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Objetivo — Verificar as apresentagoes mais
freqiientes da dupla via de entrada ventricular
(DVEYV) e das lesées associadas, visando aplica-
¢do no diagndstico e no tratamento cirurgico.

Material e Métodos — Vinte coragoes prove-
nientes de colegoes andtomo-patolégicas, todos
com DVEV. A andlise foi feita de forma segmen-
tar e em seqtiencia.

Resultados — O ‘situs” atrial era “solitus’
em 14 casos e ambigiio em seis (quatro com iso-
merismo direito e dois com esquerdo). Com “situs
solitus” havia duas valvas atrioventriculares
(AV), enquanto que nos casos de isomerismo ha-
via uma valva AV comum. O ventriculo principal
era morfologicamente esquerdo em 13 casos, direi-
to em um e indeterminado nos remanescentes. A
conexdo ventriculo-arterial foi discordante em 10
casos, concordante em dois, dupla via de saida
em oito (seis de ventriculo indeterminado, um da
camara principal e um da rudimentar). Obstru-
¢oes ao fluxo pulmonar foram mais freqiientes no
grupo dos isomerismos atriais (67%). Estenose de
valva AV esteve presente em 4 casos, em dois es-
querda e em dois direita. “Straddling” de uma
das valvas AV foi observado em cinco casos e co-
arctagdo de aorta em trés. A comunicagdo inter-
ventricular era restritiva em dois casos, ambos
com DVEYV para ventriculo principal esquerdo e
concordancia ventriculo-arterial (“corag¢do de Hol-
mes”).

Conclusao — Nos pacientes com isomeris-
mos atriais, as lesdes de estenose pulmonar do-
minam o quadro e merecem aten¢do preliminar.
Nos demais, as derivagées dtrio-pulmonares de-
verdo levar em conta também as peculiaridades
morfolégicas como, por exemplo, as disfungées
valvares e coarctagdo de aorta.

Palavras-chave — dupla via de entrada ventricular,
ventriculo unico, cardiopatia congénita.
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MORPHOLOGICAL ASPECTS OF 20
HEARTSWITH DOUBLE INLET VENTRICLE

Purpose — The authors intended to verify the
most common anatomical presentations of hearts
with double inlet ventricle (DIV) and the associ-
ated lesions, in order to provide information re-
garding surgical palliation/correction.

Material and Methods — Twenty hearts pre-
senting DIV, from pathological collections. The
sequencial segmental analysis was applied.

Results — Fourteen cases showed usual atri-
al arrangement, and six isomeric atria (4 with ri-
ght isomerism and 2 with left isomerism). “Situs
solitus” showed two atrioventricular (AV) valves,
and the others a single valve. The main ventricle
was morphologically left in 13 cases, right in one
and of indeterminate morphology in six. The ven-
triculoarterial connexion was discordant in 10
cases, concordant in two, of double outlet type in
eight (6 from an indeterminate ventricle, one from
the main chamber and one from the rudimenta-
ry ventricle). Pulmonary obstructive lesions were
common in the group with atrial isomerism
(67%). AV valve stenosis was present in 4 cases,
two of the left valve and two of the right one. Stra-
ddling of one AV valve was observed in 5 cases
and aortic coarctation in three. The ventricular
septal defect was restrictive in two cases, both
with double inlet to a dominant left ventricle and
a concordant AV connexion (Holmes heart).

Conclusion — In those with atrial isome-
rism, the obstructive pulmonary lesions are the
dominant feature and require early attention. For
the other group, the atriopulmonary anastomosis
procedures should take into account pecualiarities
such as AV valve disfunctions and aortic coarc-
tation.

Key words — double inlet ventricle, single ventri-
cle, congenital heart disease.
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A dupla via de entrada ventricular (DVEV)
constitui tipo pouco freqiiente de conexdo atrio-
ventricular, dentro do grupo da conexdo atrio-



ventricular univentricular’. Durante muito tem-
po considerou-se que os espécimes com DVEV
apresentavam “ventriculo inico”? Mais recente-
mente, varios autores enfatizaram que na maio-
ria dos casos hd uma camara ventricular princi-
pal, completa, e uma rudimentar, sem via de en-
trada’®. Logo, a camara rudimentar, também cha-
mada “camara infundibular” em algumas si-
tuagdes, comecou a ser vista como o segundo ven-
triculo, embora incompleto, uma vez que mostra
sempre uma porc¢io trabecular que permite sua
caracterizacdo morfolégica. A partir de entéo,
apenas os coracoes onde nido se detecta uma ca-
mara rudimentar se enquadram na defini¢do de
“ventriculo Unico”.

A DVEV acompanha-se, na maioria dos ca-
sos, de outras anomalias cardiacas, ao nivel de
valvas atrioventriculares, da conexdo ventricu-
lo-arterial ou do arco adrtico’. Tais associacoes
tornam a abordagem cirturgica paliativa/corretiva
diferente em cada caso. Para tal, é imperiosa a
determinacio exata da anatomia através de mé-
todos invasivos e ndo invasivos.

Estudamos coracées com DVEV, do ponto de
vista anatomo-patolégico, a fim de determinar, em
nosso meio, as apresentacées mais freqiientes.

MATERIAL E METODOS

Estudaram-se 20 coracoes das colecdes do
Instituto do Coracgdo e da FMUSP.

A condigao basica para selecao foi o tipo de
conexao atrioventricular — DVEV — | independen-
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temente do “situs” ou do modo de conexdo (atra-
vés de 2 valvas ou de valva atrioventricular co-
mum). Analise direta por pelo menos dois ob-
servadores, conjuntamente, foi feita de forma seg-
mentar e seqiiencial> Apds a avaliacdo das drena-
gens venosas sistémica e pulmonar, e o es-
tabelecimento do tipo de conexdo atrioventricular
e ventriculo-arterial, foram analisadas as carac-
teristicas anatomicas das valvas cardiacas e dos
defeitos septais. Foi ainda anotada a posicido es-
pecial das grandes artérias da base e da camara
rudimentar.

A comunicacdo interventricular foi conside-
rada restritiva quando seu diametro (ou a soma-
toria dos diametros no caso e mais de um defei-
to) era menor que o da grande artéria que se
originava da camara rudimentar.
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RESULTADOS

Os principais achados encontram-se relacio-
nados na tabela I. Treze dos 14 coragdes com duas
valvas atrioventriculares (AV) apresentavam ven-
triculo principal morfologicamente esquerdo e “si-
tus solitus”. Nessa situacdo, ambas as valvas lem-
bravam morfologicamente a mitral (fig. 1). Em 3
casos havia disfun¢io da valva AV esquerda, em
dois estendse, apresentando um Unico grupo de
musculos papilares, e no outro insuficiéncia, a jul-
gar pelo “espessamento cordonal” da borda livre

TABELA | — Principais achados anatdmicos.
Caso Situs Modo con AV Tipo con VA éntriculo Posicéo Obstrucdes Coarctagéo
Principal daCR vias de saida de aorta
| S 2 valvas discordante Esquerdo anterior-E O 0
2 S 2 valvas discordante Esquerdo anterior-E atresia pulmonar O
3 S 2 valvas discordante Esquerdo anterior-E - ?
4 S 2 valvas DVSdaCR Esquerdo anterior-D - sim
5 S 2 valvas concordante Esquerdo anterior-D O O
6 S 2 vaivas concordante Esquerdo anterior-D ] O
7 S 2 valvas discordante Esquerdo anterior- D - sim
8 S 2 valvas discordante Esquerdo anterior O sim
9 S 2 valvas discordante Esquerdo anterior-D estenose subpulm. O
10 S 2 valvas DVS Indeterminado estenose atresiapulm. Valvar ]
11 S 2 valvas discordante Esquerdo anterior-E - ?
12 S 2 valvas discordante Esquerdo anterior-E atresia palivalv g
13 S 2valvas discordante Esquerdo anterior atesia pulm . valvar o
14 S 2 valvas discordante Esquerdo anterior - ?
15 Isom. E valva comum DVS da CP Direito posterior-E estenose subpulm. O
16 Isom. D valva comum DVS Indeterminado - estenose pulm. Valvar e ]
estenose adrtica O
17 Isom. D valva comum DVS Indeterminado - atresia pulaivaf ]
18 Isom. E valva comum DVS Indeterminado - atresiapulm. Valvar O
19 Isom. D valva comum DVS Indeterminado o O o
20 Isom. D valva comum DVS Indeterminado - - ?

S —solitus; Isom. D —isomerismo D; Isom. E —isomerismo esquerdo; Anterior-D — anterior e & direita; Ar.terior-E — arestioerla,;
pulm. — pulmonar; DVS — dupla via de saida; CR — camara rudimentar; CP — camara principal: con — conexdo; AV — atrioventricular
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Fig. 1 — Corte de coragdo com dupla via de entrada de ventriculo
morfologicamente esquerdo, através de duas valvas atrioventriculares,
uma direita (d) e outra esquerda (E).

dos folhetos e pela grande dilatagdo do atrio es-
querdo (fig. 2). Observamos aspecto displasico da
valva AV esquerda em um caso, caracterizado por
nodulos irregulares na face atrial e na borda livre
dos folhetos, todavia sem sinais de estenose ou in-
suficiéncia.

Fig. 2 — Coragdo aberto pelo seu dpice, mostrando os oriticios de duas
valvas atrioventriculares — uma direita (d) e outra esquerda (E) —
abrindo-se em um ventriculo morfologicamente esquerdo. A valva
esquerda (E) exibe espessamento da borda livre, denotando insuficiéncia.

Ja a valva AV direita mostrou-se estendtica
em dols outros casos, em um com a maioria das
cordas inserindo-se diretamente no topo do septo
trabecular (fig. 3) e em outro com anel de dia-
metro reduzido e espessamento de folhetos.

Em cinco corag¢bes com ventriculo principal
esquerdo notamos “straddling” de uma das valvas
AV, em trés da direita e, em outra, da esquerda
para a camara rudimentar. O “straddling” era do
tipo A em um caso, do B em trés e do C no rema-
nescente (fig. 4), de acordo com a classificacdo de
Rice e col®. Um desses casos apresentava também
cavalgamento da valva AV direita sobre o septo
trabecular, na proporgio de 20% em relagdo a ca-
mara rudimentar.

No tnico caso com duas valvas AV e ventri-
culo indeterminados, elas apresentavam respec-
tivamente quatro e dois folhetos a direita e a es-
querda, aparentemente sem sinais de disfungio.

Seis espécimes apresentavam valva AV co-
mum, todos com isomerismo atrial. Em cinco de-
les néo foi detectada cAmara ventricular rudi-
mentar, sendo o ventriculo principal considerado
como de morfologia indeterminada. No caso re-
manescente, o ventriculo principal era direito. A
valva comum apresentava ntimero de folhetos

Fig. 3 — Vista posterior do atrio direito (AD), do ventriculo principal
esquerdo (VE) e da valva atrioventricular direita. Notam-se cordas
inserindo-se no topo do septo ventricular, convergindo para um mesmo
ponto (seta). Observa-se ainda comunica¢do interatrial na fossa oval
(CIA).



Fig. 4 — Camara rudimentar morfologicamente direita, de onde emerga
a aorta (Ao). Nota-se 4 “straddling” tipo C de uma das valvas atrio
ventriculares, através da comunicacdo interventricular (CIV). A seta
maior mostra o musculo papilar na parede livre de cAmara rudimentar
e a seta menor as cordas valvares inserindo-se na parede do septo
ventricular (S).

variando de trés a cinco, exibindo em trés casos
aspecto displasico.

Obstrugdo ao fluxo pulmonar esteve presen-
te em nove (45%) casos. A valva pulmonar era es-
tendtica em 10% dos casos e atrésica em outros
25%. Trés (25%) casos exibiam estenose subpul-
monar, dois as custas de estreitamento do infun-
dibulo muscular e outro devido a presenca de
“brotos” de tecido embrionario abaixo da valva
pulmonar (fig. 5).

Nos 13 casos com ventriculo principal de tipo
esquerdo e no Unico de tipo direito havia comu-
nicac¢do interventricular (CIV) muscular. Mais de
uma CIV foi encontrada em trés casos.

A CIV foi considerada restritiva nos dois ca-
sos com ventriculo principal esquerdo e concor-
dancia ventriculo-arterial (Holmes’heart) (fig. 6).

Em quatro coragoes, o septo atrial era inte-
gro; em dois havia sinais de septostomia cirtrgica;
em trés o forame oval era pérvio; em sete notamos
defeito septal, seis na fossa oval e um tipo “ostium
primum”. Em trés casos com isomerismo atrial
havia atrio praticamente Unico, onde se observa-
ram apenas resquicios de septo. Em um dos espé-
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Fig. 5 — “Brotos” de tecido embrionario (seta) ocasionando estenose
abaixo da via de saida da camara principal (VS). Camara rudimentar
(CR): Septo Ventricular (S); Orificio da valve atrioventricular esquerda
(E), abrindo-se na caAmara principal.

Fig. 6 — Camara rudimentar mofologicamente direita em caso com
concordancia ventriculo-arterial (Holmes’heart). Nota-se comunicagio
interventricular (CIV) restritiva (seta). A valvar pulmonar (VP), ndo é
estendtica.

cimes néo foi possivel avaliar a morfologia do sep-
to atrial.

Trés dos coragbes com isomerismo atrial
mostravam alteracdo no retorno venoso. Em um
deles havia conexdo anémala total infracardiaca
de veias pulmonares, em outro veias pulmonares
drenando em Aatrio isomérico a direita em outro
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todo o retorno venoso (pulmonar e sistémico) para
atrio a direita.

Justa-posicdo de apéndices atriais esteve
presente em um caso, que apresentava ventriculo
principal tipo esquerdo e dupla via de saida da
camara rudimentar.

DISCUSSAO

O conhecimento da morfologia das raras
malformacgées que tém em comum a DVEV vem
contribuindo para melhor diagndstico e trata-
mento cirdrgico das mesmas’.

Devido as semelhancas entre tais coragoes e
aqueles com auséncia de conexdo AV, tem sido
possivel o tratamento pela cirurgia de Fontan-
Kreutzer em casos selecionados™.

Cremos que se distinguem claramente dois
grupos de coragdes: 0s com uma camara principal
e uma rudimentar e os com uma camara ventri-
cular Unica de tipo indeterminado. No primeiro
grupo, o arranjo atrial costuma ser “situs solitus”
mais freqiientemente, enquanto que, no segundo,
a grande maioria apresenta isomerismo atrial di-
reito. Os isomerismos atriais costumam
acompanhar-se de alguns defeitos cardio-
vasculares que se mostram mais ou menos cons-
tantes dentro de cada grupo de isomerismo (di-
reito ou esquerdo)'®. Conforme esperado, em nos-
sos casos com isomerismo atrial direito, além de
ventriculo indeterminado com dupla via de entra-
da, observamos grande incidéncia de atresia pul-
monar. Também anomalias de drenagem venosa
estiveram presentes nesse grupo. Assim, a cardi-
opatia que acompanha o isomerismo atrial direi-
to costuma ser grave, e a DVEV nio se constitui
no fator basico para a decisdo cirtrgica e sim as
alteracoes de hipofluxo e do retorno venoso pul-
monar.

Por outro lado, os problemas que se apresen-
tam quando ha DVEV em casos com um ventri-
culo principal e um rudimentar sdo bastante di-
ferentes. Como na maioria dos casos o ventriculo
principal é morfologicamente esquerdo e ha dis-
cordancia ventriculo-arterial, é importante co-
nhecer o diametro da CIV pois a circulagdo sisté-
mica depende dessa comunicag¢do. Alguns autores
relatam CIV restritiva na presenca de discor-
déancia ventriculo-arterial’; em nosso material, en-
tretanto, a CIV sé foi considerada restritiva nos
dois casos com concordancia ventriculo-arterial
(“Holmes’heart”).

Uma vez que se cogita da realizacdo da cirur-
gia de Fontan para corrigir defeitos tipo DVEV,
deve-se ter em mente que, no grupo com “situs
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solitus” a estenose pulmonar é menos frequente’,
havendo, pelo contrario, hiperfluxo pulmonar. De
fato, em nosso estudo observamos que em oito dos
dez casos com discordancia ventriculo-arterial, o
tronco pulmonar era bastante dilatado e livre de
estenoses. Logo, os parametros hemodinamicos
que devem nortear a indicac¢io cirurgica devem
ser os mesmos considerados na atresia tricispide
classica, estando também indicada a cerclagem
precoce da artéria pulmonar.

Deve-se salientar que, embora a cerclagem
seja o procedimento paliativo mais indicado em
lactentes com DVEV e hiperfluxo pulmonar, ela
tem sido implicada no desenvolvimento tardio de
estenose subadrtica®!!'. Essa complicagdo pode li-
mitar a indica¢do da cirurgia de Fontan e reque-
rer resseccio do infundibulo muscular com ampli-
acdo da CIV'. Em tal situacdo, o conhecimento do
curso do feixe de condugédo é fundamental, a fim
de evitar bloqueios.

Conforme discutem alguns autores!*!?, em
coracoes com ventriculo principal tipo esquerdo,
o feixe de His estd situado na borda “direita” do
defeito septal, ou seja, na borda muscular mais
proxima ao anel da valva AV direita, onde se en-
contra o n6 AV. Logo, a disposic¢do do feixe de con-
ducdo ira variar de acordo com a orientacdo espa-
cial do septo trabecular. Assim, dependendo do
ponto de referéncia utilizado, a margem “direita”
do defeito podera ser considerada como posterior
ou anterior (fig. 7).

Uma outra proposta de abordagem cirurgica
para esse tipo de complicacio (estenose subadrtica
pés-cerclagem pulmonar) seria um procedimento
do tipo Damus-Kaye-Stansel*, onde se efetua
anastomose término-lateral do tronco pulmonar
com a aorta, suprindo-se a circulacdo pulmonar
através de um “shunt” tipo Blalock ou de um tubo

VD rudimentar
o szquerda

VD rudimentor
“a dirsita

Fig. 7 — Representacio esquemadtica do sistema de condugdo atrio-
ventricular em ventriculo principal morfologicamente esquerdo, quando
a camara rudimentar esta situada a direita e a esquerda. Nota-se que o
feixe de condugdo esta sempre relacionado a comunicagdo interventricular
(CIV) que esteja mais proxima da valva atrioventricular (AV) direita em
cujo anel esta localizado, anteriormente, o n6 atrio-ventricular (AV). VD
— ventriculo direito.



a partir do ventriculo.

Outro aspecto que merece atengdo é a pre-
senc¢a ou nao de disturbios morfolégicos e funcio-
nais das valvas atrioventriculares. A literatura
mostra como muito freqiientes as estenoses val-
vares, sobretudo da esquerda®. O nosso trabalho
revelou quatro casos com estenose valvar, dois da
esquerda e dois da direita. Em trés coracdes dos
citados acima a estenose era as custas de malfor-
macao tipo “valva em paraquedas”. Somando-se o
caso com insuficiéncia da valva esquerda, temos
5 (36%) de 12 casos com disfuncido de uma das
valvas AV. Este pode ser fator limitante para a
cirurgia de Fontan, cuja programacio devera ne-
cessariamente considerar a possibilidade de se
excluir valva com disfuncéo e utilizar a contrala-
teral”. Dependendo do grau de disfunc¢ido da val-
va AV esquerda e de sua repercussdo hemodina-
mica no territério vascular pulmonar, havera
contra-indicagdo total da derivagdo atrio- pulmo-
nar. Tais repercussdes podem ser de grau rele-
vante quando o septo atrial é integro.

Clinicos e cirurgides devem ser alertados
ainda para a presenca de coarctacio de aorta, en-
contrada em 28% dos casos com discordancia
ventriculo-arterial em nosso material.
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