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Dois casos de atresia tricispide com conexao ventriculo-arterial do tipo dupla via de saida do
ventriculo direito sugeriram nova classificacéo da anomalia, visto que nenhuma das classificagdes
existentes engloba esse tipo de conexao. Identificaram-se 4 tipos fundamentais: I) com conexao
ventriculo-arterial concordante; 11) com conexao ventriculo-arterial discordante; 111) com conexao
ventriculo-arterial do tipo via de saida Unica e 1) com conex&o ventriculo-arterial do tipo dupla

via da saida.

Os subtipos dependem da posicao das grandes artérias, da presenca da comunicacao
interventricular, do comportamento da valva pulmonar, além de outras caracteristicas.

Atresiatriclspide tem sido descrito classicamente como
umacondi¢do em que ndo existe comunicagdo entre 0 &trio
direito e o ventriculo direito. Sua classificacdo tem sido
motivo de preocupacdo dos autores e vem sendo
sucessivamente modificadaafim de agrupar todos ostipos
anatémicos conhecidos.

Até o momento, nenhuma das classificagdes preenche
esse requisito. A classificagcdo de Edwards e Burchell?,
modificada por Keith e col.?, é amais seguida. Nela, os
autores reconhecem trés tipos: tipo I, sem transposicéo
das grandes artérias; tipo |1, com D-transposi¢cdo das
grandesartériasetipo 11, com L-transposi¢cdo dasgrandes
artérias. Os subtipos dependem da presenca ou ndo de
outros defeitos como atresia, estenose ou valva pulmonar
normal, comunicacdo interventricular etc.

Tandon e Edwards®, revendo 45 casos de necropsias,
classificam-maem 3tiposprincipais. atresiatriclspide com
posi¢do normal das grandes artérias (tipo 1), com
transposi¢éo das grandes artérias (tipo I1) e com tronco
arterial comum persistente (tipo I11).

Becher e Anderson* admitem que, naatresiatricuspide,
devem ser consideradas todas as variedades de conex&o
ventriculo-arterial.

Baseados nessa premissa, revisamos 0 nosso material
angiogréfico de 81 casos de atresiatriclispide. Doisdesses
se associavam a dupla via de saida do ventriculo direito,
variedade considerada muito rara.

O presente trabalho relata os casos; ao mesmo tempo,
procurafazer umanovaclassificagdo paraatresiatricispide
segundo o tipo de conexdo ventriculo-arterial.

APRESENTACAO DOS CASOS

Caso 1 - Meninade 12 anos de idade, com suspeitade
cardiopatia desde o0 nascimento, pela presencade cianose
e sopro cardiaco, aos 3 anos submeteu-se a estudo
hemodinamico, cujo diagnostico foi atresiatricispide com
estenose pulmonar. Em virtude do aparecimento de crises
hipoxémicas de repeticéo, foi operada, tendo sidorealizada
uma anastomose sistémico-pulmonar (Blalock-Taussig).
Aos 12 anos, em decorréncia de retorno da cianose e
cansaco facil, foi reavaliada clinicamente, registrando-se
bom estado geral, 26,5 kg, cianose universal ++, mucosas
hipercoradas. Na area pulmonar ouviu-se sopro sistélico
gjetivo +++, sopro continuo suave, no 2.° EID. Pressdo
arterial 120 x 70 no brago esguerdo.

O eletrocardiogramarevel ou SAQRS a-80°, sobrecarga
biatrial, bloqueio AV do 1.° grau e sobrecarga ventricular
direita(fig. 1).

A radiografia em PA evidenciou &rea cardiaca pouco
aumentada, pedicul o estreito, ausénciado arco pulmonar,
pobreza da circulag@o pulmonar (fig. 2).
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Fig. 1 - Eletrocardiograma mostrando orientagéo superior de SAQRS,
bloqueio AV do 1° grau , sobrecarga biatrial e ventricular direita.

O ecocardiograma 2D demonstrou “situs solitus”
viscero atrial, cavidades atriais aumentadas, ampla CIA
tipo “ ostium secundum” , auséncia de conexdo AV direita,
valvamitral em“straddling”, amplaClV, ventriculo direito
com duplo infundibul o e cadaum dando origem aumadas
gradesartérias(fig. 3).

O estudo oximétrico mostrou saturagdo (0,2%) de54 em
VCS,51emAD, 61emVD, 80emAE, 80noVE enaaorta.
A manometria, foram encontrados o0s seguintes valores,
emmmHg; AD médial2, AEmédial0, VE 12Q/10, Ao 120/
70eTP30/17.

O estudo contrastado, feito de frente no &trio direito, mos-
trava cavidade dil atada e auséncia de comunicacdo dessa
com o ventriculo direito. Ampla CIA do tipo “ostiurn
secundum” conduz o contraste para o ario esquerdo e
essase abre no ventriculo esquerdo atravésdavavamitra
(fig. 4). Umainjecédo de contraste feita no ventriculo es-
guerdo naprojecdo hepatoclavicular (fig. 5) mostravauma
cavidade ventricular de bom desenvolvimento, uma
grande CIV, do tipo via de entrada, opacificava o
ventriculo morfologicamente direito, de desenvolvi-
mento equivalente ao seu homénimo. Ambas as gran-
des artérias originavam-se do ventriculo morfologi-
camente direito, cada uma apoiada por um infun-
dibulo e os infundibulos separados entre si pelo sep-

to conal hipertrofiado. As valvas semilunares encon-

Fig. 2 - Radiografia de frente , &rea cardiaca discretamente aumentada,
circulagdo pulmonar de baixo fluxo.

Fig. 3 - Ecocardiograma 2D mostrando a presenca de “straddling” de
valvamitral. VD- ventriculo direito; V E- ventricul o esquerdo; AE- &trio
esquerdo, VM- valva mitral.
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Fig. 4 - Atriogramadireito de frente mostrando ausénciade comunicagdo
entre o &rio direito e o ventriculo direito AD- &trio direito; AE- &rio
esquerdo; VE- ventriculo esquerdo.
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Fig. 5 - O ventriculograma esquerdo na projecéo hepatoclavicular,
evidenciaaorigem das grandes artérias no ventricul o direito. Ao- aorta;
TP-tronco pulmonar; I-infundibulo; SI - septo infundibular; VD-
ventriculo direto; VE- ventriculo esquerdo.

travam-se no mesmo plano, estando avalva pulmonar com
estenose de grau severo.

O tratamento cirdrgico consistiu no bloqueio da
anastomose Blalock-Taussig, fechamento da CI A, seccéo
transversal do tronco pulmonar, sutura do coto proximal,
ampla anastomose do &trio direito com o coto distal. da
artériapulmonar. Dessaforma, agoratodo o sangue venoso
drenado ao dtrio direito ganhavaaartériapulmonar etodo
0 sangue oxigenado levado ao ventricul o esquerdo ganhava
aaorta, corrigindo-se, funcionalmente, a méaformagao.

Caso 2 - Trata-se de um menino de 13 anos, cujos
achados clinico, eletrocardiografico e radiol6gico se
superpdem aos do caso anterior, razéo pela qual
apresentaremos apenas 0 estudo cineangiografico (fig. 6,
7e8).

DISCUSSAO

Atresia tricuspide é uma méa formacéo definida
como sendo a auséncia de continuidade entre o étrio
direito e o ventriculo direito. A auséncia dessa
continuidade, na maioria das vezes, é devido a inter-

posicéo de um assoalho atrial muscular ou membra-
noso, outras vezes devido a imperfuracdo da valva
triclspide, estando seus folhetos fundidos e com cor
das tendinosas rudimentares ou, mais raramente, um

Fig. 6 - Ventriculograma esquerdo na projecéo hepatoclavicular, caso
n°2, mostraamplaClV, origem das grandes artériasno ventriculo direito,
estenose pulmonar valvade grau severo. Ao-aorta; AP-artériapulmonar;
Sl-septo infudinbular; VE-ventriculo esquerdo; CIV- comunicagéo
interventricular.

Fig. 7 - Ventriculograma direito na projecéo hepatoclavicular, caso n°2,
evidencia a origem das grandes artérias no ventriculo direito, severa
hipertrofiado septo infundibular, valvamitral em “straddling”. Ao-aorta;
AP-artéria pulmonar; Sl-septo infundibular; CIV-comunicagdo
interventricular; VD-ventriculo direito; VE-ventriculo esquerdo; VM-
vava mitral.
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Fig. 8 - Atriograma direito do caso n.° 2 mostrando auséncia de
continuidade entre o &trio direito e o ventriculo direito, traducdo da
atresia tricispide.

dos folhetos de um orificio atrioventricular comum selaa
entradaparao ventriculo direito.

Do ponto de vista anatémico, quando o assoa ho atrial
€ muscular, Becker e Anderson* definem como a forma
verdadeirade atresiatricispide, caracterizadapelaauséncia
de conexéo atrioventricular, deixando de existir uma
comunicaco real ou potencial entre as cavidadesdireitas.
Nas outras condi¢Bes, observa-se uma comunicagéo
potencial entre as cAmaras direitas. A via de entrada do
ventriculo direito existe; acontece que ou uma valva
trictspideimperfurada, ou umamembranaseinterpde entre
0 &trio e o ventriculo direitos, impedindo assim uma
comunicaco real.

Do ponto de vista fisiopatoldgico, em qualquer das
condigdes, os processos hemodindmicos sdo iguais.

Suaclassificagéo tem sido classicamente descritacomo
sendo conexdo ventriculo- arterial concordante ou
discordante.

A primeira classificagéo € de 1906, feita por Kiihnes®,
seguiram ade Edwards e Burchel, em 1949 e ade Keith,
Rowe e Vlad? em 1958. Em todas elas, so assinaladas a
NOrmoposicao ou a transposicdo das grandes artérias,
pontos considerados basi cos.

Na realidade, na maioria das vezes, cerca de 70%, a
conexdo ventriculo-arterial é concordante, as grandes
artérias estéo cruzadas e a artéria pulmonar esta situadaa
esquerda e na frente da aorta. Existe uma rara variante,

em gue a concordancia ventriculo-arterial esta presente,
contudo, asgrandes artérias encontram-se para el asestando
a aorta a esguerda. Van Praagh® tem denominado essa
situacdo de mé posicdo anatomicamente corrigida das
grandes artérias. Quando as grandes artérias se originam
de ventriculos errados, a conexdo ventriculo-arterial é
discordante, podendo existir uma D-transposi¢do ou uma
L-transposi¢ao.

Tandon e Edwards® nasualltimaclassificagdoincluem
outro tipo de conex&o ventriculo-arterial, o tipo I, em
gue existe a persisténcia do tronco comum arterial.

A conexdo ventriculo-arteria dotipo duplaviadesaida,
na atresia trictspide, embora referida por Becker e
Anderson?, por Bargeron*, Van Praagh e Weinberg’, ainda
ndo foi incluida naclassificacao.

Considerando a grande variabilidade da conexao
ventriculo-arterial presente na atresia tricuspide,
considerando que nenhuma das classificacdes existentes
engloba todos os tipos anatbmicos, decidiu-se efetuar a
revisdo das classificagBes conhecidas e propor uma mais
atualizada, aluz dos nossos casos apresentados.

Ostipos e variedades séo:
Tipo | - Conex&o ventriculo-arterial concordante
A. Normoposi¢&o das grandes artérias
la- sem CIV, atresia pulmonar e persisténcia do
cand arterial (PCA).

Ib - com ClV, atresia pulmonar e PCA
Ic - com CIV restritiva e sem estenose pulmonar
Id - com CIV ampla e estenose pulmonar

le - com CIV ampla, sem estenose pulmonar

B. Mé&posi¢&o anatomicamente corrigidadas gran-
des artérias

Tipo Il - Conexdo ventriculo-arterial discordante
A. Transposi¢do completa das grandes artérias
Ila- com ClV e atresia pulmonar
I1b - com CIV e estenose pulmonar
Ilc - com CIV sem estenose pulmonar

B. Transposicéo corrigida das grandes artérias

Ila- com CIV eatresiapulmonar e PCA

Bargeron, L. - Comunicagéo pessoal.
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I1b- com CIV eestenose pulmonar
I1c- com ClV, sem estenose pul monar
I1d- com CIV e estenose adrtica

Tipo I11- Conex&o ventriculo-arterial do tipo viade saida
Unica

A. Tronco arterial comum

Tipo IV- Conexdo ventriculo-arterial do tipo duplaviade
saida

A. Do ventriculo direito
B. Do ventriculo esquerdo

Revendo 81 casos de atresia tricUspide, através de
cineangiocardiografia, encontramos a seguinte
distribuicéo, conforme essaclassificagdo: Tipo 1, 68 casos
A categoriaA foi representada pel as seguintes variedades:
la, 25 casos; Ib, 5 casos; Ic, 28 casos; Id, 5 casos e le, 4
casos. Da categoria B, foi identificado um Unico caso Do
tipo Il, foram reconhecidos 11 casos. Pertencentes a
categoria A, as seguintes variedades: 11a, um caso; I1b, 4
casos; llc, 5 casos. Da categoria B, identificou-se apenas
um caso da variedade I1b Tipo 111, nenhum caso Tipo IV,
2 casos da categoria A.

Essaclassificag8o, sem pretender ser original, aproveita
as existentes e tenta incluir todos os tipos de conexdo
ventriculo-arterial. Por outro lado, no tipo | da categoria
A seincluem 2 novas variedades encontradas com alguma
freqliéncia e néo classificadas S&o elas, Ib, isto é com
ClV, atresiapulmonar e PCA elc, isto € com CIV restritiva
sem estenose pulmonar funcionando como setal existisse
Navariedade I b, poderiamos extrapolar queinicialmente
deveria ter sido o subtipo Ib da classificacdo de Keith,

Rowe e Vlad?, ocorrendo com o decorrer do tempo uma
atresia da valva pulmonar. Na variedade Ic, entendemos
gue inicialmente deveria ter sido o subtipo Ic de Keith,
Rowe e Vlad e devido a um fechamento parcial da CIV,
essa setornou restritiva.

SUMMARY

Two cases of tricuspid atresiawith aventricular arterial
connection with adouble outlet type of the right ventricle
hasinspired amew classification to the anomaly, for none
of the existent classification embraces this type of
connection.

Four basic types were identified: 1. Concordant
ventricular arterial connection; 2 Discordant ventricular
arterial connection, 3. A ventricular arterial connectionwith
asingle outlet type; 4. A ventricular arterial connection
with adouble outlet type.

The subtypesdepend on the position of the great arteries
on the existence of the VSD, on the presence or not of
pulmonic stenosis and other characteristics.
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