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Relato de casos

Hipoplasiaisolada do ventriculo
direito. Relato de dois casos.

Ahipoplasiaisoladado ventricul o direito € uma ma for macgéo congénita na qual a diminui-
¢do da camara ventricular se faz a expensas da zona trabeculada dessa cavidade, sendo as

valvas tricuspide e pulmonar, normais.

O quadro clinico depende do grau da hipoplasia e da presenca de uma comunicagio
interatrial. Enquanto no caso 1, representado por uma crianga de 3 anos e 9 meses, as carac-
teristicas clinicas, eletrocardiogr aficas e radiol 6gi cas foram bastante semel hantes as obser -
vadas na atresiatriclispide, no caso 2, uma mulher de 46 anos, foram muito sugestivas deuma
sindrome de restricéo diastélica secundéria a endomiocar diofibrose.

Observou-se que na formainfantil, comsepto atrial aberto, o diagndstico pode ser feito em
vida através do estudo ecocar diografico, hemodinamico e cineangiocardiogr&fico, enquanto
gue na forma adulta, em especial a com septo atrial fechado, o diagndstico so pode ser feito
com exatidéo através do estudo anatomopatol dgico.

Desdeapublicacdo de Gasul ecol.> em 1959, cercade21
casos de hipoplasia isolada do ventriculo direito foram
registrados 24,

A inexisténcia de outras alteractes anatémicas associ-
adas (més formagBes das valvas triclspide e pulmonar)
distingue-a das hipoplasias secundérias dessa cavidade.

Embora o diagnéstico da hipoplasia isolada do
ventriculo direito sgjafeito, geralmente, nos primeirosanos
de vida, ela pode evoluir até a idade adulta “°, quando
pode ser confundida com a forma adquirida da doenca,
representada, mais especificamente, pela
endomiocardiofibrose, impondo-se tanto do ponto devis-
ta clinico como anatomopatol 6gico, um diagnostico dife-
rencial.

Baseedos nos achados angiogréficos e anatomopatol 6gi cos,
Koury ecaol. & dividiram as hipoplasias do ventriculo di-
reito em 4 tipos principais, segundo o tamanho e a capa-
cidade funcional do ventriculo direito e o grau de obstru-
¢do das valvastricuspides e pulmonar. Corresponderiam
ao tipo | os casos com cavidade ventricular pouco dimi-
nuida(ventriculo direito funcionante), estenosetriclspide

moderada, valvapulmonar bem formada, porém com seu
orificio estreitado ou atrético. Do tipo |1, seriam os ca-
soscom ventricul o direito pequeno (ndo funcionante), com
valvatrictspide rudimentar e pulmonar atrética. Otipo 11
seria semelhante ao | associado a defeito do septo
ventricular e, finalmente, o tipo 1V corresponderia a
hipoplasia isolada do ventriculo direito com valvas pul-
monar e tricispide normais ou hipoplésticas.

No presente trabalho, vamos relatar 2 casos de
hipoplasiaisoladado ventriculo direitodo tipo 1V, umem
criangaeoutro em adulto. No 1.°, o diagndstico baseou-se
nas caracteristicas clinicas, ecocardiograficas e
cineangiogréficas e no 2.9, foi feito com base no quadro
clinico e anatomopatol gi co.

Apresentacdo dos casos

Caso 1 - Menino, branco, com 3 anose 9 mesesdeidade;
nascido de parto normal determo, com 3.200 g, apresentava
cianose, constatada desde o nascimento pelos familiares.
Na histéria familiar, ndo havia referéncia a cardio-
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patiacongénita. Praticavanatagdo sem limitagéo dacapaci-
dadefisica

Ao exame, mostrava-se bem desenvolvido: peso 20 kg e
atura98.cm. A cianose, universal, aumentavadiscretamen-
te, com o choro, porém, nunca assumiu a posi ¢ao de coco-
ras. Os pulsos periféricos, estavam presentes. A pressdo
arterial era86/54 mm Hg e afreqtiéncia do pulso, 86 bpm,
regular. Os batimentos venosos do pescogo eram normaise
apal pacdo do torax ndo mostrou deformidades. A 2.°bulha
(fig. 1) erabem audivel no 2.°EIE e Unica; a1.° bulha, ndo
desdobrada. Registrou-se ruido mesotelediastdlico de bai-
xafregquéncia, devido asomada3.2e4.2bulhas (fig. 1). O
figado e 0 bago ndo estavam aumentados nem se observou
edemanos membrosinferiores.
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Fig. 1 - Registro simultédneo da eletrocardiograma com o
fonocardiograma, do casos 1, realizado na regido da ponta e no centro

do precérdio. Observar ruido mesotel ediastdlico devido a presenca de
gaope de soma.

O eletrocardiograma (fig. 2) mostrou ritmo sinusal, in-
tervalo PR normal, ondas P altas e acuminadasem D e
bifasicas em V e vetor QRS a -20°. As derivagﬁzes
precordiais mostfaram complexos RS adireita, com ondas
Smuito profundaseQRemV eV . Conclui-sepor aumen-
to deétrio direito eesquerdo, além de sobrecargaventricular
esguerda.

A radiografia pdstero-anterior do térax (fig. 3) mostrou
“situssolitus’ circulago pulmonar diminuida, areacardi-
acanormal, eaumento do &trio esquerdo. Em perfil, obser-
vou-se aumento dadistanciaentre o ventriculo direito eo
esterno e alargamento da base pela presenca de timo.

Foi feito ecocardiogramauni e bidimensional, revelan-
do o ultimo (fig. 4), concordancia atrioventricular e
ventriculo-arterial. O ventriculo direito tinha dimensdes
reduzidas e auséncia de trabéculas. O tronco pulmonar e
seus ramos eram finos e avalva pulmonar estava espessa-
dae com mobilidade diminuida. O septointeratrial estava
aberto na regido alta, revelando comunicagéo interatrial
(CIA) ampla, tipo “seio venoso”. O &trio esquerdo tinha
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Fig. 2 - Eletrocardiograma do caso 1. Observar aumento do &rio direito
e sobrecarga ventricular esquerda. Eixo elétrico a-20°.

dimensdesaumentadas. Asvavas mitra etriclspide estavam
espessadas e a Ultimatinharestricao aexcursio diastdlica

Para arealizacdo do cateterismo cardiaco, dissecou-se
aveiabasilicaeaartériabraquial. O registro das pressoes,
apartir do tronco pulmonar (tab. 1), mostrou um gradiente
de7,5mmHg (fig. 5) entreaporc¢do distal e proximal deste
vaso. O ventriculo direito tinha pressdo sistélicaigua a
do tronco pulmonar (23,5 mm Hg) pressio diastdlicainicia
de 1,2 mmHg efinal de 8,5 mm Hg, o que corresponde a
38% da pressdo sistdlica, isto configura, portanto, junto
com a morfologia em “dip-plateau”, o padréo
hemodin@mico da sindrome obliterativa-restritiva, do
ventriculo direito. A curva de pressdo de ventriculo es-
querdo era normal e ndo se demonstraram gradientes
diastolico com capilar pulmonar ou sistélico com aaorta.
O estudo oximétrico (tab. 1) demonstrou um gradiente en-
tre veia pulmonar e &trio esquerdo, ventriculo esquerdo e
aortaconfigurando um “shunt” D-E anivel atrial.

O estudo cineangiocardiogréfico (fig. 6), cominjecdore-
alizada no &trio direito, mostrou tanto na projecdo antero-
posterior como em perfil, a passagem de contraste desta
cavidade para o étrio e ventriculo esquerdos sendo
opacificado mais precocemente o ventriculo direito com sua
cavidade lisa e bastante reduzida. A cineventriculografia
esquerdafoi normal.

Caso 2 - Mulher de 44 anos, branca foi admitida no
Hospital de Clinicas da UERJ em 8/09/76, por apresentar
anasarca. Esteve bem até 6 anos antes, quando surgiram
edemas nos membros inferiores, dispnéia aos grandes e
medios esforgos, pal pitagdes e, posteriormente, anasarca.
Foi medicadacomdigital, diuréticos e cloreto de potéssio.
Quatro anos antes, piorou, surgindo ascite. Foi admitida
em outro servico, onde as pesquisas de doenca de Chagas
€ esguistossomose eram negativas. Nesta ocasido melho-
rou. Cercade 15 dias, antes dainternacdo, houve acentu-
adapioraclinica. Relatavaser alérgicaasulfae penicilina
N&o eraetilista, nem tabagistae ndo tinha histériafamiliar
de cardiopatia.

Ao exame estava lucida, dispnéica em re-
pouso, com palidez regular, edema acentuado
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Fig. 3 - Radiografias do térax em pdstero-anterior e perfil do caso 2. Observar a érea cardiaca normal; circulaggo pulmonar algo diminuida, aumento

do étrio esquerdo, aumento da distancia entre o ventriculo direito e o esterno e “situs solitus’.

Fig. 4 - Ecocardiograma bidimensional do caso 1. Notar o ventriculo
direito (VD) de dimensdes reduzidas e com seu endocérdio liso; artéria
pulmonar (P) e ramos de didmetro reduzido; &rio esquerdo (AE) aumentar
do; vava mitrd e tricispide espessadas; 0 defdto dto do septo atrid (CIA).

dos membros inferiores, ascite, ictericia e com
engurgitamento das veias do pescoco. A pressdo arterial

Tabela | - Pressdes e estudo oximétrico obtidos pelo
cateterismo cardiaco, em 2 casos de hipoplasia isolada do
ventriculo direito

Presstes Oximetria %

Caso 1 Caso 2 Caso 1 Caso 2
CAP 78 7,3
Apt 23,5/8,5 22/14 89,6 76,2
VD 235/1,2/85  22/1/12 88,7 76
AD 8,0 16,3 88,3 75,3
VCS 77,8 76,8
VCI 84,2 81,3
VP 99,2
AE 8,2 94,7
VE 86,4/-5/0 130/0/5 93,5 98
AO 86/62 130/70 93 98

CAP - capilar pulmonar; APt - artéria pulmonar tronco; AD - &rio
direito; VCS - veia cava superior, VCI - veia cavainferior; VP -
veia pulmonar; AE - &rio esquerdo; VE - ventriculo esquerdo; AO
- aorta.
era140/80 mm Hg, pulso 88 bpm, temperaturaaxilar 36,5°C.
A ausculta cardiaca mostravafibrilacdo atrial e desdobra-
mento da 2.2 bulha. Registrou-se expansibilidade pulmo-
nar diminuidaglobamente e murmario vesicular rude.
A concentragdo debilirrubinatotal era2,0 mgcom 1,3
mg/100 ml deindiretaeadefosfataseacaina4l1,2 Ul.
OECG (fig. 7) reveloufibrilago atrial com freqiiéncia
ventricular elevada, baixa voltagem, bloqueio incompleto
doramodireitodofeixedeHis. A radiografiado térax mos-
trou acentuado aumento global daéreacardiaca(fig. 8).
Foi realizado cateterismo cardiaco direito e esquerdo
(fig. 9), através da veia basilica e da artéria braquial, res-
pectivamente. O cateterismo esquerdo ndo mostrou alte-
ragdesimportantes, enquanto que o direito (tab. I) eviden-
ciou pressao normal no tronco pulmonar (22 mm Hg), cur-
va de pressdo de ventriculo direito do tipo “dip-plateau”
com pressao sistdlicade 22 ediastdlicafind de12 mmHg,
correspondendo a 52% da presséo sistélica. A pressao
médiado atriodireitofoi de 16,3 mm Hg com morfologiaem
W, algo semelhante a do ventriculo direito. A oximetria
(tab. 1) foi normal.

327



arquivos brasileiros de cardiologia

A diurese eraproximade 1000 ml e o peso corporal au-
mentou progressivamente. Recebeu dieta hipossodica, res-
tricdo de liquidos, analgésicos, diuréticos, hidrazida e
rifampicinapor 15 dias. Em 31/01/77 aictericiaaumentouea
paciente queixou-se de tosse e dispnéiaem repouso. Conti-
nuou com dispnéia, edemados membrosinferiores, astenia
intensa, dores torécicas e ascite progressiva, vindo afale-
cer com um gquadro de choque cardiogénico em 15/02/ 78.

O exame anatomopatol 6gico mostrava o atrio direito
muito dilatado, com trombos organizados aderidos a sua
parede (fig. 10), que estava hipertrofiadaem relaco ado
atrio esquerdo. N&o havia CIA e o “foramen ova€e’ ndo
estavapatente. A valvatricispide eradeimplantagdo nor-
mal, porém com uma &rea de 15,6 cnv?, formada por 3
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Fig. 5 - Cateterismo cardiaco do caso 1. Recuo a partir dos ramos mais
periféricos da artéria pulmonar, em que se observa gradiente sistolico
entre as porgdes distaise 0 tronco padré&o restritivo de ventriculo direi-
to com uma relagdo pressdo sistélica (PS) e diastdlica final (Pd) de
ventriculo direito de 40%.

Fig. 6 - Estudo cineangiocardiogréfico do caso 1. Ap6s injecdo no &trio direito (AD), o contraste opacifica o infundibulo do ventriculo direito (INF) e
ndo evidencia a zona trabeculada. Um pouco mais tardiamente, é contrastado o ventriculo esguerdo (VE). Em perfil, fica bem demonstrado que o VD

tem suas dimensdes muito reduzidas e o VE é normal.

cUspides, inseridas nos mascul os papilares pouco desen-
volvidos, através de cordoalhas tendinosas mais curtas.
A cavidade ventricular direitaerapeguenaeoinfundibulo
apresentava-se dilatado com seu endocérdio pregueado,
ndo se evidenciando a crista supraventricular. A valva
pulmonar era peguena, com uma area de 2 cm?. No lado
esquerdo do coragdo, ndo foi notada nenhuma anormali-
dade. O estudo histoldgico (fig. 11) ndo mostrou altera-
¢Oes importantes, exceto um discreto espessamento do
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endocardio do infundibulo do ventriculo direito.
Comentarios

Embora a hipoplasia do ventriculo direito sgja mais
frequientemente observada em associacédo com as
malformagdes davalvatriclspide e pulmonar, hacasos %
em que essas valvas estdo hormais ou pouco alteradas,
porém acavidade ventricular direita se apresenta bastante
reduzida
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Nos casos em que a hipoplasia do ventriculo direito
esta associada a lesBes importantes das valvas triclspide
e/ou pulmonar, como na atresia destas valvas, as dimen-
sBes reduzidas do ventriculo direito estdo relacionadas a
diminui¢do da sua capacidade funcional pelo baixo fluxo
sanguiineo.

Em contraste com esse tipo de hipoplasiae com as que
podem estar presentes na transposicdo dos grandes va
sos 16, ou mesmo na.comunicagdo interventricular ampla
17/ nas hipoplasias isoladas do ventriculo direito ndo se
observam outras malformagtes importantes ou pode ha-
ver apenas um “foramen ovale’ permeével ou defeito do
septo atrial. A faltade desenvolvimento dacamarade en-
trada do ventriculo direito depende de um distirbio
embriol &gico.

Essaméformagao congénita, por outro lado, distingue-
se da sindrome de Uhl, naqual o ventriculo direito apre-
senta paredes extremamente finas e cavidade normal ou
dilatada’.
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Fig. 7 - Eletrocardiograma do caso 2. Observar fibrilacdo atrial,
com frequéncia ventricular de 120 bpm; baixa voltagem dos com-
plexos QRS; bloqueio incompleto de ramo direito e ateragdes difusas
da repolarizagéo.

Fig. 8 - Radiografias do torax, em antero-posterior e perfil, do caso 2. Observar aumento global da area cardiaca, sugerindo derrame pericardio.

Visto que ahipoplasiaisoladado ventricul o direito pode
ser encontrada em adultos *°, na grande maioria dos ca-
sos, principamente nos pacientes aciandticos ou pouco
ciandticos, é praticamente impossivel a distingdo da
endomiocardiofibrose, pois ambas podem determinar in-
suficiénciacardiacacongestiva, dedificil controle. Asca
racteristicas hemodindmicas e cineangiocardiogréaficas
podem ser semel hantes residindo a diferencanos achados
anatomopatol égicos.

A tendénciafamiliar dadoencatem sido observadaem
50% dos casos rel atados e ndo hé predominanciaem dado
sex0. Nos 2 casos estudados, ndo conseguimos evidenci-
ar histériafamiliar de cardiopatiacongénita.

As manifestagdes clinicas dependem do grau de
hipoplasia e da presenca da CIA. Os casos mais graves
apresentam, desde as primeiras semanas de vida, cianose
intensa, falecendo precocemente em insuficiénciacardiaca
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Fig. 9 - Registro das pressdes na artéria pulmonar (AP) ventriculo
direito (VD) e étrio direito (AD). A curva de VD mostra uma
morfologia em “dip-plateau” e com relagdo entre a pressdo sistélica
e diastdlica final de 52 . A pressdio média no é&rio direito é de 16,3
mm Hg com morfologia em W, atenuag@o da depressdo X e acentu-
acéo da Y, lembrado a morfologia de VD.
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congestiva %12, Os menos graves, com ou Sem cianose,
apresentam um bom desenvolvimento corporal, sem gran-
des limitacBes da capacidade fisica, podendo, no entanto,
em idade avangada apresentar descompensagéo cardiaca.
Acreditamos que 0s casos observados correspondem a
graus moderados de hipoplasia do ventriculo direito em
fases diferentes de sua evolugéo.

Embora um sopro sistélico importante possa ser ouvi-
do *, ndo o constatamos em nenhum dos 2 casos, regis-
trando-se, no caso 1, (fig. 1) um ruido mesotelediastolico
debaixafreqiiéncianaregido daponta, por somagdo da3.2
com a 4.2 bulha. A 2.2 bulha mostrou-se desdobrada no
caso 2 e Unica ho 1. O comportamento deste ruido ndo
parece estar relacionado com apresencadaCIA eéseme-
Ihante ao observado por outros autores & 351114,

Nos pacientes em insuficiéncia cardiaca, como o caso 2 ha
umadistencdo das veias do pescogo e hepatomegdia Nosme-
nos avangados, 0s batimentos venosos podem ser normais,
€OmMOo No casd 1, ou goresentar umaproeminenteondaa’.

O estudo radioldgico é encarado por alguns autores
como de poucaimporténcia’. No caso 1 (fig. 3), embora
com area cardiaca normal, notou-se aumento da distancia
entre o ventriculo direito e o esterno ° e aumento do &trio
esquerdo, em perfil. Foram dados de grande valor paraa
suspeita dessa cardiopatia, pois traduzem a hipoplasiada
camaradireita associadaa sobrecargaatrial esquerda, de-
vido a0 “shunt” D-E. No caso 2, a &rea cardiaca estava
bastante aumentada (fig. 8) e anecropsiademonstrou que
este aumento decorriado &trio direito muito aumentado.

Do ponto de vista el etrocardiogréfico, tem-se descrito
distirbios da conducdo atrioventricular 4, sobrecarga
do é&trio direito, atrio esquerdo ou biatrial e sobrecarga
ventricular esquerda e desvio de AQRS para esquerda
181314 No caso 1 (fig. 2), peranteacianose presente, 0 ECG
foi altamente sugestivo de atresiatricuspide. Verificamos,
entdo, aumento do atrio direito e esquerdo (fig. 2), sobre-
cargaventricular esquerda com eixo a-20° No 2, 0 ECG
pouco contribuiu para o diagndstico, pois as alteragdes
foraminespecificas(fig. 7).

As alteracBes hemodindmicas estdo basicamente rela-
cionadas com as caracteristicas anatdmicas do ventriculo
direito. Essacavidade, por apresentar dimensdes bastante
diminuidas, oferece maior resisténciaao enchimento. Tal
como ocorre napericardite constritiva®®, determinaeleva-
¢&o stibita e precoce da pressdo diastolica, condicionando
valores elevados da pressdo diastdlicafinal do ventriculo
direito, da pressdo média do atrio direito, acompanhada
ndo raramente, de contracdo atrial maisforte, paravencer a
rigidez dacémaraventricular e, em alguns casos, contribu-
indo consideravelmente para manutengdo do débito pul-
monar (enchimento pulmonar diastdlico) .

Nos 2 pacientes estudados, observamos que a curva
de pressdo do ventriculo direito (fig. 5 e 9) apresentou a
morfologiatipicaem“ dip- plateau”, com pressdo diastdlicas
finaisde 8,5 e 12 mm Hg, respectivamente.

Estes aumentos das pressoes diastélicas, em especia a
do &trio direito, véo determinar, nos casos com defeito do
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septo atrial, adiregdo e amagnitude do “shunt”. No caso
1, em que esta elevacdo foi expressiva, o “shunt” seria
predominantemente D-E. Nos doentesem que 0 septo esta
fechado, os niveistensionais do atrio direito propagam-se
retrogradamente, havendo, ndo raramente, (Como no caso
2) graus, por vezes avancgados, de insuficiéncia cardiaca
congestiva.

Assim, as caracteristicas clinicasdas hipoplasiasisola-
das do ventriculo direito podem ser representadas por
cianose grave e insuficiéncia cardiaca congestiva ou pe-
los sinais observados na CIA quando a hipoplasia é pou-
co importante e predominao “shunt” E-D.

Do ponto de vista cineangiocardiogréfico, verificamos
gue (caso 1) o ventricul o se mostrou com suapontaampu-
tada, de dimensBes reduzidas e com o endocardioliso (fig.
6). Conformemostrou o ecocardiogramabidimensiona (fig.
4), a hipoplasia comprometia também o infundibulo do
ventriculo direito, o tronco pulmonar, com estreitamento
da artéria pulmonar direita (fig. 5). Excetuando o
estreitamento da artéria pulmonar direita, os demais

: .
Fig. 10 - Estudo anatomopatol 6gico do caso 2. Em A, atrio direito (AD)
muito dilatado com trombo (TR) organizado e aderido a sua parede;
valva tricispide (VT) dilatada com suas lacinias de implantagdo nor-
mal. Em B, o ventriculo direito (VD) apresenta uma cavidade pequena
por auséncia de zona trabeculada, infundibulo (INF) dilatado e pregue-
ado.
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endomiocardico do infundibulo de ventriculo direito.

achados foram semelhantes aos observados por outros
autores 1,7,11,13,14.

O ério direito estavamoderadamente dil atado, umavez
gue o defeito do septo atrial aiviava a sobrecarga desta
camara. Isto permitiu, no entanto, um importante “ shunt”
D-E, condicionando a opacificacao quase simulténea das
4 cavidades.

Emboraalgunsautores! recomendem ainjegéo decon-
trasteno ventriculo direito, no caso 1, por ser umacrianga,
achamos mais prudente ainjec&o no &rio direito paraevi-
tar ainfiltragdo do contraste no miocérdio”.

Os achados anatomopatol 4gicos do caso 2 divergiram
dos observados nos casos ja descri tos 181114 principal -
mente pela auséncia de defeito do septo interatrial ou de
“foramen ovale’ permeavel. O exame externo revelou
retracdo da ponta do ventriculo direito e grande dilatacdo
do é&trio direito. Ao abrir 0 &rio direito, notamos que o
septointeratrial estavafechado; haviatrombos aderidosa
sua parede e avalvatricispide, norma mente implantada,
af astava a possibilidade de doenca de Ebstein.

Como a suspeita clinica desse caso era de
endomiocardiofibrose, especia atencéo foi dadaaandise
da cavidade ventricular direita. Verificou-se que a
hipoplasiado ventriculo direito estavarelacionada com a
falta de expansdo de sua camara de entrada (zona
trabeculada) e ndo com a obliteragdo pelo espessamento
fibroso do endocardio (fig. 11).

Emboraos miscul os papilares estivessem presentes, ain-
da que pouco desenvolvidos, ndo se conseguiu evidenciar
uma nitida crista supraventricular e o trato de saidado VE
apresentava-se dilatado e pregueado, possivelmente em
virtude do regime do fluxo sangiiineo a este nivel.

Ascaracteristi cas dessa cavidade fugiam muito das ob-
servadas em individuos normais, nas hipoplasias de VD
descritas em adultos #° e nas encontradas na doenca de
DaviesZ.

Fig. 11 - Estudo histopatolégico do caso 2. Em A, caracteristicas histolégicas normais da ponta do ventriculo direito. Em B, discreto espessamento

Enguanto que no adulto, principal mente nos casos com
septointeratrial fechado, o diagndstico diferencia tem que
ser feito com as de mais causas da sindrome de restricdo
diastolico de VD?*°, como a pericardite constritiva,
endomiocardiofibrose, doencasinfiltrativas do miocardio
etc, nas criangas essa distingdo tera que ser realizadacom
aatresiatricispide, atresiapulmonar, doencade Ebsteine
anomalias do retorno venoso sistémico.

Se, por umlado, o estudo angiogréafico e ecocardiogréfico
permite seu diagndstico nos primeiros anos de vida, 0 mes-
mo ndo se pode dizer dos casos que evoluem até a idade
adulta, umavez que aendomiocardiofibrose apresenta, quer
do ponto de vista hemodin@mico quer angiocardiogréfico,
alteracBes em tudo semelhantes a hipoplasia do ventriculo
direito e, em nossa experiéncia, este diagndstico s pode
ser feito gpdsamorte.

DosVvériostipos detratamento cirdrgico preconizados,
parece que o procedimento que tem dado melhores resul -
tados, em especial nos casos mais graves e com insufici-
éncia cardiaca, € aanastomose da veia cava superior com
aartériapulmonar "“® (técnicade Gleen) acompanhadado
fechamento do septointeratrial. Entretanto, paraque esse
procedimento dé bom resultado, € necessé&rio que aartéria
pulmonar sgja bem desenvolvida, pois ha possibilidade
maior do ndo funcionamento da fistula quando esse vaso
édecalibrereduzido.

Para os casos de hipoplasiamais grave Hauwaert e col.
7 propdem o fechamento puro esimplesdo septointeratria
e sugere que se realize, durante o cateterismo cardiaco, a
avaliacdo da funcéo do ventriculo direito através da
oclusdo temporaria (com um cateter de bal&o) do defeito
septal. Se as modificagBestensionaisforem pouco signifi-
cativas, indicam que o ventriculo direito suportard ade-
guadamente todo 0 sangue que |he étransferido pelo atrio
direito e o fechamento do septo ndo determinara
uma sobrecarga importante sobre a cavida-
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dedeatria endo promoverao aparecimento deinsuficién-
cia cardiaca congestiva.

Summary

| solated right ventricular hypoplasiaisacongenital mal-
formation of the heart in which the decrease of the ven-
tricular cavity occurs as a result of the reduction of the
trabecular zone, with patent tricuspid and pulmonary
valves.

Theclinical picture depends upon the degree of hypo-
plasiaand the presence of aninter-atrial defect. Two cases
are presented, one of a3 year and nine month-old child in
whom theclinical, electrocardiographic and radiol ogic as-
pectswerevery similar to those observedintricuspid atre-
sia, whereas the second case of a 46 year-old female pa-
tient exhibited findings suggestive of a diastolic restric-
tive syndrome secondary to endomyocardial fibrosis.

Finally, it was concluded that whereastheinfantiletype
of right ventricular hypoplasiawith atrial septal defect can
be diagnosed by echocardiographic, hemodynamic and
cineangiocardiographic features, the adult type with an
intact atrial septum is usually recognized correctly only
from post-mortem examination.
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