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Em 2 irmdos do sexo masculino, com idades de 4 e 10 meses, a drenagem venosa pulmonar
andmala (forma total) fazia-se para a veia cava superior direita, enum deles, e era do tipo misto,
no outro (para o seio corondrio e cava superior direita) .

Na drenagem venosa pulmonar anémala da forma
total (DVAPT), na qual as veias pulmonares ndo se
conectam diretamente com o atrio esquerdo, a
presenga de comunicacéo interatrial (forame oval
patente ou defeito do septo interatrial) é essencial
para a sobrevivéncial. O mecanismo embriol6gico
basico dessa ma formacgédo é o desenvolvimento
insuficiente da veia pulmonar comum, com sua
integracéo total a direita e ndo a esquerda do septo
interatrial?. O tipo supracardiaco € o0 mais comum,
enquanto o tipo misto constitui aformamaisrara®. A
DVAPT incide maisfreglientemente no sexo masculino
34 | havendo poucos relatos da ocorréncia dessa
entidade em irmaos 1.

APRESENTAGAODOSCASOS

Caso 1 - Menino de 10 meses, branco, natura e
procedente de Porto Alegre nascido de parto vagina de
termo, sem intercorréncias, pesando 3.400g, sem histéria
familiar de cardiopatiaou de consangiinidade, passou bem
até o 3.° més de vida, quando passou a apresentar
taquipnéaefoi medicado com digitdlico. Apresentavapeso
de 7,0 kg, alturade 71 cm, discreta tiragem intercostal e
impulsdo sistélica paraesternal esquerda. Detectou-se 2.2
bulha hiperfonética e com 2 componentes, sopro sistélico
gjetivo na area pulmonar e sopro diastélico em area de
ventriculodireito.

Fig. 1 - Drenagem venosa pulmonar andmala de forma total para a
veia cava superior direita. VCS: veia cava superior; AD: &rio direito;
VI: veia inominada; VV: veia vertical; CVP: confluéncia das veias
pulmonares.

O eletrocardiograma mostrava importante cres-
cimento atrial e ventricular direitos e o exame ra-
dioldgico de torax, cardiomegalia com aumento do
fluxo arterial pulmonar. Foi submetido a catete-
rismo cardiaco que evidenciou drenagem venosa
pulmonar anbmala, da forma total, do tipo supra-
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cardiaco inominado e veia cava superior direita com
persisténcia de veia cava superior esguerda (fig. 1) No
procedimento cirdrgico, foram confirmados os achados do
cateterismo. Sem complicagdes, recebeu atahospitalar no
11.° dia em uso de espironolactoma (25 mg ao dia) e
furosemide (25 mg ao dia). Atualmente no 6.° ano de pés-
operatorio, encontra-se assintomatico, sem uso de
qualquer medicacéo.

Caso 2 - Menino de 4 meses, branco, natural e
procedente de Porto Alegre, nasceu de parto vaginal, de
termo, sem complicactes, 6 anos apds seu irméo (caso 1),
pesando 2.900 g. Foi atendido aos 3 dias de vida, ndo se
evidenciando cardiopatia pelo exame clinico. Foi
reexaminado novamente aos 4 meses de idade,
manifestando cansaco durante as mamadas. Pelo exame,
evidenciou-se mau estado geral, peso de 4.300 g, dturade
48 cm, cianose central e periférica, além detirageminter e
subcostal . A freqliénciarespiratriaera88 rpmeacardiaca
160 bpm. A 2.2 bulha apresentava-se hiperfonética, com
dois componentes. Em é&rea de ventriculo direito,
auscultava-se um forte ruido diastdlico. O figado estava4
cm abaixo dabordacostal direita (contorno com 12 cm de
comprimento).

Fig. 2 - Drenagem venosa pulmonar andmala da forma total do tipo
misto. Observa-se a drenagem do pulmao esquerdo para o seio
coronario e do pulméo direito para a veia cava superior direita
CVPE: confluénciade veias pulmonares esquerdas; CVPD: confluéncia
de veias pulmonares direitas.

No eletrocardiograma, observava-se importante
crescimento atrial eventricular direito e, naradiografiado
térax, acentuada cardiomegalia com grande dilatagdo do
tronco da artéria pulmonar e aumento do fluxo arterial
pulmonar. O ecocardiograma modo “M” evidenciou
expressivo aumento do ventriculo direito, além de sugerir
o diagndstico de DVAPT. O cateterismo cardiaco mostrou
DVAPT dotipo misto (fig. 2): o pulm&o esquerdo drenado
para o seio corondrio e o pulmao direito paraaveia cava
superior direita (fig. 3). Apresentou parada
cardiorrespiratériaapds o exame, evoluindo paraKaufman

Fig. 3 - Drenagem venosa pulmonar andmala de forma total
do tipo misto. Observa-se a drenagem do pulméo direito para
a cava superior direita. Injecdo na CVPD. Abreviaturas: vide
figuras 1 e 2.

COMENTARIOS

O padrao de heranc¢a sugerido na drenagem veno-
sa pulmonar andbmala da forma total (DVAPT) é
autossdmico dominante com penetrancia incomple-
ta’, havendo, em 90% dos casos, uma interacao
genética-ambiente (heranca multifatorial) **. A mani-
festacdo da doenca em apenas um dos gémeos
idénticos®indicaaimportanciade fatores ambientes
12, A probabilidade de recorréncia numa familia com
um parente de primeiro grau af etado é proxima de 1%,
ou seja, a mesma da populagdo geral. Porém essa
probabilidade é duplicada ou triplicada caso existam
2 parentes de primeiro grau comprometidos®. Na
presenca de 3 parentes proximos afetados, 4 o risco
de recorrénciaiguala-se ou supera aquel e th heranca
mendeliana, principalmente se um desses parentes é
0 pai ou mae 1.

Até o presente momento 8 estudos da ocorréncia de
DVAPT emirmaosforam publicados:

FONTE TIPODE DVAPT
Delide ecol.? infradiafragmaicae seio coron&io

Gatham e Nadas # no egpecificacb norelao
Vinh ecol. infradiafragmética

Paz eCadilla® supracadiaca

Kaufman e col.” supracadiacae seio coronario
Clark e col. 8 infradiafragmética

Milner e col. ® supracadiacaemiga

Baron e col. © infradiafragméica

Os casos rel atados em dois desses estudos® também
apresentavam outro parente de primeiro grau com
DVAPT.
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Otipo de DVAPT maisfregiientemente concordante em
irmaos é o infradiafragmético, como se pode verificar no
guadro. Os casos por nds observados apresentavam 0s
tipos supracardiaco e misto.

A pequenafrequiénciadamanifestacdo dessa entidade
em irmaos é confirmada pel o estudo recente de Corone e
col. ¥, que ndo evidenciaram qualquer caso de DVAPT
comprometendo dois ou mais parentes em 238 familias
gue apresentavam pelo menos dois membros portadores
de cardiopatia congénita. A infregliente manifestagdo
familiar dessa cardiopatia explica a pobreza de
informagbes genéticas existentes, as quais séo
insuficientes para concluir sobre predisposicéo
hereditéria'*.

Dessa forma, considerando-se o0 aumento do risco de
cardiopatiacongénitaem outro membro dafamilia, frente
a dois integrantes afetados, a deteccdo de drenagem
venosa andmala pulmonar total em irmaos implica
necessidade de estudo genético dessas familias, no
sentido de estabelecer definitivamente o padrdo de
heranca da doenca e de realizar o apropriado
aconselhamento.

SUMMARY

The occurrence of total anomalous pulmonary venous
drainage in two male siblings (aged 4 and ten months ol d)
isreported. The connection wasto theright superior vena
cavain one and of the mixed type (to the coronary sinus
and the right superior vena cava) in the other.
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