinusal e a condugdo atrioventricular esteve atrasada
em cerca de 68% dos casos. Em 25% dos doentes encon-
tramos ritmos ectopicos. A onda P mostrou-se aargada
em 22%. Disturbios de conduc&o intraventricular foram
observados em 66%. O eixo elétrico do QRS localizou-se
em quase sua totalidade entre — 30 e 180°. A orientacdo
dos vectores do QRS no plano frontal foi com muita fre-
guénciaanti-horéria, exibindo padrdo de hemibloqueio an-
terior esquerdo (fig. 2). O padrdo de hipertrofiahabitual foi
deventriculo direito, menosfreqliente biventricular.
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Fig. 1 — Angiografia de um caso de DVSVD com CIV subpulmonar, paciente com “situs inversus cordis’. Observa-se que a via de saida do ventriculo
esquerdo é a CIV e que ambas artérias tém origem no ventriculo morfologicamente direito e cada uma é apoiada por um infundibulo. Nota-se estenose
subpulmonar. AP = artéria pulmonar; Ao = aorta; VME = ventriculo morfologicamente esquerdo; VMD = ventriculo morfologicamente direito.
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Fig. 2 — ECG e VCG de um doente com DVSVD e CIV subadrtica; evidencia um SAQRS orientado para cima e com rotag3o anti-horéria.

A radiologia, observamos érea cardiaca de normal ha
pouco aumentada e todos com pobreza da circulagéo pul-
monar. O coragdo sempre mal formado, aaortadando sinal
adireitae o contorno do &trio direito, com freqiiéncia, pro-
eminente. Em 6 casos, observou-se uma imagem venosa
persistente a esquerda.

O estudo angiogréafico mostrou que ambas as grandes
artérias se originavam do ventriculo direito, sendo que

no plano frontal arelagdo lado alado foi encontrada 21
vezes, dextro-méposi¢ao da aorta 10 vezes, levo-mé po-
sicdo da aorta 2 vezes e normal em 2 casos. Ambas as
artérias estavam suspensas cada umapor um infundibulo
e esses estavam separados por um potente muscul o (ban-
da parietal da crista supraventricular), representado
angiograficamente por um defeito de enchimento em for-
ma de lingua (“tongue like"). A CIV erade localizacdo
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subadrticaem 32 casos (fig. 3); em 2 desses erarestritiva,
provocando pressdo supra-sistémica no ventriculo es-
guerdo e gradientes sistélicos de pressao de 40 e 80 mm
Hg entre o ventriculo direito. Em 3 casos, eradelocali-
zacdo posterior, isto é, defeito do tipo atrioventricular e
todos com “tricuspid valve straddling” (fig. 4). N&o se
encontrou continuidade fibrosamitroadrticaem nenhum
dos casos e, em 31 deles, a estenose pulmonar esteve

presente, do tipo infundibulo valvar. Como outros de-
feitos associados, encontrou-se veia cava superior es-
querdo persistente drenando no teto do atrio esquerdo
em 1 caso (que também se acompanhavade polisplenia),
auséncia do segmento hepético da veia cavainferior e
continuagdo do sistema azigos adireitaem 2 casos, ca-
nal arterial persistente em 1 caso e coartagdo istmicada
aortaem outro.

Figura 3 - Sequiéncia angiogréfica de um caso de DVSVD com CIV subadrtica, ambas as grandes artérias nascem do ventriculo morfologicamente
direito e cada uma suportada por um infundibulo. Nota-se estenose infundibulo-valvar pulmonar. Ao = aorta; AP = ventriculo morfologicamente
esquerdo; VME = ventriculo morfologicamente esquerdo; VMD = ventriculo morfologucamente direito; CIV = comunicag8o interventricular.

Com referéncia ao “situs’, 32 apresentaram “situs
solitus” viscero-atrial elevocardia, 2 “situsinversus’e 1
“situs solitus’ e dextrocardia.

Dos 35 pacientes deste grupo, 23 sofreram tratamento
cirdrgico: 12 anastomoses de Block-Taussig, com mortali-
dade de 8,3%; 1 submeteu-se a bandagem pulmonar sem
mortalidade; em 6, empregou-se a corre¢do total
tunelizando-se o ventriculo esquerdo para a aorta e
desobstruindo-se aviade saidado ventriculo direito, com
mortalidade de 50%; em 3, empregou-seatécnicade Rastdlli,
sem mortalidade; em 1 utilizou-se atécnicade MacGoon
com éxito. A mortalidade global foi de 17,3%.

Grupo |l —DVSVD com conex&o atrioventricular dis-
cordante (inversdo ventricular) constando de 4 casos (qua-
droll).

Todos eram cian6ticos desde o0 nascimento, apresen-
tando cansaco, fatigabilidade e hipodesenvolvimento
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Quadro|! - Duplaviadesaidado VD.
Conexéo ariovertricular discordante
Redagio desgrandes artérias
Malpos¢éo exquerdadaaorta
TipoanabmicodaClV:

Subpul monar
NéordacionadacomAoeaAP

Com estenase pul monar

Sem estenose pul monar

pondero-estatural. A ausculta observou-se, em todos, um
sopro sistélico g etivo em areapulmonar com 2.° ruido Gni-
co e aumentado.

O detrocardiogramaexibiu sinaisdeinversdo ventricular,
isto & ausénciadeqem V6, presencadeqgem V4R e V1,
ondaT negativaou achatadaemD1eaVL. Por outrolado,
foram observados sinais de hipertrofiaatrial e ventricular
direitaou biventricular (fig. 5).
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Fig. 4 — Angiografia de uma DVSVD com dupla CIV posterior (tipo canal AV) e subpulmonar. A valva tricispide cavalga o septo interventricular, o
ventriculo direito apresenta-se hipoplésico. Ao = aorta; AP = artériapulmonar; CIV = comunicagdo interventricular; VD = ventriculo direito; VE = ventriculo

esquerdo, VT = valva triclspide.

O estudo radiol 6gico mostrou area cardiaca pequena, o
contorno superior esquerdo eraformado pelaaortaascen-
dente. A circulagéo pulmonar era pobre.

O estudo angiogréafico mostrou que o ventriculo
morfologicamente direito se situavaaesguerdae davaori-
gem a artéria pulmonar e a aorta, essa, de localizagdo a
esquerda; ambas as artérias estavam lado alado, cadauma
suportada por um infundibulo colocando os planos
valvares ao mesmo nivel. Ambos osinfundibul os estavam
separados por uma muscul atura hipertrofiada, em forma
delingua, o septo conal. O trato de saida pulmonar exibia
estenose infundibulo-valvar. O  ventriculo
morfologicamente esguerdo situava-se a direita, tendo
como viade saidaaClV. Essaerado tipo subpulmonar em
2 casos, tipo posterior com valva AV Unica em outro e
muscular em outro (fig. 6). Asartériascorondriasorigina
vam-se de 6stios trocados.

Com referéncia ao “situs’, 3 apresentavam “situs
solitus’ viscero-atrial e levocardia, e 1 “situs solitus’ e
dextrocardia.

Do ponto devistacirdrgico, 2 foram submetidosacirur-
giadeBlaock-Taussig. Um desses, posteriormente, devi-
do ainadequabilidade do “ shunt”, necessitou de uma se-
gunda cirurgia. Nesse caso, como aClV eramuito ampla
(funciona mente ventriculo comum), foi feitaumaderiva-
¢4o &trio-pulmonar com tubo valvado (valvade duramater)
e fechamento cirdrgico davalvaatrioventricular situadaa
direita. O resultado cirdrgico foi muito bom.

Grupol Il —DVSVD sem comunicagdo interventricular,
contando de 3 casos, com idades respectivamente de 14
dias, 6 e 9 meses, todos do sexo masculino (quadro I1).
Quadro |11 - Duplavia de saidado VD.

Conex&o atrioventricular concordante 3

Relacdo das grandes artérias;
Lado alado

Septo ventricular integro

Com estenose pulmonar
Sem estenose pulmonar
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Fig. 5- ECG de um caso de DV SVD com discordanciaatrioventricul ar.
Notamos a ausénciade ondagem V_ eV eapresencadeqgemV, -
V,, caracterizando uma inverséo ventricular.

Todos apresentavam cianose e insuficiéncia cardiaca
desde 0 nascimento. Ao examefisico, em 2 foi auscultado
discreto sopro sistélico no foco pulmonar, com 2.° ruido
Gnico.

O eletrocardiograma mostrou sinais de hipertrofia
ventricular direitaemtodos (fig. 7).

O estudo radiol6gico mostrou aumento global da
area cardiaca as custas das cavidades diretas, intensi-
ficac8o datramavascular pulmonar em 2 e diminuicéo
em 1 caso.

O ecocardiograma, que foi realizado em 2 ca-
sos, mostrou reducdo importante do ventriculo es-
querdo e grande grau de hipoplasia da valva
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Fig. 6 - Angiografia de um caso de DV SVD com discordancia atrioventricular. Notamos que o ventriculo direito situa-se a direita e sua via de saida é
uma CIV. O ventriculo direito situa-se a esquerda e da origem a aorta e a artéria pulmonar, cada uma das artérias esta suportada por um infundibulo e
a aorta situa-se a esquerda da artéria pulmonar. Nota-se estenose pulmonar valvar. AP = artéria pulmonar; Ao = aorta; VME = ventriculo

morfologicamente esquerdo, VMD = ventriculo morfologicamente direito.

mitral. Asgrandes artériasforam bem identificadaserela-
cionadas com o ventriculo direito.

Do ponto devistaangiogréfico, o ventricul o direito ocu-
pavasuaposicdo normal, dilatado, e davaorigem aaortaea
artéria pulmonar, que se situavam lado a lado; ambas as
artérias estavam apoiadas, cadauma, por um infundibulo e
esses, separados pela crista supraventricular com severo
grau dehipertrofia. A aortaposicionava-se adireitadaarté-
riapulmonar. Em 1 caso notava-se umaestenoseinfundibul o-
valvar pulmonar. O &trio esquerdo erade tamanho normal e
pouco aumentado, com contragdo enérgica, esvaziando-se
no étrio direito através de uma comunicagao interatria. A
valvamitral eraseveramente hipoplésicaeo ventriculo es-
querdo detamanho muito reduzido (fig. 8). Ndo seidentifi-
cou comunicagdo interventricular. Num dos casos foi en-
contrada uma coartacéo da aorta pré-ductal e o segmento
descendente da aortarecebia contraste através de um vol u-
moso canal arterial persistente. Durante o cateterismo cardi-
aco, em 1 dos casos tentou-se abrir 0 septo interatrial atra-
vés de uma atriosseptostomia, sem éxito.

Com referénciaao “situs’, todos exibiam “ situs solitus”
viscero-atrial elevocardia.

Os 3 bebés receberam tratamento cirdrgico, sendo a
cirurgiade Blalock-Hanlon em todos; no doente portador
de estenose pulmonar, foi feita, no mesmo ato cirdrgico,
uma anastomose do tipo Blalock-Taussig.

10

A evolucdo clinicatardiadesse grupo foi decepcionante.
O caso de maior sobrevida, portador de estenose pulmo-
nar e submetido aum Blalock-Taussig, foi de 6 meses.

COMENTARIOS

A primeiradescri¢do de um caso em que aaorta se ori-
ginavacompletamente do ventriculo direito eaartériapul -
monar parcia mente do mesmo ventriculo e parte sobre o
septointerventricular, foi feita, em 1949, por TaussigeBing,
e o complexo ficou conhecido na literatura cardiol 6gica
com o nome de Complexo de Taussig e Bing 2. Hoje, prefe-
re-se denominé-lo deumavariedadede DV SVD 2.

Otermo DV SVD narealidadefoi aplicado pdaprimeira
vez por Witham (1957) 4. Um dos avancos mais extraordi-
narios no conhecimento dessa entidade foi dado por
Neulfeld ecol. 5, em 1961, com apublicacdo dedoisgrupo
basicos: sem estenose e com estenose pulmonar. Outro
grande passo foi dado por Carey e Edwards” ao relatarem,
em 1965, o quadro angiogréficode DVSVD.

Com o conhecimento da patologia, 0s casos passaram a
receber tratamento cirdrgico®° e, em 1968, Patrick eMacGoon
10 propuseram uma classificacao cirdrgica baseada no tipo
anatdmico daClV enarelacdo das grandes artérias.

Uma forma rara de DVSVD é quando o septo
interventicular se encontra integro. Pouco
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Fig. 7 - ECG de um caso com DVSVD com hipoplasia mitral e do
ventriculo esquerdo, sem CIV. O tragado é de severa hipertrofia
ventricular direita.

Fig. 8 - Angiografia de uma DVSVD com hipoplasia mitral e ventricular
esguerda, com septo ventricular integro. Notamos que o ventriculo
ditreito da origem a aorta e a artéria pulmonar. AP = artéria pulmonar;
Ao = eorta; AE = auricula esquerda; VE = ventriculo esquerdo.
casosforamrelatados naliteratura. Assm équeMacMahon
ecol. 1 (1964), Ainger 12 (1965), Davachi e cal. 1 (1968)
publicaram casosisolados. Sridaromont ecol. 4, analisan-
do aexperiénciagloba de DVSVD daMayo Clinic num
total de 88 casos, identificaram essa associacdo em ape-
nas 2 casos. Lev ecaol. %, relatando sua experiénciade 133
casosde DV SV D, também identificaram apenas 2 casos.

Mais recentemente, com aintroducdo napraticadiaria
dos conceitos de conexdo e de concordancias e
discordancia atrioventriculares e ventriculo-arteriais, a
DV SV D também pdde ser classificadaem DV SVD com con-
cordancia atrioventricular e DVSVD com discordancia
ariventricular.

Na presencga de concordancia atriventricular, o atrio
direito conecta-se ao ventriculo morfol ogicamente dire-
to e esse d4 origem a ambos os orificios aortico e pul-
monar; na presenca de discordancia atrioventricular, o
atrio direito conecta-se ao ventriculo morfol ogicamente
direito e invertido, que da origem a ambos os orificios
aortico e pulmonar. Nessa situacdo, compreende-se que
haumainversdo ventricular e ¢ muito importante salien-
tar que a aorta se situa a esquerda da artéria pulmonar,
numa situagdo parecida com a transposic¢éo corrigida
das grandes artérias.

Relacéo das grandes artérias— como se sabe, hd 4
tipos de relagdo entre as grandes artérias ao nivel das
valvas semilunaresnaDV SVD: 1) relagdo normal, isto é,
as grandes artérias tém cruzamento normal. No nosso
material, essa relagdo foi encontrada em 2 casos. Os
quadros clinicos e angiogréafico lembram umatetralogia
de Fallot, se houver estenose pulmonar, ou umaClV na
auséncia de estenose pulmonar, colaborando como di-
agnastico diferencial a presenca de duplo infundibulo
subadrtico e subpulmonar e da discontinuidade fibrosa
mitro-adrtica; 2) relacdo lado alado, isto é, as grandes
artérias estdo uma ao lado da outra, sendo a aorta a
direita e cada uma suspensa por um infundibulo. Essa
relagdo foi encontrada 32 vezes em nosso material, e
constitui a cléssica inter-relagdo das grandes artérias
naDV SV D; 3) dextro-ma posic¢ao das grandes artérias,
isto é aaortasitua-se adireitae é anterior emrelacéo a
artéria pulmonar. Encontramos 10 vezes; 4) levo-ma po-
sicdo da aorta, isto é, aaortasitua-se adireita e é ante-
rior em relagéo aartériapulmonar. Encontramos 6 vezes.
Convém salientar que em 4 casos havia discordancia
atriventricular, isto €, inversdo ventricular e, em 2, con-
cordanciaatriventricular, constituindo o que Van Praagh
denominade DVSVD tipo SDL 5. Nessa situagdo, tem
sidoinvariavelmente descrito queaClV ésubadrticaea
artéria pulmonar apresenta-se com estenose.

Posicdo anatémica da ClV — Descrevem-se, clas-
sicamente, 4 tipos anatdmicosdaClV naDVSVD: 1)
tipo subpulmonar ou supracristal em que a ClV tem
relacdo com a valva pulmonar foi encontrado em 7
casos; 2) tipo subadrtico em que a ClV tem relacdo
com avalva aédrtica foi encontrada em 32 casos; 3)
tipo duplamente relacionada, isto €, aClV tem rela-
¢8o com as valvas semilunares adrtica e pulmonar,
foi encontrada em 3 casos; 4) tipo nado relacionada
ou remota ou “non commited” descrita por Lev e
col. ! foi encontrada em 5 casos. Finalmente, em 3
dos nossos doentes, 0 septo interventricular encon-
trava-se integro e associava-se a hipoplasia do
ventriculo esquerdo.
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Estenose pulmonar — A estenose pulmonar é umaas-
sociag&o muito freqliente naDV SV D em qualquer dosti-
pos de relacdo entre as grandes artérias ou dos tipos
anatdmicosdaClV. Em nosso material, foi encontrado, em
40 casos, predominante do tipo infundibul o-valvar.

ConsderagBesClinicas—A clinicanaDVSVD variade
acordo com aposicdo daClV esuarelacdo com asgrandes
artérias e a presenca ou ndo de estenose pulmonar. Quan-
do o defeito no septo ventricular estiver em posicao
subpulmonar, o quadro clinico é de umatransposi¢o das
grandes artérias. Quando o defeito septo estiver abaixo da
cristasupraventricular, o quadro clinico € de umacomuni-
cagdo interventricular, se avavapulmonar for normal ou
de umatetralogia de Fallot, na presenca de estenose pul-
monar.

Nos casos com discordanciaatrioventricular (inversdo
ventricular) o quadro clinico € de uma transposic¢éo
corrigida das grandes artérias.

Nos casos com septo ventricular integro, o quadro cli-
nico éinespecifico etem, no ecocardiograma, um excelen-
te méodo de orientagéo diagndstica.

Consideractes Cirurgicas—NaDV SVD o diagnodstico
pré-operatdrio com clareza dos marcos anatémicos é fun-
damental paraplanificag8o cirlrgica. A cirurgiahoje éfeita
com sucesso, conformeinimerosrelatos. NaDV SVD com
a relacdo das grandes artérias, lado a lado, ou com mé
posicdo da aorta e com a ClV em posicdo subadrtica, 0
tratamento consiste natunelinizac&o do ventricul o esquer-
do para aorta, dirigindo, dessa forma, o fluxo sangtiineo
desde o ventricul o esquerdo até a aorta. Se houve obstru-
¢do dotrato de saidado ventriculo direito eisso constituir
um obstéculoirremovivel, acontinuidade entre o ventriculo
direito eaartéria pulmonar podera ser feitaatravés deum
tubo valvado (operagdo de Rastelli) 6. Por outro lado, em
criancgas de baixo peso, estenose pulmonar e com crises
hipoxémicasfreguientes, podera ser feitainiciad mente, como
primeiro estagio, umaanastomose s stémico-pulmonar, tipo
cirurgia de Blalock-Taussig ou técnicas equivalentes. Na
DV SVD em queo defeito septal ventricular seencontraem
posicdo subpulmonar, a técnica mais comum é fechar a
ClV, transformar o complexo anémal 0 numatransposicéo e
empregar atécnicade Mustard ou Senning. Outraalterna-
tivaseriaaplicar acirurgiade retransposi ¢ao ou técnicade
Jatene. NaDV SVD comaClV tipo A-V cand, asituacdo é
maisdificil e preferem-se empregar técnicaspaliativas.

NaDVSVD comaClV duplamenterelacionadacom as
valvas semilunares adrtica e pulmonar, o reparo € igual
para os casos de CIV do tipo subpulmonar. Na DVSVD
sem ClIV acirurgiaésempre paiativa.

SUMMARY

The AA. present their experience of 50 cases of double
outlet right ventricle (DORV). The material was classified
in thee types: concordant atrioventricular connection (43
cases), discordant atrioventricular connection (four cases)
and concordant atrioventricular connection with, however,
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left ventricle hypoplasia and intact ventricular septum
(three cases). In the first group the relation of the great
arterieswas normal in two cases, side-by-sidein 29, right
mal position of the aortain ten and left mal position of the
anatomical position of the according to the anatomical
position of the VSD, we found: subpulmonary defect in
five cases, subaortic in 22, subaortic and subpulmonary in
three and non committed in three. In the same group,
pulmonary stenosiswas present in 35 cases. I n the second
group, the left malposition of the aortawas present in all
cases, and non-committed in two cases. All of the cases
presented pulmonary stenosis. In the third group, the
relation of thegreat arterieswasintact and theleft ventricle
was hypoplasticin all. Pulmonary stenosiswas present in
only one case.

The AA. analyse the diagnosis and its clinical,
roentgenographic, el ectrocardiographic and angiographic
peculiarities. On the other hand, the surgical approach was
based on the relation between the great arteries, in the
anatomic type of VSD and inthe presence or of pulmonary
stenosis.
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