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Tetralogia de Fallot Associada a Isomerismo Atrial Esquerdo

Liliana M. Ferrin, Edmar Atik, Vera Aiello, Miguel Barbero Marcial, Munir Ebaid

S&o Paulo, SP
A associacéao de tetralogia de Fallot a isomerismos Tetralogy of Fallot Associated with Left
atriais, raramente, tem sido relatada. S&o conhecidos oito Atrial Isomerism
casos, cinco com isomerismo esquerdo e trés do direito, ra-
z&o do nosso relato de outros dois de tetralogia de Fallot The association of tetralogy of Fallot with atrial isom-

comisomerismo esquerdo. Face a presenca dessa anoma-erism has been rarely reported. Eight cases (five with left
lia com obstrucao da via de saida do ventriculo direito, os isomerism and three with rightisomerism) are known. This
defeitos da sindrome ficaram mascarados e sem expressagoaper reports two other cases of tetralogy of Fallot with left
clinica. O reconhecimento dos elementos diagndésticos, atrial isomerism. The syndrome’s defects were disguised
omitido em um dos pacientes, prévio a cirurgia corretiva and without clinical expression because of the presence of
datetralogia de Fallot, se impde, a fim de programacao ci- the right ventricular outlet obstruction of tetralogy of
rargica mais adequada. Destacaram-se nos dois casos, Fallot. These diagnostic elements, not recognized in one of
presenca de ritmo juncional, isomerismo brénquico, dre- the patients previous to surgical correction of tetralogy of
nagem andmala parcial das veias pulmonares, agenesia da Fallot, were present: junctional rhythm, bronchial iso-
veia cava inferior com continuacao pela veia azigos e si- merism, partial anomalous pulmonary vein connection,
nais de heterotaxia abdominal. agenesy of inferior vena cava and abdominal heterotaxy;
their identification previous to surgical correction of te-
tralogy of Fallot, is necessary for an adequate surgical
management.
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Os isomerismos atriais sdo malformagdes cardiacas socia¢ao a sindrome de asplenia com isomerismo atrial di-
pouco fregiientes, com incidéncia estimada de 0,1% dentrereito*. Dois outros portadores de isomerismo atrial esquer-
as cardiopatias congénitas em geral. Caracterizam-se pelado, associado a tetralogia de Fallot fazem parte deste rela-
igualdade morfolégica dos atrios e auriculas, tanto a direita to.

(dextroisomerismo) como a esquerda (levoisomerismo)

O isomerismo atrial correlaciona-se com o Relato dos Casos
isomerismo toracico (brénquios e lobos pulmonares)
quase invariavelmente, com o isomerismo abdominal Caso 1 Paciente do sexo masculino, branco, assinto-

(heterotaxia com malposicao visceral). Apresentam-se, matico até os trés meses de idade, quando comecgou a apre-

geralmente, com complexas lesdes cardiacas, assim comaentar cianose as mamadas e ao choro, e dispnéia aos cin-

com alterac8es da morfologia, nUmero e posi¢cao das co meses. A progressao desses sintomas até um ano e oito

visceras, caracterizando, em aproximadamente 70% dosmeses motivou internacao para cirurgia corretiva.

casos, duas sindromes: a polisplenia, acompanhando o Ao exame fisico apresentava dispnéia +, cianose +++,

levoisomerismo, e a asplenia, o dextroisomerismo. hipocratismo digital acentuado, precérdio discretamente

A tetralogia de Fallot, raramente, é relatada em asso- abaulado, ictus ndo palpavel. Havia impulsées sistélicas

ciacdo a isomerismos atriais, sendo descritos na literaturadiscretas do ventriculo direito (VD) no mesocardio e a 12

cinco casos com isomerismo esquéedautros trésemas-  bulha era normofonética, a 22 bulha hiperfonética na area
pulmonar e em 3°-4° espacos intercostais esquerdos (EIE).
Havia ainda, sopro sistélico ejetivo ++ em 2°-3° EIE. O fi-
gado nao era palpavel e o baco ndo percutivel. O eletrocar-

Instituto do Corag&o do Hospital das Clinicas - FMUSP diograma (ECG) mostrava ritmo juncional, freqiiéncia car-
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de veia cava superior esquerda. Trama vascular pulmonarhiperfonética ++ em areas tricispide e pulmonar, Unica.
normal (fig. 1). O ecocardiograma (ECO) mostsdus Havia sopro sistélico ejetivo + no 3° - 4° EIE paraesternal
solitus conex&@o veno-atrial normal, comunicacdo e ofigado palpavel a2cm da reborda costal direito e a 3cm
interatrial (CIA) tipo fossa oval de 19mm, tetralogia de do apéndice xifoide. A radiografia de térax mostrava uma
Fallot de anatomia desfavoravel. silhueta cardiovascular discretamente aumentada as custas

O cateterismo cardiaco evidencigitus ambiguusm das cavidades direitas A trama vascular era diminuida na
levocardia, agenesia do segmento hepético da veia cava inperiferia. O ECG mostrava ritmo juncional, com sinais de
ferior (VCI) que se continuava com a veia 4zigos até a veia sobrecarga ventricular direita. O ECO evidenciou dilatagdo
cava superior (VCS) a direita. O VD a direita, mostrava-se importante do atrio direito (AD) e atrio esquerdo (AE)
com banda moderadora anémala hipertréfica e conectadohipoplasico, CIA grande, seio coronario dilatado e desem-
ao tronco pulmonar (TP) com estenose infundibulo valvar bocando no AD, VCS esquerda dilatada e drenando no seio
acentuada. A aorta dextroposta completava o diagndstico coronério, VCI interrompida, dextroposicao da aorta, du-
angiogréfico classico de tetralogia de Fallot. A presséo era pla via de saida do VD, CIV grande perimembranosa
sistémica em VD e o gradiente de pressdo VD-TP era de subadrtica, VE pequeno, valva pulmonar com hipoplasia
60mmHg (fig. 2). anulovalvar importante e hipoplasia de TP e ramos, ndo se

A cirurgia corretiva evidenciou-se isomerismo de visibilizando as veias pulmonares drenando no AE.
apéndices atriais esquerdos, atrio Unico, drenagem bilate- O cateterismo cardiaco mostrou: hipertenséo
ral das veias pulmonares, sendo as direitas no atrio a direitasistémica no VD, presséo diastdlica final de VE elevada,
e as esquerdas no atrio a esquerda. A agenesia da VCI erpressao da aorta normal, valva pulmonar espessada e com
evidente e a veia azigos desembocava na VCS a direita. Amobilidade reduzida. Retorno venoso de veias pulmonares
anatomia da conex&o ventriculo-arterial correspondia a direitas no AD e veias pulmonares esquerdas no AE.
classica tetralogia de Fallot com hipoplasia da via de saida Agenesia de VCI que se continuava pela veia hemiazigos
do VD, anel, TP e artéria pulmonar esquerda, além de pe- até a VCS esquerda, a qual desembocava no seio coronario
gueno canal arterial. (fig. 3).

A correcao baseou-se natécnica habitual de ampliacéo A cirurgia corretiva foi feita com redirecionamento do
da via de saida do VD e TP, direcionamento da aorta parasangue de cavidade ventricular esquerda a aorta com pla-
ventriculo esquerdo (VE) através da comunicacao ca de pericardio bovino através da CIV e com pericardio
interventricular (CIV), além da diviséo do atrio inico e autégeno foi corrigida a drenagem anémala das veias pul-
tunelizagdo das veias pulmonares ao atrio colocado a es-monares direitas. Realizada ainda ampliacdo da via de sa-
guerda. A evolucéo posterior foi adequada, com desapare-ida do VD por resseccao ampla do septo e infundibulo. No
cimento da cianose, mantendo-se em classe funcional I. pés-operatério imediato apresentou sindrome de baixo dé-

bito, BAVT, edema aguda de pulméo e ébito.

Caso 2 Paciente de um ano e oito meses, sexo mascu- No exame anatomopatolégico (fig. 4 e 5) evidenciou-
lino, com cianose e dispnéia progressivas desde os quatrose sindrome de polisplenia com os seguintes achados: mul-
meses de idade admitido para correcéo de tetralogia detiplos nédulos esplénicos separados pelo mesogéstrio
Fallot. dorsal, isomerismo brénquico e atrial esquerdo e rotacao

Ao exame fisico apresentava-se com cianose modera- andmala de alc¢as intestinais; no coracao, cardiopatia con-
da e hipocratismo digital acentuado. O precérdio era abau- génita operada: estado pés-correcéo de tetralogia de Fallot,
lado, com impulsdes sistélicas no 4° EIE. A 1° bulha era com placa de pericardio bem posicionada. O arco aértico
normofonética em areas tricispide e mitral, a 22 bulha era situava-se a direita. A corre¢@o da conexdo andémala de vei-

i

Fig. 1 - Imagem radiogréafica do caso n° 1, sugestiva de tetralogia de Fallot aliada a presenca de bronquios isoméricosabEegearga de ventriculo direito e ritmo juncional.
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Fig. 2 - Angiografia do caso n° 1, salienta a agenesia da porgéo supra-hepética da veia cav:

inferior com continuac&o pela veia 4zigos, ao lado dos elementos classicos da tetralogia Fig. 3- Angiografia do caso n° 2. Mostra a agenesia da porg&o supra-hepatica da veia cava
de Fallot. inferior com continuag&o pela veia hemiazigos.

as pulmonares estava adequada. Havia interrupcao do segraras, em geral associadas as sindromes de asplenia e
mento hepatico da veia cava inferior, com continuidade polisplenia. Devido a esta associagao, muitos autores tém
através da veia hemiazigos a esquerda até uma veia cavalescrito o tipo de isomerismo atrial como “asplenia” ou
superior esquerda persistente. Detectamos ainda auséncidpolisplenia”, segundo seja direito ou esquerdo.

do teto do seio coronario, determinando CIA. Esta combinacao é muito freqiiente, correspondendo
aproximadamente 70-80% dos casos, sendo que no restan-
Discussao te, o isomerismo atrial e bronquial podem coexistir sem

anomalia esplénica e vice-ve?fsa
Osisomerismos atriais constituem-se em cardiopatias As caracteristicas do isomerismo atrial na asplenia e
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Fig. 4 - Detalhe da superficie externa dos dois apéndices atriais isoméricos do caso n° 2. Nota-se que, tanto a digeiiaqagoda(b), os mesmos exibem caracteristicas macroscopicas
de apéndice atrial esquerdo, ou seja, base estreita, borda chanfrada e ponta afilada. Nota-se em (b), ao fpatithg@aitgido utilizado para ampliagéo da via de saida do ventriculo

direito (P).

polisplenia sdo bem conhecidas, constituindo um conjun- co, defeito do septo atrioventricular, transposicdo das gran-
to de alteracdes nao so cardiacas, como de outras visceragles artérias, obstrucéo da via de saida do VD e atresia pul-
Apresentam-se com desenvolvimento simétrico dos 6rgdos, monar; no isomerismo esquerdo: conexao andémala parci-
com morfologia isomérica a esquerda ou a direita, sendo aal das veias pulmonares, conexao andmala das veias

simetria bronquial a mais constante (989lém da pre-

sistémicas, CIA, dupla via de saida do VD e CIV (tab. I).

senga ou auséncia de baco e a presenca de heterotaxia ab- A complexidade das malformacdes cardiacas determi-

dominal em 55 a 70% dos cag6%

na o curso clinico e o prognéstico. Os sintomas geralmen-

No isomerismo direito, os defeitos predominantes sdo: te séo precoces, ja nos primeiros meses, e a maioria dos pa-
conexao andmala total de veias pulmonares, ventriculo Uni- cientes falece antes do 1° ano de vida, especialmente no

&

et ™ 1Y

Fig. 5 - Face dorsal do bloco coracéo-pulmdes do caso n° 2, onde se observa a esquerda
datraquéia (T), a veia hemiazigos (AZ) dilatada que recebe a drenagem da veia cava
inferior. A aorta (AO) desce a direita.

-
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isomerismo direito cuja alteracao anatomo-funcional é
incrementada pela associacao freqiiente com conexdo ané-
mala de veias pulmonares, ao lado de outros defeitos.

Ao contrario, na sindrome de polisplenia, anomalias
menos complexas proporcionam melhor evolugéo e, em
geral, os pacientes ultrapassam o periodo de lactancia. Au-
séncia de cardiopatia é até relatada na polisplenia, como
salientado por Vaughan e col numa série de 15 pacfentes

A associacao do isomerismo direito ou esquerdo com
tetralogia de Fallot é raramente relatddzo que motivou
esta publicagdo. Além dos casos mencionados na literatu-

Tabela | - Anomalias associadas aos isomerismos atriafs®

Esquerdo Direito
Veia cava superior esquerda 47% 53%
Veia cava inferior em veia azigos 80% -
DATVP 11% 72%
DAPVP 40% 15-30%
Comunicagao interatrial 30% 6%
Atrio Ginico 30% 55%
Defeito de septo atrioventricular 9% 85%
Comunicacéo interventricular 50% 6%
Ventriculo Gnico 5% 50%
Transposicéo das grandes artérias 11% 2%
Dupla via de saida de ventriculo direito 12% 6%
Ductus 35% -
Estenose ou atresia pulmonar 40% 78%
Figado meso 80% 90%
Asplenia - 95%
Polisplenia 98% -
DATVP- drenagem andmala total das veias pulmonares; DAPVP- drerja-
gem andémala parcial das veias pulmonares.
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ra (cinco com polisplenia e trés com asplenia), Peoples e colsinusal na polispleni&y® o isomerismo brénquico avali-
descreveram ainda um paciente com polisplesitus ado pelo estudo radiografié® o isomerismo atrial pelo
solituscom tetralogia de Fallét ecocardiogram&®®e a agenesia da VCI pelo estudo

Nos casos em discussao, ao lado dos aspectos classicoeemodinamico e angiografie®’confirmaram o diagnés-
da sindrome de polisplenia com isomerismo esquerdo (co- tico. Tais elementos estéo presentes nos casos em discusséo
nexdo anémala parcial das veias pulmonares, agenesia dgelo que poderiam ter facilitado a corre¢éo cirdrgica, prin-
VCI com continuagéo pela &zigos, atrio unico, isomerismo cipalmente, no 1° caso relatado, no qual, apesar de todos 0s
bronquial, figado mediano), associou-se a tetralogia de dados diagndsticos presentes, omitiu-se o0 isomerismo es-
Fallot. Face a presencga desta anomalia com obstrucao da viguerdo face a dificuldade ecocardiogréfica na visibilizacéo
de saida do VD, os defeitos da sindrome ficaram mascara-caracteristica dos apéndices atriais.
dos e sem expressdo clinica. Importa ressaltar que Nogao e'€al/aliaram aimpor-

Assim, é de capital importancia a caracterizagdo tancia de outras anomalias cardiacas, independentes de
anatdmica de todos os defeitos previamente a cirurgia, atra-isomerismo atrial, associados a tetralogia de Fallot e obser-
vés dos exames diagnésticos, dada a implicacao ébvia davaram que estas afetavam significativamente os resultados
correcao operatoéria adequada e do progndstico posterior. cirdrgicos, com uma mortalidade de aproximadamente 30%.

O diagndstico do isomerismo atrial esquerdo associ- Em suma, a associacao da tetralogia de Fallot com
ado a tetralogia de Fallot poderia ter sido estabelecido fa- isomerismos atriais, embora rara, € exemplo da necessida-
cilmente sob bases clinicas em periodo prévio a cirurgia de da procura adequada antes da correcdo, de associacdes
corretiva. Portanto, a adequada anélise da associacao dele defeitos em outras situacdes, visando melhor perspectiva
elementos como, ritmo juncional (dada a auséncia do n6 na evolugéo posterior.
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