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Duplaviade saidado ventriculo direito é um grupo he-
terogéneo de anomalias da conexao ventriculo-arterial,
onde, caracteristicamente, as duas grandes artérias (pul-
monar e aorta) se originam primariamente do ventriculo
morfologicamente direito, afetando 1 a 1,5% dos paci-
entes com cardiopatia congénita, na freqiéncia de 1
para cada 10.000 nascidos vivos. Relatamos o caso de
um lactente de 18 dias com dupla via de saida do ventri-
culo direito e arranjo anatémico extremamente raro:
aorta anterior e a esquerda da artéria pulmonar e comu-
nicacao interventricular subpulmonar. Além dos aspec-
tos anatdmicos sdo discutidos o papel do ecocardio-
grama no diagnostico e a orientacdo terapéutica ci-
rargica desta cardiopatia congénita complexa.

Denomina-se dupla via de saida do ventriculo direito
um grupo heterogéneo de anomalias da conexdo ventriculo-
arterial, onde, caracteristicamente, as duas grandes artérias
(pulmonar e aorta) se originam primariamente do ventriculo
morfologicamente direito.

E uma cardiopatia rara, afetando 1 a 1,5% dos pacien-
tes com cardiopatia congénita, na frequénciade 1 paracada
10.000 nascidos vivos . Os tipos anatémicos sao divididos
de acordo com: a) posicgéo do defeito do septo ventricular;
b) inter-relacdo entre as grandes artérias e c) presenca de
malformacdes associadas.

De acordo com o posicionamento da comunicagao in-
terventricular, pode-se classificar a dupla via de saida do
ventriculo direito em: a) dupla via de saida do ventriculo di-
reito com comunicagdo interventricular subadrtica; b) co-
municacdo interventricular subpulmonar; ¢) comunicacgéo
interventricular duplamente relacionada d) comunicacéo
interventricular ndo relacionada (fig. 1).
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Nos defeitos subadrticos, o septo infundibular (de via
de saida) esta inserido no limbo anterior da trabécula septo
marginalis. Nos defeitos subpulmonares, o septo infundi-
bular, por sua vez, estd em continuidade com o limbo poste-
rior da trabécula. Nas comunicacdes ndo relacionadas, o
defeito localiza-se naregido de viade entrada ou trabecular
do septo interventricular, e ndo entre os bragos da trabécula
septo marginalis 2. Por Gltimo, nas comunicag es interven-
triculares duplamente relacionadas, o septo infundibular é
hipoplésico ou ausente.

Na literatura médica®3,cinco grupos de corag escom
duplaviade saida do ventriculo direito foram descritos, de
acordo com arelagdo espacial das grandes artérias (fig. 2): a)
aorta posterior e a direitado tronco pulmonar (relagdo nor-
mal); b) aorta e tronco pulmonar posicionados lado a lado;
c¢) aortaanterior e adireita do tronco pulmonar; d) aorta an-
terior ao tronco pulmonar; e) aorta anterior e a esquerda do
tronco pulmonar.

Na dupla via de saida do ventriculo direito as mal-
formacGes associadas mais frequentes sdo: quando a co-
municacao interventricular é subadrtica: estenose
subpulmonar; quando a comunicagdo interventricular é
subpulmonar: estenose subadrtica, coarctagéo e inter-
rupgéo do arco aortico, cavalgamento e insergéo bilate-
ral das cuspides da valva mitral; com qualquer tipo de
comunicagéo interventricular: comunicacdo interatrial,
persisténcia do canal arterial, e justaposi¢do dos apéndi-
ces atriais; nos defeitos ndo relacionados: defeito do
septo atrioventricular, cavalgamento e insercéo bilateral
davalva tricaspide.

Na dupla via de saida do ventriculo direito, o arranjo
anatémico de maior prevaléncia é aquele em que as grandes
artérias estdo normalmente relacionadas, ou seja, aorta
posterior e a direita do tronco pulmonar, com a comunicacdo
interventricular subaodrtica e estenose subpulmonar. Se-
gue-se em escala decrescente de frequéncia, a comunica-
¢ao interventricular subadrtica, sem obstrugdo pulmonar, a
comunicacéo interventricular duplamente relacionada ou
ndo relacionadae, de formaextremamente rara, acomunica-
¢do interventricular subpulmonar 22,
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Fig. 1- Esquemailustrando o posicionamento da comunicagao interventricular (CIV) em coragdes com dupla via de saida do ventriculo direito. A- limbo anterior; AD- atrio direito;
Ao- aorta; P- limbo posterior; SI- septo infundibular; TP- tronco pulmonar; TSM- trabécula septo marginalis, VD- ventriculo direito.
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Fig. 2—Esquemailustrando a relacéo espacial das valvas semilunares em coragées com dupla via de saida do ventriculo direito sob a visdo do ecocardiografista no corte paraesternal
transversal. A- anterior; Ao- aorta; D- direita; E- esquerda; P- posterior; TGA- transposi¢ao das grandes artérias; TP- tronco pulmonar; Vao- valva aértica; VP- valva pulmonar.

Nos casos com aorta lado a lado ao tronco pulmonar ou
anterior e a direita do tronco pulmonar (arranjo arterial en-
contrado na transposicao completa das grandes artérias) a
comunicacdo interventricular mais freqiiente é a subpulmo-
nar, eventualmente podendo ser subadrtica ou ndo relaciona-
da. Narealidade, umasérie de anomalias é encontradaentre a
dupla via de saida e a transposicao das grandes artérias, de-
pendendo do grau de cavalgamento da valva pulmonar na
regido trabecular do septo interventricular. Alguns autores
preferem chamar este grupo de malformacdes do tipo
Taussig-Bing. Neste grupo, os defeitos associados mais
comumente encontrados sdo as lesdes obstrutivas do arco
adrtico, ainsercdo bilateral da cordoalha mitral ou ambos2.

Quando oarranjoarterial édotipo aortaanterioreaes-
guerda, semduvidaum dos mais raros arranjos arteriais encon-
tradonas DVSVD, aClV mais freqiiente é asubadrtica, poden-
do ser duplamente relacionada, subpulmonar ou ndo relaciona-
da. Em geral, esse tipo de arranjo esta associado a estenose
subpulmonar e justaposicéo dos apéndices atriais 2.

O ecocardiograma bidimensional tem contribuido
substancialmente para o diagndstico e entendimento das
variagOes anatdmicas da dupla via de saida do ventriculo
direito, com andlise precisa das alteracdes intracardiacas,
tornando muitas vezes o estudo hemodinamico desneces-
sario; exceto nos casos em que se pretende realizar corregao
cirtrgicatotal **.

O motivo desta publicacéo refere-se a uma das formas
mais raras de dupla via de saida do ventriculo direito, com

aortaanterior e a esquerda do tronco pulmonar e comunica-
céo interventricular subpulmonar.

Rebip do caso

Lactente com 18 dias de vida, masculino, branco, pe-
sando 3kg, foi encaminhado ao cardiologista pediatrico
para pesquisa de sopro. Ao exame fisico encontrava-se ta-
quipnéico e com cianose leve. Ausculta cardiaca revelou
sopro continuo (+++/4+) em bordo esternal esquerdo alto e
sopro sistélico regurgitativo (++/4+) em bordo esternal es-
querdo baixo, com segunda bulha tnica e normofonética. Os
pulsos eram simétricos e de amplitude normal. O eletrocardi-
grama evidenciou sobrecarga ventricular direita. A radio-
grafia de térax mostrou aumento darea cardiaca custade
cavidades direitas, arco médio retificado e aumento da vas-
culatura pulmonar.

O ecocardiograma revelou situs solitus, drenagem ve-
nosa pulmonar normal e concordanciaatrioventricular. Comu-
nicacao interatrial tipo ostium secundum medindo aproxima-
damente 0,2cm, com fluxo transeptal direcionado do atrio es-
querdo parao direito. Veia cava superior esquerda persistente
drenando em seio venoso coronariano dilatado. Valvas
atrioventriculares com ecogenicidade e mobilidade normais.
Distancia da valvatricispide a valva pulmonar estimadaem
1,22cm; didmetrodo anel adrtico estimadoem 1,5cm. Comuni-
cacdo interventricular subpulmonar medindo aproximada-
mente 0,9cm, com fluxo transeptal direcionado do ventriculo
esquerdo paraodireito (fig. 3). Ventriculos esquerdo e direito
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Fig. 3- A) Corte longitudinal paraesternal do ecocardiograma evidenciando comuni-
cacdo interventricular (CIV) subpulmonar; B) o mesmo corte com mapeamento de flu-
x0 em cores mostrando fluxo laminar no interior do tronco pulmonar (TP) indicativo
de auséncia de estenose subpulmonar. Ao- aorta; TP- tronco pulmonar; VD-
ventriculo direito; VE- ventriculo esquerdo.

com desempenho sistolico preservado. Dupla via de saida
do ventriculo direito com aorta posicionada anteriormentee a
esquerda da valva pulmonar (fig. 4). Valva pulmonar com
ecogenicidade normal, cavalgando aproximadamente 80% do
septo ventricular. Dilatacdo importante do tronco pulmonar e
moderada das artérias pulmonares. Canal arterial persistente
medindo aproximadamente 0,2cm. Arco adrtico sem obstru-
¢ao. Pericardio comaspecto normal.
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O amplo espectro de variagdes anatdmicas da dupla
via de saida do ventriculo direito pode resultar em quadros
clinicos diversos e condutas terapéuticas distintas.

O tipo anatdmico mais frequentemente encontrado é
aquele com comunicacgdo interventricular subadrticae rela-
¢do espacial das grandes artérias com a valva adrtica poste-
rior e adireita davalva pulmonar (normalmente relacionada).

Aoki e cols. “relataram uma das maiores casuisticas de
dupla via de saida do ventriculo direito. Em 10 anos, 73 pa-
cientes foram submetidos a cirurgia cardiaca para correcéo
dos mais variados tipos desta cardiopatia. A grande maioria
dos pacientes (31 casos/42%) apresentava comunicagao in-
terventricular subadrtica. Em segundo lugar foram observa-
dos 27 (37%) pacientes com comunicacdo interventricular
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Fig. 4— A) Corte subcostal coronal do ecocardiograma mostrando as artérias pulmonar
(TP) e aorta (Ao) com esta Ultima a esquerda da pulmonar; B) corte paraesternal alto, a0
nivel das valvas semilunares, mostrando a valva adrticaem situacdo anterior e d esquerda
da pulmonar. A- anterior; AD- étrio direito; D- direita; E- esquerda; P- posterior, Vao-
valva adrtica; VVD- ventriculo direito; VE- ventriculo esquerdo; \VP- valva pulmonar.

subpulmonar seguidos de 10 (14%) casos de comunicacao
interventricular ndo relacionadae 5 (7%) duplamente relacio-
nadas. Comrelacéo ao arranjo arterial, 35 (49%) casos apre-
sentavam aorta lado a lado ao tronco pulmonar, 18 (25%)
apresentavam aorta posterior e a direita do tronco pulmonar,
12 (17%) comaaortaanterior e adireitado tronco pulmonar, 5
(7%) comaaorta anterior e a esquerda do tronco pulmonar e
apenas 2 (2,8%) com aaortaanterior ao tronco pulmonar.

Anderson e cols. 2 destacaram a raridade do tipo aorta
anterior e aesquerda do tronco pulmonar, descrevendo que
neste tipo de arranjo arterial é ainda mais rara a presenca de
comunicacdo interventricular subpulmonar (a mais fre-
guente é a subadrtica). Na série de Aoki e cols. * apenas 2
(2,8%) dos 5 casos com este arranjo arterial apresentavam
comunicacdo interventricular subpulmonar.

A correcdo cirlrgica da dupla via de saida do ven-
triculo direito depende, fundamentalmente, do tipo anatd-
mico encontrado. Dentre as opgGes de corregdo definitiva,
o reparo intraventricular conectando a aorta com o ven-
triculo morfologicamente esquerdo através da comunicagdo
interventricular, mantendo a continuidade ventriculo direi-
to-artéria pulmonar, é técnica preferencial, sempre que pos-
sivel. E quando s&o obtidos os melhores resultados, com
menor morbidade hospitalar e menor incidéncia de reopera-
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¢Oes. Constitui-se no tratamento de escolha quando a co-
municacdo interventricular é subadrtica, podendo ser utili-
zado também nos pacientes com outros tipos de comunica-
caointerventricular®.

Outras formas de corre¢ao definitivaincluemacorrecdo
anatbmica (translocacdo das grandes artérias ou cirurgia de
Jatene) com direcionamento do fluxo da comunicacéo
interventricular paraaartéria pulmonar através de retalho ci-
rargico, cirurgiade Rastelli (tubo do ventriculo direito paraa
artériapulmonar) e retalho cirtrgicodirecionando o fluxo san-
guineo dacomunicagéo interventricular paraaaorta, cirurgia
de Damus-Kaye-Stansel, e a inversao a nivel atrial como
Senning ou Mustard, com direcionamento do fluxo dacomu-
nicacdo interventricular paraaartéria pulmonar*.

Quando acomunicagdo interventricular é subpulmonar,
amelhor opcao terapéutica é a cirurgia de Jatene, porém con-
tinua sendo um desafio para muitos cirurgides, e os resulta-
dos obtidos sdo menos satisfatérios que os encontrados
nos pacientes submetidos ao reparo intraventricular.

Um elemento que tem sido valorizado na escolha da
estratégia cirurgicamais adequada, € aafericdo da distancia
davalvatrictspide a valva pulmonar em comparagdo com o
didmetro do anel adrtico®.

Quando a distancia da valva tricispide a valva pulmo-
nar € maior que o didmetro anular adrtico indica-se o reparo
intraventricular. Na série de pacientes estudados por Aoki 4,
94% daqueles com CIV subadrtica tinham esta suficiente,
ou seja, maior que o didmetro do anel adrtico. Todos os pa-
cientes com CIV duplamente relacionada tinham a distancia
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davalvatrictspide a valva pulmonar suficiente, e somente
13 pacientes (48%) com CIV subpulmonar e 6 (60%) com
CIV néorelacionadatinham esta distancia insuficiente. Pa-
ralelamente, na mesma série, observou-se que nos pacien-
tes comarranjo arterial tipo aorta posterior eadireitado TP
(relacdo normal) adistancia da valvatricispide a valva pul-
monar é sempre adequada, mas se a aorta esta diretamente
anterior ou anterior e aesquerdado TP, esta distancianunca
é suficiente. Concordando comaliteratura, o caso aqui relata-
do apresenta distancia da valva trictspide a valva pulmonar
menor que o didmetroadrtico (1,22cmcontral,5cm).

Aimportanciado presente relato prende-se raridade
deste tipo anatdbmico de dupla via de saida do ventriculo di-
reito. Na literatura médica internacional encontramos ape-
nas dois casos referidos no artigo de Aoki, de dupla via de
saida do ventriculo direito com aorta anteriore esquerda
davalva pulmonar e comunicagdo interventricular subpul-
monar. Na literatura nacional, acreditamos ser este o primei-
ro relato de caso deste tipo raro de dupla via de saida do
ventriculo direito.

O ecocardiograma mostra-se método eficaz e de grande
utilidade no diagnéstico desta complexa malformac&o, iden-
tificando precisamente as varidveis anatdmicas e orientando a
escolhadatécnica cirdrgica mais adequada, sejanamedidada
distanciadavalvatrictspide & valva pulmonar, ou nadetec¢io
de malformacdes associadas, como estenose adrtica e pulmo-
nar graves, obstrucao do arco adrtico, coarctacdo da aorta e
anomalias de coronarias que impeg¢amaventriculotomiadirei-
ta, contra-indicando o reparo intraventricular.
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