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atrioventricular e ventriculo-arterial
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Paciente de 19 anos referindo apenas cianose de extremidades e dedos hipocréticos, 3 meses antes da
internagéo passou a apresentar quadro infeccioso. Apés tratamento e cura do mesmo, o estudo hemodinamico
e angiocardiografico demonstrou tratar-se de ma formagéo caracterizada por: “ situs solitus’, discordancia
atrioventricular discordancia ventriculo-arterial, septo interventricular horizontal, comunicagao
interventricular, transposi¢éo dos vasos da base, estenose pulmonar infundibulo-valvar e artérias coronarias

comorigemem orificio Unico.

Desde 1974, foram descritos poucos casos de
ventriculos com disposi¢éo supero-inferior, ou seja, com
septo interventricular horizontal 7. A essaméformagao,
outras associam-se e definem a gravidade e aintensidade
dos sintomas, assim como o prognastico.

Relatamos o caso de um paciente de 19 anos de idade,
portador dessaméformagdo, sem limitagdesfisicase que
suportou grave processo infeccioso pulmonar.

Apresentacdo do caso

Paciente de 19 anos, pardo, procedentedaBahia, referia
cianose de extremidades e dos 14bi os desde 0 nascimento.
Assintoméatico até 3 meses antes da internacdo, quando
comegou a apresentar febre vespertina, dispnéia, aos
esforcos, fatigabilidade e urina escura.

Apresentava bom estado geral, 51,2 Kg, estatura 160
cm, afebril, pressdo arterial 100x65 mmHg, frequéncia
cardiaca 76 bpm, cianose discreta de extremidades e
bagueteamento dos dedos. Os pulsos periféricos eram
pal paveisesimétricos. O exame do segmento cefdlico, do
aparelho respiratério e do abdome nédo revelou
anormalidades. O choque da ponta era palpavel no 4.0
espaco intercostal esquerdo (EIE), 1 cm mediamentealinha
hemiclavicular (LHC), valvar, correspondendo aumapol pa

digital. Apresentavafrémito sistélico emtodo o precérdio.
maisintenso nabordaesternal esquerda(BEE). A ausculta
cardiaca, a 1.° bulha era hiperfonética e Unica no foco
pulmonar e havia sopro holossistdlico de gje¢do (+ + +/+
+++)naBEE.

A radiografia do torax mostrava campos pulmonares
sem alteragdes e aumento discreto da area cardiaca as
custas de étrio direito (AD) e ventriculo direito (VD). A
artéria pulmonar estava mal definida e a circulacéo
pulmonar era normal. O eletrocardiograma registrou
sobrecargade AD e de VD, possivel sobrecargade &trio
esquerdo (AE) eblogueio divisional antero-superior (fig.
1.

O paciente evoluiu com febre vespertinadiariaeas 10
hemoculturas foram positivas para Staphylococus
epider midis. Durante o tratamento, desenvolveu quadro
pneuménico a direita, complicado por insuficiéncia
cardiaca congestiva, empiema e pneumotérax a direita.
ApGs o tratamento com dicloxacilina (8 g/dia) durante 6
semanas, assintomatico do ponto de vistacardiovascul ar,
foi encaminhado para estudo hemodinamico e
cineangiografico que demonstrou ser 0 paciente portador
de umamaformagao cardiaca congénita complexa. Essa
se caracterizava por “situs solitus”, discordancia
atrioventricular, discordancia ventriculo-arterial, septo
interventricular horizontal, comunicagdo interventricu-
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Fig. 1- Eletrocardiogramade portador de ventricul os em posi¢&o stipero-
inferior com discordancia atrioventricular e ventriculo-arterial.

lar, transposicdo dos vasos da base, estenose pulmonar
infundibulo-valvar e artérias coronérias com origem em
orificio Unico.

Os valores de pressdo e oximétricos encontram-se no
quadro I.
Quadro | - Pressdes e dados oximétricos obtidos por cateterismo,

em um caso de ventriculos em posic¢do stper o-inferior,
discordancia atrioventricular e ventriculo-arterial.

Pressdo  (mmHg) Oximetria
Sigtdlica diastdlica diastdlica Média %)

inicial final

Veacavainferior ... 65
Veiacavasuperior ... 60
Atrio dirdito alto 61
Atrio direito médio ... 6 6 63
Atriodirdto baixo ... 64,5
Atrio esquerdo 4
Ventriculo direito 106 6 73
Troncopulmonar 18 9 15
Ventriculo 17 . 6 85,5
esquerdo
Aorta 117 72 80 83

Comentarios

A partir de 1974, comecaram a ser descritos pacientes
com més formagBes cardiacas com septo interventricular
horizontal 4. Essa situacdo se encontra geralmente
associada & conexdo atrioventricular cruzada e por isso
denominada “criss cross-cordis’. Até 1982, segundo
Jacobo Ovsenyevitz e col.”, apenas 7 casos de pacientes
com septo horizontal sem conex&o atrioventricular cruzada
foram relatados. Esses pacientes apresentavam sintomas
e evolugdo dependentes da gravidade das lesBes
associadas.

O doente em apreco, com bom desenvolvimento
somatico e sem queixas cardiovasculares, tolerou um
guadro infeccioso grave, sugerindo que os defeitos
anatémicos ndo comprometiam a funcdo cardiovascular
demodo significativo.
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Os estudos hemaodinamicos e angiograficos sdo de
fundamental importancia para o diagndéstico da doenca e
devem ser realizados de umamaneirasistematizada. Assim,
0s tragjetos dos cateteres permitirdo levantar a suspeita
dessa ma formagdo. A passagem do cateter arterial para
um ventriculo em posi¢ao superior, localizado namargem
esquerdadaimagem cardiaca(fig. 2B), o trgjeto do cateter
venoso de AD para VE etronco da artéria pulmonar (fig.
2D) ocupando a posi¢édo medianafazem o diagnostico de
transposi¢do completa dos grandes vasos da base. O fato
de o cateter arterial ter progredido facilmente parao AE,
em posicdo superior, exclui a presenca de “criss-cross-
cordis’ (fig. 2B). A passagem do cateter por AD, VEeVD
e aorta demonstra a presenca de comunicacéo
interventricular (fig. 2A). A confirmagéo dos achados foi
feita pelas injegdes de contraste no V1) e no VE, em
projecdo obliquaanterior direta(fig. 3A, 3B,3Ce3D) eem
projecdo obliqua anterior esquerda (fig. 3E e 3F). Tais
imagens demonstraram septo interventricular horizontal,
V1) superior e hipopléstico em conexdo com a aorta e
comunicagdo interventricular (C1V) moderada.

Fig. 2 - Estudo angiogréfico de um portador de ventriculo em posi¢ao
sUpero-inferior com discordancia atrioventricular e ventriculo-arterial.

Essa ma formagéo cardiaca teria 0 sucesso ci-
rdrgico vinculado ao volume do VD. Como se pode
perceber, a circulagéo sistémica é mantida pela con-



ventriculos em oposicao stipero- inferior

Fig. 3 - Estudo hemodinamico de um portador de ventriculo em posicéo
slipero-inferior com discordancia atrioventricular e ventriculo-arterial.

tracdo simultanea de VI) e VE. A tentativa de corregéo
cirdrgicadaClV edaestenoseinfundibul o-valvar pulmonar
fariacom que 0 VD se tornasse o Unico responsavel pela
circulagdo sistémica, 0 que, seguramente, decretaria a
insuficiéncia do mesmo, em virtude de sua peguena
dimensdo no caso em apreco. Ainda € relevante relatar a
dificuldade de abordagem paraacorrecao cirtrgicadaClV,
em fungdo da situacdo anémala do septo interventricular.

Ressaltamos, por fim, a importancia da
cinecoronariografia pois, na eventualidade de operacéo
corretiva, € mister que se conhega previamente a

distribui¢do dacirculagdo coronéria, que nesses casosfoge
dos padrdes habituais.

Em funcdo deter o paciente suportado um grave estado
infeccioso e ter mantido um desempenho cardiovascular
as suas necessidades habituais, optamos pelo
acompanhamento clinico.

Summary

A patient with a complex and rare congenital heart
disease, associate with a horizontal intraventricular
septum, is described. There were also an atrioventricular
septal defect, corrected transposition of the great vessels,
and pulmonary stenosis. Both coronary arteries originated
fromasingleostium.

The patient was an oligosymptomatic 19 year-old black
male, with only clubbing and mild cyanosis. At admission
he had signs of severe bacteremia associated with the
pulmonary involvement. He recovered on medical
treatment only. No surgical correction appeared advisable.
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