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Relato de Caso

Atresiamitral associadaa
transposi¢cao das grandes artérias,
com ventriculo esguerdo bem
desenvolvido. Andliseclinicae
angiogréficae

resultado da septostomia atrial

Os autores relatam o caso de um lactente com associacédo rara de defeitos congénitos no coracéo,
mencionada, até hoje, sete vezes: atresia da valva mitral, transposi¢do das grandes artérias sendo ambos

os ventriculos bem desenvolvidos.

Atribuiu-se o bom desenvolvimento do ventriculo esquerdo, raramente encontrado na atresia mitral, a
presenca de grande comunicacgdo interventricular que permitiu bom fluxo de sangue durante a vida intra-

uterina.

Paciente mostrava quadro clinico semelhante ao encontrado na transposicéo das grandes artérias. A
insuficiéncia cardiaca melhorou com septostomia atrial pelo cateter-baldo. O dbito, por insuficiéncia
cardiaca, aos 65 dias de vida, decorreu de provavel tamanho inadequado da comunicagao interatrial
criada 30 dias antes. Sao discutidos os planos de conduta.

A atresia mitral constitui anomalia congénita rara.
Abbott * encontrou-aem 5 de 1000 autépsias de portadores
de defeitos cardiacos. Fregiientemente, associa-se aoutros
defeitos do coracdo, mais comumente a hipoplasia do
ventriculo esquerdo, do &trio esquerdo e daaorta. Pertence
ao conjunto de lesdes que determinam a hipoplasia do
coracdo esguerdo ou vem acompanhada de dupla via de
saidado ventriculo direito ou de ventricul o Unico, maisdo
tipo direito, quando aaortase mostradetamanho norma .

Ventriculo esquerdo normalmente desenvolvido
dificilmente é encontrado em associagao com atresiamitral,
em especial com transposi¢do das grandes artérias,
nascendo aaortado ventriculo direito e o tronco pulmonar
do esguerdo. Apenas quatro desses casos sdo conhecidos
naliteratura %, aém do caso em estudo. Em dois deles,
havia atresia pulmonar associada 1° e os outros, com
comunicagdo interventricular grande, apresentavam
hiperfluxo pulmonar 8°. QOutros trés casos sdo referidos
como comunicacéo pessoal, sem maiores detalhes
anatdbmicos .

A evolugdo clinica é rgpida, em decorréncia de
acentuada hipertensdo venocapilar pulmonar visto que a
comunicacdointeratrial, em geral, € pequena, ou dehipdxia
devidaahipofluxo pulmonar naatresiapulmonar associada.
O beneficio obtido com a septostomia atrial advém da
drenagem do &trio esquerdo, 0 que sucedeu, embora
temporariamente, no caso presente. O mesmo é relatado

também por Openheimer &,

Embora, no presente caso, o diagndstico ndo tenhasido
evidenciado por estudos anatdmicos, 0s aspectos
angiogréaficos sdo nitidos e ndo suscitam dividas.

O interesse em relatar esse caso reside na raridade da
associagdo dessas lesdes, na melhora clinica obtida ap6s
septostomiaatrial e naoportunidade paradiscutir amelhor
conduta para essaanomaliacomplexa.

Apresentacdo do caso

Menino, branco, produto de gestacdo normal ede parto
cesariano, nasceu com 3,070 g. Desde a alta do bercario,
com cinco diasde vida, ospaisnotaram cianose e cansago,
de grau moderado, sem acentuacdo aos esforgos, que se
mantiveram inalterados até 35 dias de vida, ocasido da
primeira consulta médica. O aumento do peso, nesse
periodo, foi de500g.

Observou-se cianose moderada e desconforto
respiratorio nitido (freqliénciarespiratoria 80 incursdes'min).
N&o haviaruidos pulmonaresanormais. Os pulsos (160 bpm)
eram normalmente pal pados. No precérdio, ndo se hotavam
impulsBes ou deformidades e o “lictus cordis’ ndo era
papavel. A 1.2bulhaeramoderadamente hiperfonética, mais
intensa na area trictspide do que na mitral e a 2.2 bulha,
Unica e hiperfonética na area pulmonar, aumen-

Trabalho realizado na Sociedade Beneficente de Senhoras - Hospital Sirio-Libanés, Sao Paulo.

Arq. Bras. Cardiol. 41/3 207-210 - Setembro, 1983



arquivos brasileiros de cardiologia

-tavadeintensidade em direcdo aareatricispide. Ndo havia
sopros. O figado erapalpado a3 cm dabordacostal direita.
Odetrocardiograma(fig. 1) revelouritmosinusal, AQRS
desviado a -90°, (hemibloqueio anterior esquerdo), AP a
+50° a AT a 90°. As ondas P e T ndo mostravam
anormalidades e, noscomplexos QRS, predominio deondas
SdeV3aVe, comR de 9 mm em V1, indicativos de
sobrecarga do ventriculo direito. A radiografia de térax
(fig. 2) revel ou éreacardiaca discretamente aumentada, de
formaoval etramavascular pulmonar aumentada
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Fig. 1 - ECG: Sinais de bloqueio da divisdo antero-superior do ramo
esquerdo do feixe de His e sobrecarga do ventriculo direito.

Fig. 2 - RX de térax: discreto aumento da &rea cardiaca e da trama
vascular pulmonar.

Com diagnostico de transposi¢do das grandes artérias,
foi realizado o estudo hemodinamico e angiogréfico (fig.
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3). O primeiro revelou pressao sistémica em ventriculo
direito, hipotensdo arterial, hipertensio em &trio esquerdo
com gradiente de 12 mm em relagdo ao atrio direito,
concentracdo de oxigénio acentuadamente reduzida no
sangue arterial. O segundo evidenciou faltade enchimento
do ventriculo esquerdo através da valva mitral,
comunicacdo interatrial pequena, comunicacao
interventricular (injecdo de contraste em ventriculo direito
e passagem do cateter) e transposicdo das grandes artérias
(eortanascendo do ventriculo direito e a artéria pulmonar
do esquerdo). Apdsarealizagdo daseptostomiaatrial pelo
cateter-baldo, registrou-se diminuicéo da pressdo média
de &trio esguerdo e nitido aumento da concentracdo de
oxigénio no sangue arterial .

A criancamostrou acentuadamelhoraclinicalogo apds
a atriosseptostomia. Tornou-se eupnéica, com discreta
cianose de extremidades. A freqiiénciacardiacabaixou para
120 bpm earespiratoriapara40, com aparecimento de sopro
sistélico discreto, ao longo da borda esternal esquerda.
Nenhuma modificacdo foi observada nos exames
complementares. Ap6saaltahospitalar, permaneceu bem,
nas mesmas condicOes clinicas, até 30 dias apos a
septostomia atrial,quando desenvolveu crise hipoxica
acentuada, com dispnéiae cianose nitidas, vindo afalecer
rapidamente.

Comentarios

A atresia mitral obrigatoriamente associa-Sse a outros
defeitos cardiacos sendo mais comuns a hipoplasia do
ventriculo esquerdo, daaorta e do &trio esquerdo, adupla
via de salda do ventriculo direito ou o ventriculo Unico,
guando a aorta é de tamanho normal. Nessas situagdes,
habitualmente, evidencia-se ventriculo esquerdo de
dimensdes reduzidas . A associagdo de atresia mitral
com transposi ¢do das grandes artérias, sendo o ventriculo
esquerdo bem formado, emergindo desse ao tronco
pulmonar e do direito aaorta, € pouco conhecida. Quatro
casos dessa associagdo sdo relatados "%, Ando 2
mencionou 9 casos de atresia mitral com ventriculo
esquerdo normal, 15% da série, em nenhum dosquaishavia
transposicdo das grandes artérias. As anomalias mais
encontradas nestes 9 casos foram cavalgamento davalva
triclspide, estenose pulmonar, dupla via de saida do
ventriculo direito, estenose subadrticae coartagdo daaorta.
A peculiaridade anatdmi camarcante de todos esses casos,
com ou sem transposicao, foi a presencga de ventriculo
esquerdo de tamanho normal perante valva mitral
imperfurada.

A grande comunicaggo interventricular permite fluxo
suficiente de sangue para o ventricul o esquerdo durante a
vida intra-uterina sendo, por isso, a responsavel pelo
desenvolvimento normal dessaestrutura®. No entanto, ha
casos de atresia mitral com grande comunicacéo
interventricular e com ventriculo esquerdo hipoplastico,
contrariando essa explicacdo hemodindmica para
desenvolvimento do mesmo 2. Nessaeventualidade, talvez
0 hipodesenvolvimento ventricular possa ter bases
embriolbgicas.



atresia mitral
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Fig. 3 - As imagens angiogréficas e os dados hemodinémicos revelaram transposicéo dos grandes vasos, saindo a aorta do ventriculo direito (A)
em posicdo anterior com valva adrtica elevada (B) e artéria pulmonar, do esquerdo (C); atresia da valva mitral, com auséncia de enchimento
do ventriculo esquerdo (setas) dirigindo-se o contraste do atrio esquerdo para o direito através de pequena comunicagdo interatrial (D);
comunicagdo interventricular baixa, que permita visibilizac&o discreta da aorta (C) e comunicag&o interatrial criada pelo cateter-bal&o (E). A
hipertensdo no étrio esguerdo diminuiu apds atriosseptostomia. A pressao no ventriculo direito era igual a do esquerdo. A concentragdo do
oxigénio no sangue atrial sistémico (58%) elevou-se (72%). D = étrio direito; AE = &trio esquerdo; Ao = aorta; AoA = aorta ascendente; AP
= artéria pulmonar; CIA = comunicagdo interatrial; CIV = comunicagdo interventricular; VCS = veia cava superior; VD = ventriculo direito; VE

= ventriculo esquerdo.

Nos casos relatados na literatura, demonstrou-se a
gravidade dessa associacdo de lesGes. Em dois 71°
evidenciou-se quadro hipdéxico decorrente da atresia
pulmonar associadae um *°, submetido aoperacéo pdiativa
de Potts (realizadaprecocemente), sobreviveu até 16 meses
deidade. Em outrosdois®®, ocorreu insuficiénciacardiaca
grave precoce, com evolucdo rapida e apenas um &,
submetido & operacdo paliativa, realizada aos trés meses
(septectomia atrial e cerclagem da artéria pulmonar),
sobreviveu até 6 anos e 8 mesesdeidade. O quadro clinico
desses ultimos pode ser confundido com o encontrado na
transposicéo das grandes artérias com comunicagdo
interventricular que, inicialmente, se beneficia com
septostomiaatrial, como ocorreu no Ultimo & etambém no
presente caso.

Comunicacgointeratrid amplaéobrigatoriaparapermitir
gue o sangue oxigenado, proveniente dos pulmdes,
alcance o atrio direito, ventriculo direito e as grandes
artérias: aorta (do ventriculo direito) e pulmonar (do
esquerdo) através da comunicacgdo interventricular.
Inicialmente, pode-se conseguir tamanho adequado de
comunicacdo interatrial através de septostomiaatrial com
cateter-bal@o, o que melhora os sinais de insuficiéncia

cardiaca e de hipdxiadevido adiminuicdo da hipertensdo
venocapilar pulmonar. A comunicacéo criada por
septostomia atrial, em geral, permanece adequada por
tempo limitado. E provével que tenha sido ineficaz para
permitir misturasuficiente de sangue, em NOSSO caso, razéo
do ébito precoce e stbito aos 65 dias de vida. Por isso, a
septectomiaatrial talvez sgjapreferivel aseptostomiapelo
cateter-bal&o.

Como a evolugdo clinica depende ndo sé do tamanho
das comunicacdes intercavitarias como do grau da
hipertensdo pulmonar, na auséncia de lesdo obstrutiva ao
nivel da valva pulmonar, é aconselhada também a
“cerclagem” precoce daartériapulmonar. Assim, criam-se
condicdes para a tentativa de corregdo dos defeitos com
algunsanosdevida implantacdo devavamitral, colocagdo
de tubos de conexdo atrioventricular esquerda e coragdo
datransposi 8o pelas vériastécnicas existentes. Pacientes
com fluxo pulmonar diminuido sdo, inicialmente,
candidatos aanastomose sistémico-pulmonar e, maistarde,
aos procedimentos recomendados para 0S outros casos.

Trata-sepois, de anomaliagrave cujo progndstico pode
ser melhorado pela adogdo das medidas comentadas.
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SUmmary

The authors report a case of an infant with rare
association of congenital heart defects, seven times
mentioned up to date: atresia of the mitral valve,
transposition of the great arteries being both ventricles
well devel oped anatomically. A well formed left ventricle,
rarely encountered in mitral atresia, was attributed to the
presence of alarge ventricular septal defect that permitted
good flow of blood during intrauterinelife.

Theinfant showed aclinical picturesimilar tothat seen
in transposition of great arteries and the heart failure was
controlled after a successful atrial septostomy performed
by the Rashkind technique.

Desath dueto heart insufficiency of life, probably derived
from an inadequate size of theinteratrial communication,
created 30 daysbefore. Literatureisreviewed and plans of
management are established.
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