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As distorc8es morfoldgicas que acompanham a atresia da. Esta medida é dimensionada a superficie corpérea do
pulmonar com septo interventricular intacto, notadamente paciente através do valor-Z (Z= diametro medido - diame-
as do ventriculo direito (VD) e da valva tricispide (VT), sdo tro normal médio/desvio padréo do diametro normal mé-
bastante conhecidas A despeito disto, o tratamento cli-  dio). A medida do diametro da VT é realizada através da
nico e os resultados cirdrgicos permanecem desapontado-ecocardiografia. Segundo estudo multicéntticbhouve
res, com elevados indices de mortalidade precoce e tardia,acentuada correlacéo entre o valor-Z e a magnitude da ca-
independente das técnicas cirdrgicas preconizadas pelos dividade do VD, com a vantagem deste ser um valor
versos centrdst’. Varios fatores tém sido incriminados  mensuravel. Entretanto, outros autéi@sestionam a uti-
como determinantes deste prognéstico sombrio: a morfolo- lizacdo deste parametro como base Unica da conduta tera-
gia heterogénea do VD, que varia desde extremamente hi-péutica operatéria. Alegam que as discrepancias entre
poplasico e hipertrofico até dilatado e papiraceo, passandomedidas através de diferentes métodos diagnésticos, repro-
pelo normal; acompanhando-lhe ainda alterac6es profun- ducéo inadequada das medidas entre observadores, amplos
das de sua valva atrioventricular. Em alguns casos, ha pre-limites da normalidade e elevada percentagem de erro,
senca de estenoses e interrupcdes das artérias coronariagnvolvendo estruturas tdo diminutas como a VT nesta ano-
além de fistulas coronario-cavitarias, agravando o quadro malia, levariam a diferencas significativas no valor-Z.
com isquemia miocardi€&->4 A propriavalva atrésicado  Assim, pequenos diametros estariam relacionados a um
tronco pulmonar tem apresentacao anatdmica diversa, maior risco na correcdo univentricular e diametros au-
acompanhada de graus variaveis de estenose infundibularmentados seriam um fator de risco nas correcdes

O tratamento inicial impde-se ainda no periodo biventriculare¥. Mais recentemente, tem-se observado que
neonatal. Aproximadamente 50% dos neonatos sem trata-a medida do didmetro infundibular apresenta maior valor
mento falecem no 1° més e, praticamente, todos no 1° angpreditivo para a presenga de comunicagéo entre a circula-
de vida. Considera-se satisfat6rio o tratamento cirdrgico ¢ao coronariana e o VD, do que o valgf-Z
paliativo, quando este atinge baixos indices de mortalida- Atribui-se, em Ultima andlise, as dimensdes da cavi-
de, ndo compromete a realizagdo de uma correcao uni oudade ventricular direita e ao grau de desenvolvimento de
biventricular posterior e evolui com um nimero reduzido cada um de seus componentes, a condi¢ao de ser o fator
de intervencgdes cirlrgicés progndstico mais importante para a corre¢cdo operatoria. As

Uma outra questéo que se impde, € se estes ventriculodificuldades de avaliacao desta caAmara nédo tém sido des-
hipoplasicos poderiam ser reincorporados a circulagéo com prezadas, sendo que varias técnicas como célculos de volu-
o tratamento cirlirgico corretivo, e como isto poderia ser me pela formula de Simpsé#2e indice do VD de Lewis
feito com menor mortalidadé s34 através da angiocardiografia estdo sujeitas a criticas,

Varios aspectos morfolégicos desta anomaliatém sido devido a formairregular do VD nesta anomalia e ao grau de
analisados, visando-se estabelecer fatores e relagdedipertrofia de suas paredes, que obliteram seus componen-
anatémicas que contribuam de forma decisiva na condutates, tornando dificil a delimitagdo da cantara
cirlrgica. Publicac6é%*tém analisado o diametro da VT Um dos objetivos do tratamento cirlrgico nesta ano-

e sua relacao com outras estruturas cardiacas, como unmalia cardiaca seria a reintegra¢éo do VD a circulagdo. O

fator intrinseco especifico na determinacgédo do progndsti- efeito benéfico deste procedimento tem sido documentado

co cirdrgico. O diametro isolado do anel tricuspideo tem com a demonstra¢do do aumento proporcional da VT ao

sido considerado como medida apropriada da valva, por secrescimento do paciente, as vezes até superando-o, quan-

supor que nesta anomalia adquira configuracé@o arredonda-do se restabelece a continuidade entre o VD e o tronco pul-
monar, ocorrendo o contrario, caso este procedimento nédo
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cavidade ventricular direita estando presentes, com angiocardiogréaficos e anatémicos, referiram-se a um tipo
hipoplasia generalizada em graus diversos; 2) por¢éo deintermediério, definido como a presenca de domo (eleva-
entrada e infundibular presentes, com auséncia da por¢éocéo central) comprometendo apenas a por¢ao central da
trabecular; 3) somente a porcédo de entrada presente.valva imperfurada.

Correlacionaram as maiores areas valvares tricuspideas Em relagdo ao tronco pulmonar, Davignon € ob}

com a presenca de todos os componentes do VD, e as meservaram que este era mais estreito comparado com a aorta
nores com a presenca apenas da porcéo de entradae sua origem tinha a forma peculiar de funil. As dimensdes
Concomitantemente, De Levall e E@lplicaram esta clas- do tronco pulmonar tém sido freqiientemente avaliadas de
sificacdo na determinacdo da conduta operatdria, com ex- modo subjetivo; variando desde atrésico e hipoplasico em
celentes resultados. Cobanoglu e*¢0Bo observaram graus diversos até norm&l“**“> Zuberbuhler e Anderson
correlacao entre o didmetro do anel tricuspideo e o tipo de mediram o didmetro do tronco pulmonar, observando uma
VD. Milliken e col*’ advogaram a selecao operatoéria dos ampla superposicao de valores entre os grupos normal e de
pacientes em funcéo do grau de hipoplasia do VD, sendo portadores da anomalia. Em estudo morfoldgico recente
gue a presenca dos componentes do VD, isoladamente ourealizado por n&%, mediu-se o tronco pulmonar em uma

de forma combinada, por si s6 ndo seriam indicadores da série de 32 espécimes e observou-se que predominou
magnitude da camara. hipoplasia discreta a moderada.

Lewis e cot*3‘estabeleceram o “indice do VD", para As anomalias coronarianas séo frequentes no VD
avaliar objetivamente as dimens@es e demonstrar o cresci-hipoplasico, ndo fazendo parte da fisiopatologia do VD
mento desta cAmara, consistindo em uma modificacdo dilatado, e contribuem para a elevada mortalidade, associ-
angiocardiografica das medidas anatdmicas descritas porada a esta ma-formacé&o. As alteracdes coronarianas mais
Zuberbuhler e AndersdnEste indice difere do relato ori-  encontradas sao: origem e distribuicdo anormal, auséncia
ginal, pela utilizagc&o do didmetro da aorta ao nivel do dia- de conexdo com aorta proximal, conex8es entre VD e arté-
fragma na normalizacé@o das dimensdes da cavidaderias coronarias, estenoses e interrupg¢des coronarianas
ventricular direita. O “indice do VD" incorpora também o  5:18.2022-2447-49
conceito tripartido e a proporcionalidade existente entre a Afibroelastose endocérdica do VD foi observada por
cavidade do VD e adimenséo da VT. Os mesmos aéftores Gersony e céPem dois casos. Posteriormente, Essed e col
avaliaram o potencial de crescimento do VD, ap6s e Zuberbuhler e Andersorelataram que 60% e 25% dos
valvotomia pulmonar, pelo “indice do VD”. Observaram espécimes em suas casuisticas, respectivamente, apresen-
gue a cavidade ventricular direita aumentou em todos os tavam esta alteracdo. Freeddmelatou esta alteracdo em
casos em que se restabeleceu a continuidade entre VD eseus casos, que poderia ser um fator limitante da contracao
tronco pulmonar. Por sua vez, Grahan €'&Patel e col miocérdica, acarretando comprometimento funcional. Ha
2 ytilizaram medidas de volume do VD calculadas pela também redugdo da complacéncia ventricular direita, difi-
angiocardiografia, através da formula de Simpson, de- cultando o enchimento ventricular, que é um fator primor-
monstrando objetivamente o seu crescimento. dial para a boa evolucéo ap6s descompresséo cirdrgica des-

Varios autores*"*2 através de diferentes métodos di-  se ventriculo. A génese da fibroelastose endocardica nesta
agnosticos, observaram uma proporgao entre a dimensdoanomalia merece discussao. Freedom e HarfitgdPatel
do anel tricUspide e a da cavidade ventricular direita nesta e col®? atribuiram o desenvolvimento da fibroelastose
anomalia. Esta rela¢do tem sido considerada como o me-endocéardica a uma combinagdo de hipdéxia e VD
Ihor parametro pré-operatorio para avaliagdo das dimen- hipertenso. O’Connor e clsugerem que seria secunda-
sdes do VD e a varidvel mais significativa para o sucesso ria a isquemia subendocardica e a pressdes supra-
pos-operatorid-? Qutros fatores preditivos de bom prog-  sistémicas, durante o periodo pré ou pés-natal. Aiello e
nostico foram VD tripartido, auséncia de sinusoides e a Higuchi®? chamaram atencgédo para as formas mais graves
contratilidade miocardica. Hanséus e*¢@mbém relata- de fibroelastose endocardica, que ocorrem em neonatos, em
ram uma estreita relacéo entre as dimensdes da VT e VD, conseqiiéncia a lesdes congénitas obstrutivas. Especulam
e que a combinacao de uma VT muito restritiva com que as células endocardicas fetais, quando submetidas a
hipoplasia importante do VD afetava negativamente o pressdes elevadas, teriam uma maior capacidade proli-
prognostico. As diferencas morfolégicas da valva pulmo- ferativa. A idade seria um fator determinante importante
nar vém sendo observadas desde Davignon & col para aintensidade da reagdo endocardica.

Zuberbuhler e Andersddescreveram duas variedades de A intensa hipertrofia da parede do VD e o miocardio
valva pulmonar nesta anomalia. No 1° tipo, com as membranaceo encontrados em alguns casos, podem ser
comissuras da valva unindo-se no centro dela, sempre ha-fatores determinantes do progndéstico, por comprometerem
via associacdo com atresia infundibular, sendo a VT a funcao ventricular, independente do procedimento ope-
estendtica ou com insuficiénciaimportante. No 2°tipo, com ratorio realizadé*.

as bordas comissurais periféricas, a valva era de aspecto Outro aspecto que vem sendo observado é o abaula-
membranoso, com centro liso e abaulado, associada aomento na via de saida do ventriculo esquerdo (VE), prova-
infundibulo patente. Braullin e ct] através de estudos  velmente consequente a hipertrofia de VD e septo. Diver-
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sos autore$®”5*54ém conjecturado sobre o potencial Até inicio de 1970, esta anomalia era considerada
obstrutivo subaértico, comprometimento da funcédo quase irremediavelmente fatal. Gersony &cein revisao
sistélica e diastdlica, apos anastomose sistémico-pulmonar, da literatura, concluiram que apenas trés (2,5%) dos 123
e da geometria da cavidade ventricular esqié&tdafre- casos relatados até aquela data, continuavam vivos. Fyler
gléncia deste achado, por si s0, ja justifica uma investiga- e col®® relataram uma sobrevida a longo prazo de 20%.
¢do por ecocardiografia ou estudo hemodinamico, no sen- Mais recentemente, Billingsley e éébbservaram uma
tido de detectar algum gradiente pressorico nesta regido. mortalidade operatdria de 13,6%, na correcdo uni e
biventricular; estes indices tornam-se mais elevados 29%,

Aspectos angiocardiograficos guando se considera apenas o grupo com VD hipoplésico.
O tratamento cirdrgico deve levar em conta os seguin-
Segundo Fricker e ZuberbuhRfée Freedoni®, o tes aspectos: a) estabelecer uma fonte confidvel de fluxo

cateterismo cardiaco e angiocardiografia sdo partes essenpulmonar; b) promover o crescimento ventricular direito;
ciais na avaliagcéo de qualquer lactente com suspeita dec) tornar possivel a correc¢éo biventricular; d) abordagem
atresia pulmonar e septo interventricular intacto. A dos sinuséides coronariariés

oximetria é (til apenas para demonstrar apassagemde san-  Nas Ultimas trés décadas, véarios tipos de procedimen-
gue do atrio direito para o esquerdo. O gradiente interatrial tos cirargicos tém sido utilizados, tanto paliativos quanto
dependera do tamanho da comunicacao entre eles. reparativos. Um grande nimero de autdfé's's:2s

As pressoes ventriculares direitas geralmente sao su- 3334363940617 8 m realizado anastomose sistémico-pulmo-
pra-sistémicas, embora possam ser mais baixas em caso daar e valvotomia pulmonar isoladas ou em associagéo. Pos-
ventriculo dilatado, e com regurgitacao tricispide impor- teriormente, a via de saida do VD é reconstruida com reta-
tante?®e, Iho transpulmonar.

A ventriculografia direita € o exame isolado de maior Entre as vantagens da anastomose sistémico-pulmo-
valor diagndéstico e deve ser realizada antes da tentativa denar, argumenta-se a baixa mortalidade operatéria inicial.
entrar no tronco pulmonar, através do VD. Deste modo, Entretanto, o valor-Z da VT tende a ficar menor a longo
realiza-se o diagnostico de atresia ou estenose pulmonarprazo, dificultando a correcao biventricular posterior. Te-
importante. Este exame oferece detalhes anatdmicos sobreoricamente a valvotomia pulmonar seria o procedimento
as dimensdes e componentes do VD, além do estado funci-ideal. Freqlientemente, entretanto, é necesséria uma 22 ci-

onal da VT511:324857-62 rurgia para fechamento do forame oval pérvio, confec¢éo de
As descricdes e relatos de alteracdes da circulagdo anastomose sistémico-pulmonar ou colocacéo de retalho
coronariana, nesta anomalia, sdo exteéhi&gs474863-¢°Ha transpulmonar. O retalho transpulmonar tem as maiores

conexdes entre a cavidade ventricular direita e o miocardio possibilidades de desobstruir o fluxo sanguineo, porém,
ou artérias coronarias, que sdo denominadas fistulas oumais de um terco destes pacientes necessitardo de anasto-
fistulas coronério-cavitarias. A isquemia miocéardica e suas mose sistémico-pulmonar e ha o risco de insuficiéncia car-
seqlelas sdo inevitaveis, em decorréncia dessas conexdesliaca direita aguda no pés-operatorio imediatd Mais
gue competem com o fluxo coronariano normal. Para o re- recentemente, alguns autoféém relatado uma mortali-
conhecimento dessas alteracdes coronarianas, é necessarigade imediata mais baixa 6%, e sobrevida em cinco anos de
realizar tanto a ventriculografia direita quanto a aortografia 86%, apds valvotomia pulmonar transventricular em
e, de forma ideal, a arteriografia coronéria seletiva. neonatos, advogando a utilizagéo deste procedimento sem-
Alguns autores fizeram consideracées sobre a funcao pre que a porgao infundibular estiver presente. Otftros
ventricular, nesta anomalia. Sideris €tmbservaram que porém, ndo apresentam resultados tdo animadores, com
a funcdo do VE era deprimida. Scognamiglio éeim mortalidade operatériainicial de 20% e sobrevida em cinco
estudo quantitativo da funcdo de ambos ventriculos, atra- anos de 47%, além de observarem um pior prognostico para
vés da ventriculografia, observaram que somente os VD de 0s pacientes com sinusoéides e alto risco operatdrio no im-
tamanho normal apresentavam funcao normal. O volume plante de retalho transpulmonar. Steinberger € calh-
diastélico final do VE foi sempre maior que o normal e a taram mortalidade global em cinco anos de 79%, em paci-

fracdo de ejecdo normal ou deprimida. entes submetidos a colocacéo de retalho transpulmonar no
periodo neonatal. Entretanto, esta mortalidade foi signifi-
Tratamento cirdrgico cativamente maior 40%, em crian¢as com VD hipoplasico,

apesar do crescimento ventricular acentuado neste grupo.
As informacdes referentes aos resultados operatérios Giglia e col ™ observaram sobrevida e correcéo
paliativos ou definitivos de uma amostra representativa da biventricular elevadas em cinco anos, em pacientes subme-
anomalia sdo limitadas e estudos a longo prazo desconhetidos a implante de retalho transpulmonar no periodo
cidos. Os principios que orientam o tratamento operatério neonatal, 95,9% e 91,3%, respectivamente. Nota-se, entre-
sdo decorrentes de experiéncias isoladas, baseados na apltanto, que 93,9% dos pacientes desse estudo possuiam VD
cacao de um procedimento cirurgico especifico, a um tripartido, e o restante bipartido. Além disso, a média dos
subgrupo selecionado de paciefité€s didmetros da VT era proxima ao normal. McCaffrey e col




Maia e col
Atresia pulmonar com septo interventricular intacto

Arq Bras Cardiol
volume 66, (n°5), 1996

302

2também utilizaram esta técnica cirdrgica em ventriculos Mais recentemente, tem havido relatos de valvotomia
direitos tripartidos, com bons resultados. No pequeno gru- e angioplastia da valva pulmonar em casos selecionados,
po de pacientes, com VD muito hipoplasico, pressdes su- com cateter baldo, a laser e radiofrequéféia
pra-sistémicas e conexdes coronario-cavitarias, tentou-se Embora extensos trabalhos morfoldgicos tenham sido
tromboexclusdo do VD com elevada mortaliddde realizados para compreenséo desta anomalia, ainda ha lu-

Mais recentemente, alguns autdte&ém proposto gar para novos ensaios que permitam estudar as relacdes
uma etapa cirdrgica intermediaria, para o grupo de neo- entre as estruturas do VD, como a relacdo entre a VT e
natos submetidos a valvotomia pulmonar inicial, sem cres- infundibulo, e a variag&do da espessura da membrana valvar
cimento satisfatorio do VD. Este procedimento consiste em pulmonar e seu didmetro, dados Uteis para novos procedi-
“esculpir” a cavidade ventricular preparando-a para a cor- mentos, como a valvotomia e angioplastia através do cate-
recao biventricular. terismo.

O tratamento definitivo da anomalia depende das di- Apesar da continua melhoria dos métodos diagnésti-
mensdes do VD, presenca de seus trés componentes e dideos e novas propostas de abordagem operatéria, esta ano-
metro da VT. Na maioria das vezes, consiste na reconstru- malia permanece um desafio para clinicos e cirurgiées. O
¢éo da via de saida do VD com interposi¢éo de retalho ou transplante cardiaco seria uma op¢ao uma vez que 0s cus-
tubo valvado, fechamento da comunicagéo interatrial e da tos sejam diminuidos e melhorado o seguimento a longo
anastomose sistémico-pulmonar. Nos casos de VD muito prazo. Antes desta opcao drastica, as possibilidades de cor-
hipoplasico, ou quando a circulagéo coronariana é depen-rec¢éo cirlrgica devem ser esgotadas e, para tal, a acuracia
dente do VD, pode-se indicar cirurgia de Fontan ou uma de dos métodos diagnosticos deve melhorar paralelamente.

suas Variante‘lé,12,14,25,26,28,40,41,69,74,77,8]:,82
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