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Hipoplasia Congénita Isolada do Ventriculo Direito

Fernando T. V. Amaral, Francisco F Moreira-Neto, Ricardo N. Sgarbieri, Sandra R. Carvalho, Jorge L. Haddad
Ribeirdo Preto, SP

Sao relatados dois casos de hipoplasia congénita da Congenital Isolated Hypoplasia of the
porcéo trabecular do ventriculo direito. No 1°, o diagnos- Right Ventricle
tico precoce néo foi obtido e a crianc¢a foi submetida a uma
cirurgia paliativa (Blalock-Taussig modificado) no 13° més Two cases of congenital trabecular hypoplasia of the

de vida, devido a cianose importante. A evolugéo foi favo- right ventricle are reported. In the first, the neonatal
ravel até o 4° ano de vida quando bloqueio atrioventricular diagnosis was missed and the child did well until tHe 13
sintomatico foi diagnosticado em carater de urgéncia. month of life when a modified Blalock-Taussig shunt was
Correcao cirtrgica do tipo univentricular (anastomose de  done because of increasing cyanosis. Outcome was good
Glenn bidirecional) e implante de marcapasso definitivo until the 4"year of life when symptomatic atrioventricular
foram realizados, com boa evolugao até o momento. No 2°, block was detected in an emergency situation. A bidirectional
uma forma mais grave da doenca, cirurgia de Blalock- Glenn anastomosis and pacemaker implantation were
Taussig modificado foi necessaria no 1° dia de vida, devi- successfuly carried out after clinical estabilization and the
do a hipéxia grave com evolugdo desfavoravel e morte.  child is doing well up to now. The second case presents the
disease with its worst features: severe cyanosis and
acidosis in the first day of life. A modified Blalock-Taussig
shunt was performed and death ocurred soon after the
operation.
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H& 15 anos, neste periddico, Loures e col relataram
dois casos de hipoplasiaisolada do ventriculo direito (VD),
enfocando aspectos diagndsticos, terapéuticos e, também
analisando os 18 casos descritos na literatura até aquela
datd. Desde entdo, poucos relatos tém aparecido, o que, de
uma certa forma, reflete a raridade da doenca. O objetivo
deste trabalho € apresentar a experiéncia adquirida com
dois casos recentes desta entidade e discutir a evolucao te
rapéutica obtida até o momento.

Relato dos Casos

Caso 1 -Devido a cianose persistente, crianca do sexo
feminino, nascida a termo, foi investigada no 2° dia de vida. Fig. 1 - Eletrocardiograma do caso 1 mostrando A) sobrecarga ventricular direita
O exame clinico cardiovascular e a radiografia do tOrax neonatal; B) BIRD e HBAE no 13°més e C) BAV do 2° grau com 4 anos de idade.
foram normais. O eletrocardiograma (ECG) revelou pa-
drdo de bloqueio incompleto do ramo direito e eixo do
AQRS desviado para a direita (fig. 1A). Nenhuma anorma-
lidade estrutural foi encontrada no ecocardiograma (ECO),
firmando-se o diagnéstico de hipertenséo pulmonar tran-

sitéria com forame oval patente. A paciente teve alta em
boas condi¢bes no 5° dia de vida e néo retornou ao hospital
até o0 13° més, quando foi avaliada devido a cianose sem
sintomas. Nessa ocasiéo, o ECG era anormal, todavia com
eixo do AQRS a -6(fig. 1B) e 0 ECO revelou hipoplasia
isolada do VD com comunicacdo interatrial (CIA) associ-
Hospital do Coracéo de Ribeirdo Preto/Fundacio Waldemar B. Pessoa - Ribeirdo Preto,ada@ € hipofluxo pulmonar importante. Foi entéo realizada

sP o o ~_ uma anastomose de Blalock-Taussig modificada com su-
gs;gysgc;ndenma: Fernando Amaral - Av. Independéncia, 1379 - 14025-390 - Ribeirdo cessoea paciente foi acompanhada ambulatorialmente até
Recebido para publicacdo em 18/9/95 0 2° ano de vida quando abandonou o tratamento. Com 4
Aceito em 31/1/96 anos de idade, procurou hospital pediatrico devido a tosse

seca com duragéo de trés dias. Durante o atendimento, a
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crianga apresentou quadro de crise cianotica, tendo sido
ventilada e encaminhada a UTI. A avaliac&o cardiol6gica
revelou bradicardia e sopro continuo presente. No ECG
havia sinais de bloqueio atrioventricular (BAV) de 2° grau
(Wenckebach) (fig. 1C). Marcapasso temporério foi im-
plantado com boa evolugéo. Duas semanas apés, o estud
hemodindmico confirmou hipoplasiaisolada do VD e CIA
(fig. 2). Alinterveng&o cirargica foi eletivamente indicada,
tendo sido realizada anastomose de Glenn bidirecional e ~
fechamento da CIA, com implante simultdneo de marca-
passo definitivo. Quinze meses apés o procedimento, rea-
lizado sem intercorréncias, a paciente encontra-se ativa,
sem medicacgédo e aciandtica.

Caso 2 -Paciente com um dia de vida foi transferida
para o Hospital do Corag¢éo em carater de urgéncia, devido
a cianose importante desde o nascimento. Nao havia sopro
e a 22 bulha era Unica e hiperfonética nos focos pulmonar e
tricuspide. O ECG mostrou eixo do AQRS desviado para a
esquerda e auséncia de progressao daondaR nas derlvagoes :
precord|a|s A I’alegl’afIa de térax mostrava Cardlomegaha Fig.2- Ang|ograf|ado casol injecdo de contraste no ventriculo direito revela hipoplasia
e hipofluxo pulmonar (fig. 3). O ECO estabeleceu o diag- trabecular caracteristica.
néstico de hipoplasia trabecular e da via de entrada do VD
(didmetro diastélico 6mm) com hipoplasia associada do
anel tricispide (4mm), tronco pulmonar (4mm) e artérias
pulmonares (3mm). Anastomose sistémico-pulmonar
(Blalock modificado) foi realizada no mesmo dia e a evo-
lug&o inicial foi satisfatéria, com a presenca de sopro con-
tinuo facilmente audivel. Entretanto, o quadro deteriorou
progressivamente com sinais de hipodxia, ocorrendo 6bito
dois dias ap0s a cirurgia. Autoriza¢éo para necropsia ndo .
foi concedida.

¢do clinica da crianga, que usualmente se manifesta por
cianose e sem sopro. Enquanto as formas mais graves da
doenca podem complicar precocemente, necessitando ci-
rurgia paliativd, as formas menos graves podem néo ser re-
conhecidas e se manifestarem tardiam@nBECG nes-

ta doenca usualmente exibe sinais de hipertrofia atrial di-
reita com eixo de AQRS desviado para a esquérda
como nos dois casos aqui relatados. A radiografia de torax
€ caracterizada por cardiomegalia com fluxo pulmonar
normal ou diminuidé*e o diagndstico é habitualmente
confirmado pelo ECO ou estudo hemodinamico.

Nossos dois casos séo interessantes porque represen-
tam os dois extremos do espectro de apresentacao clinica no
neonato. No caso 1, o diagnostico de hipertensdo pulmonar
transitoria deveria ter sido questionado. Apesar de forma

menos complicada da doenca no periodo neonatal, o que
permitiu o desenvolvimento da crianga até o 1° ano, a ana-

Discussao

Em 1959, Gasul e col descreveram pela primeira vez
a entidade hipoplasia congénita isolada do VD, tendo sido
determinado, nessa ocasiéo, o substrato anatomopatolégico
da doenca, caracterizado por um hipodesenvolvimento da
porcdo trabecular do ventriclloEm 1971, Van der
Hauwaert e col descreveram dois novos pacientes e revisa-,
ram os 12 casos descritos até aquel@ddéssa oportuni-
dade, concluiu-se que a descrigdo anatdbmica dos casos, at
entdo publicados, era relativamente uniforme. Assim, ba-
seado em varios relatt’s®, ficou demonstrado que a defi-
nicdo da hipoplasia congénita isolada do VD deveria in-
cluir: a sempre presente hipoplasia da porgéo trabecular,
certo grau de hipoplasia da via de entrada, hipoplasia da
valva tricispide, porém com folhetos normais, via de sai-
da normal ou dilatada e valva pulmonar normal. Experién-
cias subsequent¥®$, inclusive no nosso meiaonfirma-
ram essa caracteristica anatdbmica, também enfatizada e
dois relatos atuais'2 Apesar dessa uniformidade
anatbmica bésica, a doenc¢a possui um espectro morfoldgico
relacionado ao grau de hipoplasia do VD. Essa variabilida-
de, associada ao diametro da CIA, determina a apresenta'Fig.3—Radiografiadotéraxdocaso2mostrando cardiomegalia e hipofluxo pulmonar.
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lise eletrocardiogréfica retrospectiva revela um padréo tivo” depende fundamentalmente da anatomia: se o grau de
anormal para um neonato. Na verdade, o achado eletro-hipoplasia ndo é acentuado, oclusdo da CIA devera ser su-
cardiografico com eixo do AQRS desviado para a esquer- ficiente para seu cresciment®. Se, entretanto, a
da, evidenciado na figura 1B, tem sido consistentemente hipoplasia € importante, uma correcéo univentricular
relatadd->*fe deve ser considerado uma pista importante (Fontan ou Glenn bidirecional) podera ser realizada.
para o diagndstico na crianga cianética, principalmente, se Concluindo, a hipoplasia isolada do VD é uma doen-
atresia tricspide e atresia pulmonar com septo inter- ca rara, aparentemente de origem fanfifi@rdeve ser to-
ventricular integro forem excluidas. Um aspecto interes- mado muito cuidado quando do atendimento neonatal.
sante no 1° caso foi o desenvolvimento de BAV sintométi- Apesar da ausculta cardiaca ser freqientemente normal, o
co, detectado com 4 anos de idade, numa situacéo de emerECG pode ajudar consideravelmente na suspeita
géncia. Causas adquiridas, como miocardite, foram exclu- diagndstica. A investigagéo ecocardiografica € fundamen-
idas e a persisténcia do BAV apos observacao e tratamen-tal na confirmacdo da doenca e no planejamento
to clinico por 20 dias indicava claramente uma situacdo terapéutico. Intervencéo precoce através de anastomose
estabelecida. Essa ocorréncia, se confirmada, pode revelasistémico-pulmonar ou infuséo continua de prostaglandina
uma caracteristica da histéria natural dessa doenca aindgpode ser necessaria quando a cianose é importante. Técni-
nao relatada. Revendo os achados eletrocardiogréficos nacas de correcgéo cirdrgica “definitivas” disponiveis no mo-
hipoplasia isolada do V/346°101213ancontramos somente  mento incluem fechamento da CIA quando VD é de tama-
um relato de disturbio da conducgéo atrioventricular nesta nho razoavel ou corre¢éo univentricular (Fontan ou Glenn)
doencd. ou ainda a técnica do “hum ventriculo e métgiuando a

O caso 2 reflete a pior forma de apresentacao clinica hipoplasia é acentuada.
nesta entidade, caracterizada por hipoplasia trabecular A raridade da doenga ndo permite que se acumulem
importante do VD com artérias pulmonares de pequeno dados substanciais para andlise retrospectiva dos resulta-
calibre e evolucéo pds-operatéria desfavoravel. dos. Entretanto, o seguimento rotineiro € importante para

Emrelacéo a terapéutica, lactentes com manifestacao que se determine a incidéncia de desenvolvimento espon-
precoce de cianose importante necessitam cirurgia paliativa taneo de BAV ao longo do tempo e os resultados tardios das
tipo Blalock modificad@. O tratamento chamado “defini-  técnicas cirlrgicas corretivas.
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