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RESUMO



RESUMO

Este trabalho foi realizado com o objetivo de testar
as hipdoteses de que o mecanismo de fechamento espontaneo mais
frequente da comunicagao interventricular perimembranosa no
individuo vivo §é o tecido tricuspide acessorio aposto as suas
bordas, e de que o ecocardiograma bidimensional € um método
eficaz para a sua detecgao. Buscou-se, também, determinar a
efetividade da ecocardiografia bidimensional no diagnéstico de
outros mecanismos de diminui¢io espontanea do diametro da
comunicagao interventricular perimembranosa e, ainda, determi-
nar a prevalencia dos mecanismos de fechamento espontaneo do
defeito, em comparagao com a de pacientes com tetralogia de
Fallbt, correlacionando-os com a presenca de defeitos associa-
dos, com o diametro do orificio e com sua repercussao
hemodinamica.

Foram estudados 108 pacientes, dos quais 58 porta-
dores de comunicacao interventricular perimembranosa, isolada
ou predominante (grupo "CIV"), e 50 com tetralogia de Fallot
(grupo "Falldt"), candidatos a cirurgia corretiva de suas
cardiopatias. 0 grupo de pacientes com comunicagao interven-

tricular isolada ou predominante era composto de 38 individuos
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masculinos e 20 femininos, com idades de 3 meses a 27 anos
(média: 3,53 + 5,27 anos). Dois pacientes deste grupo tinham
sua comunicagao interventricular fechada espontaneamente e
estavam sendo encaminhados para corre¢ao cirurgica de outros
defeitos. 0 grupo controle, portador dé tetralogia de Fallot,
era constituido de 32 pacientes masculinos e 18 femininos, com
idades de 11 meses a 38 anos (média: 4,84 + 5,76 anos) (NS).
Todos os 108 pacientes foram estudados com ecocardiografia
bidimensional e cateterismo cardiaco com cineangiocardiografia
previamente 3 cirurgia corretiva.

A localizagao e extensao dos defeitos no grupo "CIV"
foi determinada, sendo 91,4% deles confluentes, trabeculares
ou de via de entrada. J4 no grupo Fallot", todos os pacientes
apresentavam defeitos infundibulares. Das cardiopatias
associadas, no grupo "CIV", as 'mais frequentes foram a
persisténcia do canal arterial (27,6%) e o anel fibroso
subacrtico (20,7%); em 10 dos 12 pacientes com anel
subadrtico, o defeito mostrava mau alinhamento septal. 0
diametro médio do defeito, medido durante a cirurgia, era 1,25
0,45 cm (0,4 a 2,0 cm), sem diferenga significativa do
diametro médio da comunicagao no grupo controle, que era 1,33
£ 0,53 cm (0,5 a 2,7 cm). A pressao sistdlica na artéria
pulmonar obtida no grupo "CIV" mostrou correlacao linear com o
diametro do defeito (r = 0,60, p < 0,05) e seu valor médio
(50,55 mmHg) foi significativamente maior do que o determinado
no grupo "Fallot" (19,03 mmHg) (p < 0,001). |

Em-relacao a presenga de tecido tricispide acessdrio
aposto as bordas do defeito, como mecanismo de fechamento

espontaneo da  comunicagdo interventricular, a inspegao
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cirdrgica mostrou uma prevalencia de 44,8% no grupo "CIV" e de
apenas 4,0% no grupo "Fallot", sendo esta diferenca altamente
significativa (p < 0,001). Os pacientes com anel fibroso
subadrtico constituiram um subgrupo com alta prevaléncia de
tecido tricuspide acessério sobre a comunicagao interventricu-
lar (91,6%). No grupo "CIV", a ecocardiografia bidimensional
mostrou uma acurdacia de 82,8% paré a detecgao deste mecanismo,
sendo a sensibilidade de 92,3% e a especificidade de 75,0%. No
grupo "Fallot", a acuricia do método foi de 92,0%, com uma
sensibilidade de 50,0% e uma especificidade de 93,7%. Ao ser
considerada "a  populagio global de 108 pacientes, a

concordancia morfologica-ecocardiogrifica foi de 87,0%, sendo

obtidos os seguintes parametros de efeito: sensibilidade

89,3%, especificidade = 86,2%, valor preditivo positivo
69,4% e valor preditivo negativo = 95,4%.

A presenga de outros mecanismos de fechamento
espontaneo da comunicagao interventricular foi  também
pesquisada no grupo "CIV'. Trés pacientes apresentavam
diagndstico ecocardiogridfico bidimensional de prolapso de
folhetos aodrticos, que ocluiam parcialmente o defeito, com
confirmagao anatomica absoluta. Em quatro casos, dos quais
trés com tecido tricdspide acessério sobre a comunicagao
interventricular, a inspegao cirirgica revelou a existéncia de
mecanismos adicionais, nao identificados pelo estudo ecocar-
diografico: cordoalhas ou mdsculo papilar da tricdspide com
implantagdo andmala na borda do defeito e trabécula fibrosa
cruzando o orificio.

A andlise dos resultados obtidos permitiu concluir

que 0 mecanismo de fechamento espontaneo parcial ou completo
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mais frequente da comunicacao interventricular perimembranosa
como defeito isolado ou predominante, no individuo vivo levado
a cirurgia corretiva da cardiopatia, € a aposicao de tecido
tricispide acessdrio as margens do defeito, sendo o ecocardio-
grama bidimensional um método muito eficaz para a sua
detecgao. Dos outros mecanismos possiveis de diminuicio do
didmetro efetivo do defeito, o prolapso adrtico é identificado
ecocardiograficamente com precisao. A prevéléncia de mecanis-
mos de fechamento espontaneo da comunicagao interventricular
perimembranosa é elevada em candidatos a tratamento ciridrgico,
sendo significativamente maior do que nos candidatos a
corregao de tetralogia de Fallot. A associacao de anel fibroso
subaortico, especialmente na presenca de- mau alinhamento
septal, mostra forte tendéncia de acompanhar-se de tecido
tricuspide acessdrio sobre o defeito. A simples presenca de
mecanismos de fechamento espontaneo da comunicagao interven-
tricular perimembranosa, detectados pela ecocardiografia bidi-
mensional, ndo é suficiente para permitir a expectativa de
oclusao completa da mesma, devendo a indicagao cirdrgica

ainda basear-se na severidade do quadro clinico e na sua

repercussao hemodinamica.
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INTRODUGAO

As cardiopatias congénitas, com uma incidéncia na
populagao geral de 8 em cada 1000 nascimentos, constituem
motivo crescente de atengao, especiglmente se considerados os
fantasticos avangos nas abordagens diagnosticas, farma-
cologicas e cirdrgicas desenvolvidos nos ultimos anos. O
advento da ecocardiografia bidimensional constituiu-se num
marco decisivo para o progresso da cardiologia pediatrica
contemporanea, pelo preciosismo das imagens anatomicas que
progressivamente se tornaram suscetiveis de obtencio com o
método. 0 papel pioneiro dos patologistas do passado na
andlise dos 'detalhes morfoldgicos de cada cardiopatia
congenita passouy a ser desempenhado pelos individuos que se
familiarizaram com a ecocardiografia, atraves do exame de
corfes anatomicos em tempo real, no paciente vivo, de maneira
absolutamente n3o-invasiva. 0 enorme impacto propiciado por
esta técnica no manejo das cardiopatias congenitas fez-se
sentir em todas as areas da cardiologia pediatrica, desde o
diagnostico de cardiopatias simples e complexas até o

estabelecimento de condutas cirdrgicas paliativas ou definiti-



vas, muitas vezes dispensando a utilizacidao de técnicas invasi-
vas (2,154), |

A comunicagao  interventricular é a cardiopatia
congénita mais fregiiente, ao se excluir a valva adrtica
bicispide e o prolapso da valva mitral (8), sendo sua
prevalencia de 2/1000 nascimentos vivos, segundo Corone e
colaboradores (41) ou 4,68/1000 nascimentos vivos, de acordo
com Moe e Guntheroth (93). Layde e colaboradores (82), em
1980, chegaram a utilizar o termo "epidemia" ao comentarem um
aparente aumento da incidéncia de comunicagao interventricular
nos Estados Unidos, ao passo que Cook e associados (40), no
mesmo ano, registraram que ela permanece estivel no Canadd.
Sua descrigao clinica original deve-se a Henri Roger, em 1878,
que chamou a atengao para o tipico sopro "em barra", de altas
frequéncias, tao caracteri{stico deste defeito. 0 estudo da
historia natural da comunicagao interventricular é fascinante,
Pela multiplicidade de eventos clinicos, hemodinamicos e
morfoldgicos capazes de surgir na evolucao deste defeito. A
ecocardiografia bidimensional, novamente, trouxe um grande
alento a0 estudo das modificagoes evolutivas da estrutura e da

fungao do coragao nos portadores de comunicagao interventricu-
lar,

1. MORFOLOGIA DA COMUNICACAO INTERVENTRICULAR

A classificagao morfoldgica da comunicagao inter-

ventricular que alcangou maior aceitagao por patologistas,



clinicos, ecocardiografistas, angiocardiografistas e
cirurgioes foi a de Soto e colaboradores (127), em 1980, por
ser simples, puramente descritiva, baseada nas relagoes do
defeito com as estruturas cardiacas e nio utilizar eponimos ou
designagoes embrioldgicas. Assim, de acordo com esta classi-
ficagao, os defeitos interventriqulares podem ser perimembra-
nosos, musculares e subarteriais. A comunicacao é dita
perimembranosa quando parte do defeito 6 formada pelos
remanescentes do septo membranoso, cuja porgao atrioventricu-
lar esté habitualmente presente, na zona de continuidade
fibrosa entre as valvas mitral, adrtica e tricdspide. As comu-
nicagoes interventriculares perimembranosas, entao, sao, por
definigao, subaérticas,- ja que seus tetos sdo sempre formados
pelos folhetos da valva adrtica. 0s defeitos sao, ainda, sub-
classificados de acordo com a regiao do septo muscular para a
qual se faz sua extensio preferencial, em defeitos da via de
entrada, trabeculares ou infundibulares. Quando mais de uma
regiao do septo muscular é escavada, diz-se que a comunicacgao
é confluente. A comunicagao interventricular é muscular quando
toda a borda do defeito €  formada por musculo septal e, da
mesma maneira, pode ser catalogada em trabecular, via de
entrada, via de saida (ou infundibular) e confluente, conforme
sua localizagcao. Um tipo especial de comunicacao interventri-
cular é aquele em que o septo infundibular esta deficiente ou
ausente, de tal forma que o defeito se situa imediatamente
abaixo das valvas adrtica e pulmonar, que estio em
continuidade fibrosa. Este defeito é classificado como subar-
terial duplamente relacionado, o qual pode também se tornar

Perimembranoso se a dobra ventriculo-infundibular for defi-



ciente e permitir que o defeito se estenda posteriormente até
a zona de continuidade mifro—aértico~tricuspfdea, no corpo
fibroso central (s).

A posigao do septo infundibular e seu alinhamento
com o septo trabeculaf sao também elementos morfoldogicos de
grande importancia na analise da anatomia da comunicagao
interventricular. Um mau alinhamento septal causado por desvio
ﬁntero-superior do septo infundibular, com consequente
estreitamento da via de saida do ventriculo direito, é a
situagao morfoldgica tipica da tetralogia de Fallot (6). Por
outro lado, um septo de via de saida anteriorizado, sem
pbstrucéo subpulmonar, ou um desvio posterior do septo
infundibular, propiciam mau alinhamento septal de natureza
diferente, frequentemente relacionado a preseng¢a de estendge
subadrtica por anel fibroso, como demonstramos recentemente
(151,153,155 ),

A anatomia do sistema de conducio é outro topico que
merece atencao especial no estudo da comunicagao interventri-
cular, em fungao de seus diferentes trajetos, de acordo com o
tipo do defeito. No coragao normal, a posicao do nd atrioven-
tficular € relativamente constante, no épicé do triangulo de
Koch, a partir do qual o feixe penetrante passa pelo corpo
fibroso central até sua bifurcacao na superficie septal da via
de éafda do ventriculo esquerdo (8). Na comunica¢ao interven-
tricular perimembranosa, como o corpo fibroso central forma a
borda pdstero-inferior do defeito, o feixe penetrante passa
invariavelmente a este nivel, mas a relagio do componente que
nao se bifurca com a crista do septo é varidvel de acordo com

0 local do defeito, ji que estd muito mais proximo da crista



do septo em uma comunicagao tipo via de entrada do que num
defeito infundibular ( g1). Por outro lado, nas comunicagoes
interventriculares musculares, o feixe penetrante do tecido de
condugao passa antero-superiormente a margem do defeito septal
(8,91.

Como em todas as areas da Ciencia, é inevitdvel a
existéncia de controvérsias com ‘relagéo a nomenclatura e 3
Classificagao das comunicagoes interventriculares. Autores
como Capelli e colaboradores ( 32 ), Andrade (9) e Wenink e
colaboradores ( 144 ) propdem classificagoes alternativas que
tem seus méritos. Pelas razoes jé expostas, optamos pela
terminologia proposta por Soto e colaboradores (127 ), também

adotada por inimeros outros autores (5,7,8,65,123,132,133,149).

2. ECOCARDIOGRAFIA DA COMUNICAGAO INTERVENTRICULAR

Durante muitos anos, o diagndstico ecocardiografico
de comunicagdo interventricular baseou-se nas evidéncias indi-
retas fornecidas pela ecocardiografia unidimensional. Basica-
mente, buscava-se determinar a relagao entre o atrio esquerdo
€ @ aorta, aumentada na presenga de curto-circuitos esquerda-

direita de grande magnitude (fluxo pulmonar maior que duas
' vezes o sistemico). Esta medida, embora razoavelmente
sensivel, é muito inespeéffica, ja que nao discrimina o local
do curto-circuito, se a nivel ventricular ou arterial. Além
disso, nao permite inferéncias morfologicas sobre o tipo e a

localizagao da comunicacgao. Em 1974, Assad-Morell e colabo-



radores ( 13) publicaram uma extensa revisao sobre a analise
ecocardiogréfica do septo interventricular, incluindo
comentdrios sobre a avaliagao das comunicacdes interventricu-
lares pela técnica unidimensional. Riggs e colaboradores
(109), em 1979, relataram uma melhor sensibilidade com o
método ao associar o estudo vectocardiografico a ecocardio-
grafia unidimensional, em uma populagao de 40 criancas. Em
1978, Stevenson e colaboradores ( 129) associaram o sistema
Doppler pulsado para deteccao do fluxo pela comunicagao inter-
ventricular ao ecocardiograma médulo M, mas as limitagoes da
técnica unidimensional nio foram solucionadas.

A introducdo da ecocardiografia bidimensional modi-
ficou completamente o panorama do diagndstico nio-invasivo da
comunicagac interventricular, ao tornar possivel a deteccgao de
defeitos tao pequenos quanto 2mm de diimetro (29), além de
demonstrar a localizagio exata dos mesmos e sua caracterizacao
morfoldgica. Alguns autores sugeriram que a injecao de
contraste salino em veia periférica, propiciando uma imagem
“negativa" ao nivel do defeito, poderia aumentar a acuidade
diagnéstica ( 59, 86 ). Foi, entretanto, a disponibilidade de
equipamentos que acoplaram o sistema Doppler de analise de
fluxos ao ecocardiograma bidimensional o elemento fundamental
Para o refinamento hoje existente na detecgao ecocardiografica
das comunicacdes interventriculares. E preciso enfatizar que
as entusiasmantes imagens bidimensionais em tempo real hoje
obtidas, e que permitem estudos tao detalhados da moffologia
dos defeitos septais e das estruturas cardfacas contiguas,
Passaram, obviamente, por todas as etapas de melhoramento

técnico. Em 1973, quando a ecocardiografia modulo M ainda dava



seus primeiros passos, Latham King e colaboradores ( 81 )
publicaram belissimo trabalho mostrando a potencialidade de
uma técnica ultra-sonografica bidimensional, embora com imagem
"parada", em diagnosticar comunicagoes interventriculares em
diversas localizagdes. Foi a partir do inicio dos anos 80,
entretanto, que se sucederam as publicagoes sobre as carac-
teristicas ecocardiogréficas bidimensionais da comunicacgao
interventricular, em estudos que formam a base do que hoje se
sabe sobre o assunto (9,20,29,32,34,103,123,132,149). Alguns
desses autores preocuparam-se, também, com o estudo dos
parametros fisicos capazes de modificar a visibilizacao da
comunicagao interventricular ( 29, 75), de forma a otimizar o
diagndstico.

A classificagdo ecocardiografica da comunicagfo
interventricular segue os moldes da classificagao anatomo-
patologica. 0 trabalho de Sutherland e colaboradores (132), em
1982, correlacionou os achados ecocardiograficos bidimensio -
nais com cortes anatomicos, baseando a nomenclatura na adotada
por Soto e colaboradores (127), ja referida anteriormente, e
se constituiu num marco decisivo na descrigao da morfologia
ecocardiografica bidimensional da comunicacao interventricu-
lar. A;sim, os defeitos estao classificados, do ponto de vista
ecocardiografico, em perimembranosos (com extensao para via de
entrada, por¢ao trabecular ou via de saida do septo muscu-
lar), musculares ou subarteriais duplamente relacionados.

0 estudo das modificagoes evolutivas conseqlientes 2
comunicagao interventricular ou a ela associadas, atraves da
ecocardiografia bidimensional, constitui-se em um tdpico

fascinante. Assim, podem ser detectados mecanismos de



fechamento espontaneo do defeito, objeto desta tese, estenose
adquirida da via de saida ventricular direita, formagao de
anel fibroso subadrtico e prolapso de um ou mais folhetos da

valva aortica, com aparecimento de insuficiéncia adrtica.
3. CINEANGIOCARDIOGRAFIA DA COMUNICAGCAO INTERVENTRICULAR

A avaliagao cineangiocardiografica da comunicacao
interventricular, embora desempenhando na época atual um papel
muito menos importante em relagdo 3 definicio da anatomia do
defeito do que na G(ltima década, gragas ao extraordinario
avanco da ecocardiografia, ainda tem grande valor no contexto
diagnéstico global. Sua maior virtude reside na capacidade de
deteccao de curto-circuitos em qualquer nivel do septo inter-
ventricular, mesmo quando diminutos ou mdiltiplos (s54), espe-
cialmente apds a universalizagao do uso das projecoes axiais
( 8, 66), que também permitem que a classificacao angiogréafica
Possa estar baseada nos critérios morfoldgicos de Soto e
colaboradores ( 127 ). Do ponto de vista angiografico, assim, a
comunicagao interventricular perimembranosa é aquela em que o
Jato de contraste estd em contato direto com as cﬁspides da
valva aortica. Nos casos em que o contraste passa para o
ventriculo direito, na ventriculografia esquerda, sem
continuidade com a valva aortica, o defeito é do tipo muscular
€ quando, apds injecao no ventriculo esquerdo, contrastam-se

simultaneamente a aorta e a arteéria pulmonar, na ausencia de
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um canal arterial persistente, a comunicacao interventricular
é subarterial duplamente relacionada.

As complicagoes eventualmente presentes na historia
natural do defeito, como obstrucao da via de saida do
ventriculo direito ou o aparecimento de insuficiéncia adrtica
sao facilmente demonstradas pelo estudo angiografico. J3d a
sensibilidade da angiocardiografia para a deteccio da presenga
de uma membrana subadrtica associada a comunicacao interven-
tricular é definidamente menor que a da ecocardiografia bidi-
mensional (121,155 ). As protrusdes ao nivel do defeito para o
ventriculo direito, com aspecto aneurismatico, cuja natureza
sera discutida no desenvolvimento desta tese, sao, fambém,

identificadas de modo consistente pelo estudo cinean-

giografico.

4. REPERCUSSAOD DA COMUNICAGAO INTERVENTRICULAR

A rebercusséo hemodinamica da comunicacao interven-
tricular sobre o sistema cérdiovascular depende, fundamental-
mente, do tamanho do defeito, da magnitude do curto-circuito e
da resisténcia vascular pulmonar. Em geral, os defeitos
grandes (aqueles com diametro maior que 0,5 cm) estio acompa-
nhados de um aumento nas pressdes sistdlica, diastolica e
média da artéria pulmonar, sendo seu incremento proporcional
ao tamanho da comunicacao (78).

O0s exames clinico, radioldgico convencional e

eletrocardiografico sao, obviamente, os passos propedeuticos
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basicos e indispensdveis que iniciam a busca das censequencias
da comunicagao interventricular sobre o sistema circulatdrio.

0 estudo hemodinamico pré-operatério através do
Cateterismo cardiaco, na comunicagao interventricular, tem
sido tradicionalmente indicado para a avaliagao da repercussao
do defeito, em termos de magnitude do curto-circuito, e para a
determinacao das pressdes na artéria pulmonar, elementos
considerados decisivos para a indicagio cirdrgica. A tendéncia
atual de indicar fehamento ciridrgico da comunicacio interven-
tricular, em casos selecionados, com base nas informagoes
fornecidas pela ecocardiografia bidimensional (2,154), aumen-
tou a responsabilidade do cateterismo em definir 0S Casos
duvidosos em relacao a' presenga de doenga vascular pulmonar.
Entretanto, em situagdes realmente dibias, o a&rbitro final

Sera obrigatoriamente a bidpsia pulmonar.

5. HISTORIA NATURAL DA COMUNICAGAO INTERVENTRICULAR

Diversos autores, em épocas variadas, preocuparam-se
em estudar o destino dos pacientes portadores de comunicagao
interventricular ao longo dos anos, ja que é irrefutdvel o
fato de'que existem muito mais recém-nascidos com este defeito
do que adultos. Para que esta premissa epidemioldgica seja
verdadeira, € preciso que ocorra algum evento modificador na
evolucao de muitos desses pacientes, de forma que a comu-

nicacao interventricular antes presente tenha sido corrigida,
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levado seu portador a morte, se transformado em outra. doenga
ou fechado espontaneémente. -

Se o indice de encaminhamento cirdrgico esti em
volta de 15% (43 ) e a mortalidade relacionada a presenca do
defeito ndo é maior do que 8%, incluindo os pacientes com
obitos cirdrgicos e secunddrios 4 endocardite e 2
insuficiencia cardiaca (43), pode-se afirmar que o progndstico

7 . . ~ . . :
clinico da comunicagao 1nterventricular, de wuma maneira

global, € benigno.

5.1.Comp1icac6es na Evolucao da Comunicagao Interventricular

5.1.1. Endocardite Infecciosa

A incidencia relatada'de endocardite em pacientes
portadores de comunicagao interventricular varia de acordo com
0 estudo realizado. Assim, Dickinson e colaboradores (43), em
1981, registram um caso em 294 pacientes acompanhados desde o
nascimento (0,5 casos/1000 pacientes/ano), enquanto Corone e
colaboradores (41), em 1977, relatam uma incidéncia de 3,7% ou
2,4 casos/1000 pacientes/ano. De acordo com Anderson e colabo-
radores ( g ), em 1987, a endocardite bacteriana ocorre em
aproximadamente 10% dos pacientes até os 70 anos (1 a 2/1000
pacientes/ano), nao diminuindo seu risco com o fechamento
cirdrgico do defeito. A fixagao habitual das vegetacoes faz-se
na diregao do jato, isto é, na parede livre do ventriculo
direito, na superficie ventricular direita da comunicagao

interventricular ou nos folhetos da valva tricuspide.
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5.1.2. Insuficiencia Aodrtica

A patogenia da insuficiencia aortica na histdria
natural da comunicagao interventricular esta relacionada a
perda de sustentagao do folheto coronariano direito ou do nao-
coronariano, que estao em contato direto com o defeito nas
comunicac5es perimembranosas e nos casos de defeito infundibu-
lar subarterial duplamente relacionado. OCOrréndo prolapso de
um ou mais folhetos da valva aérticé, cria-se o substrato
anatomico para a regurgitagio, que geralmente nao é severa,
mas pode ter cariter progressivo. A incidencia desta
complicagao varia de 6,3% (4,3/1000 pacientes/ano), segundo

Corone e colaboradores ( 41) a 1,7%, conforme Dickinson e

colaboradores (43).

5.1.3. Doenga Vascular Obstrutiva Pulmonar

0 desenvolvimento de doenca vascular pulmonar irre-
versivel, rara e temida complicagao da comunicagao interven-
tricular, na maioria das vezes ocorre em criangas com defeitos
muito grandes nao operados, com mais de dois anos de idade
( 8, 37, 65,78). Entretanto, pacientes com sindrome de Down tem
maior potencialidade para a instalacao de doenca arteriolar
pulmonar, que, nesta situagao, pode surgir mais cedo. Além
disso, foram descritos casos de doenca vascular obstrutiva

pulmonar, com hipertensao arterial pulmonar severa, em
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criangas com comunicagao interventricular pequena (21) e ate
espontaneamente fechada (120). De qualquer forma, um dos prin-
cipais objetivos do tratamento cirdrgico da comunicagao inter-
ventricular ¢ a tentativa de evitar o desenvolvimento de

lesoes irreversiveis no leito vascular pulmonar.

5.1.4. Obstrugao da Via de Saida do Ventriculo Direito

Em todas as séries que relatam a histdria natural da
comunicacéo interventricular, existe uma parcela dos pacientes
que apresentam, aurante sua evolugao, estreitamento adquirido
da via de saida do ventriculo direito (23,41,43,47,70,71,92,133,
142,143,147), sendo sua incidéncia média de 4 a 74
(h1,b3).

A génese deste fendomeno estd muito provavelmente
relacionada a hipertrofia anormal do miocardio ventricular
direito na zona de maior turbulencia, secundéria'a uma pressao
aumentada dentro da cavidade. Somerville ( 126 ), em 1979,
Sugere que a obstrugdo da via de saida do ventriculo direito
nos pacientes com comunicagao interventricuiar_ocorra quando
ja existam anormalidades prévias da anatomia das bandas muscu-
lares do infundibulo, como rotagao antero-superior do septo
infundibular (propiciando  obstrugao subpulmonar do tipo
"Fallot") oy da regiao abaixo do infundibulo (causando
obstrucao do tipo "ventriculo direito com dupla camara").
Pongiglione e colaboradores ( 104 ), em 1982, ao estudarem
angiograficamente os mecanismos de obstrugao adquirida da via

de saida do ventriculo direito em pacientes com comunicagao
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interventricular, afirmam que a maioria dos casos € devida a
bandas musculares anomalas e nao a morfolbgia infundibular do
tipo "Fallot". A consequencia- hemodinamica da obstrugao
infundibular, qualquer que seja a sua patogénese, é a
limitagao do fluxo pulmonar, com melhora das manifestagoes
clinicas, radioldgicas e ecocardiogradficas em uma crianga que
vinha evoluindo com insuficiencia cardiaca cronica por uma
comunicagao interventricular grande. Numa fase mais tardia,
podem surgir cianose e até crises hipoxicas, quando o quadro

clinico passa a ser indistinguivel da tetralogia de Fallot.

5.1.5. Obstrugao da Via de Saida do Ventriculo Esquerdo

0 desenvolvimento de um anel fibroso subadrtico
associado a comunicacgao inte;ventricular constitui-se em
complicagao cuja prevaléncia foi seguramente subestimada antes
do advento da ecocardiografia bidimensional (36,67,149). Sua
génese é discutida, mas é provdvel que esteja relacionada ao
fluxo turbulento na regiao subadrtica, propiciado pela
comunicagido interventricular. Somerville ( 126 ) sugere que a
presenca de um fator muscular, do tipo "miocardiopatia locali-
zada", possa predispor ao aparecimento desta forma de
obstrugao da via de saida do ventriculo esquerdo. Em estudos
recentes, constatamos que existe uma relagao definida entre o
anel fibroso subadrtico e a presenca de uma comunicagao inter-
ventricular com mau alinhamento septal, por desvio anterior ou
posterior do septo infundibular (151,153,155). Além disso, nos

casos com anel subadrtico em pacientes com comunicagao inter-
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ventricular com desvio posterior do septo infundibular, obser-
vou-se que existe uma elevada prevalencia de lesdes obstruti-
vas do arco aortico, tais como coarctacéo'ou interrupgao, o
que permite a especulagao de que o fluxo preferencial para a
artéria pulmonar durante a vida fetal, devido a anatomia do
defeito, predisponha tanto ao aparecimento de lesdes do arco
aortico como de um anel subadrtico (151,153). 0 diagndstico de
anel subadrtico na presenga de comunicagao interventricular é
essencialmente ecocardiogréafico, porque a angiografia
frequentemente nio é capaz de demonstrid-lo e muitas vezes ndo
ha gradiente. pressérico afravés da via de saida do ventriculo
esduerdo, pela presen¢a da comunicagao interventricular, que
funciona  como "orificio de escape", impedindo o aumento da
pressao interventricular ( 155). 0 fechamento cirurgico .do
defeito septal, entretanto, pode ocasionar uma progressao
répida da obstrucao subadrtica (67), razao pela qual tornou-se
mandatoria a retirada do anel durante o procedimento cirdrgico

para ventriculosseptoplastia (121, 155).

5.1.6. Regurgitagio Ventriculo Esquerdo-Atrio Direito

A associagao de curto-circuitos ventriculo esquerdo-
atrio difeito com comuniéacéo interventricular tem sido
reconhecida ja ha muito tempo, embora a interpretacao de sua
patogénese tenha sido discutida. Um defeito verdadeiro no
componente atrioventricular do septo membranoso € extremamente
raro ( 8), enquanto a presenca de uma fenda no folheto septal

da valva tricdspide, inserida incompletamente no septo membra-
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noso;‘é o mecanismo mais comum (8,114). Varios autores des-
Creveram a associagao de regurgitacao ventriculo esquerdo-
dtrio direito com "aneurismas do septo membranoso” (12,25,26,
55, 115, 131 ), mas ha um consenso de que o verdadeiro fator
causador desta complicagao é a deformidade da valva
tricispide, que muitas vezes pode estar aderida a comunicagio
interventricular (8, 28, 85, 113, 114). A suspeita diagndstica
desta complicagio pode ser clinica, radioldgica e
eletrocardiogrdfica, mas € o ecocardiograma unidimensional
(12, 25, 85, 90 ) ou bidimensional (140), especialmente com
Doppler, que. acrescentam consisténcia 3 hipotese. A definigao
final fica geralmente a cargo da angiocardiografia (28) ou da

inspecao cirdrgica (28,85,140).

5.2. Fechamento Espontaneo da Comunicacido Interventricular

5.2.1. Incidencia

Em 1918, French (56) descreveu a primeira observagao
clinica de fechamento espontineo da comunicagio interventricu-
lar em uma crian;a, ao relatar o desaparecimento do sopro
sistdlico caracteristico com o crescimento. A primeira docu-
mentacao através‘ do cateterismo cardiaco de que a comunicagao
interventricular poderia diminuir de tamanho espontaneamente
até o fechamento quase total foi publicada por Azevedo e
colaboradores (15 ), em 1958. Em 1960, Evans e colaboradores
( 49) demonstraram a capacidade da angiocardiografia em regis-

trar o fechamento espontaneo da comunicagao interventricular,
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observado em 31% de Seus casos. A partir de entao, varios
autores procuraram estabelecer a incidéncia do fechamento
espontaneo do defeito, sendo os resultados consideravelmente
diversos, em fungao das diferentes populagoes estudadas, dos
variados métodos utilizados e do tempo de acompanhamento.
Assim, a literatura refere indices de 24% em 18 meses e 50% em
48 meses (5), 31% ( 43), 11% de fechamento completo e 26%
Parcial ( 133), 5% dos defeitos miltiplos (5%), 10% em 5 anos
( 97), 24% entre 7 e 12 meses (70), 21% em maiores de 8 anos e
4% em menores de 8 anos (37), 24% (81), 25 a 50% (61), 35%
abaixo dos 6 meses (92), 63% no primeiro ano (23), 33% (71),
45% em pacientes acompanhados desde o nascimento e 22% em
pacientes referidos (93), 14% completo e 21% parcial (41), 7%
( 142), 16% em 20 meses (10), 90% ao comparar incidencia “de
comunicagao interventricular com indices de necropsia (147),
25% ( 135 ) e 38% de fechamanto parcial em 69 espécimes de
comunicagao interventricular perimembranosa (7). Foram publi-
cados, ainda, dois trabalhos que sugerem que o fechamento
espontaneo da comunicagao interventricular seja mais freqiiente
No sexo feminino do que no mgsculino (39,52).

* Apesar desta grande variabilidade de resultados, ha
um consenso de que os defeitos pequenos, especialmente muscu-
lares, no primeiro ano de vida, sao os que tem maior
Possibilidade de fechamento espontineo ( 10,41,61,111,142,146 ).
Além disso, o estudo anatomo-patologico de Anderson e
colaboradores (7), em 1983, sugere que seja elevada a
prevalencia de mecanismos de fechamento espontaneo do defeito,
mesmo que nao haja oclusao completa do mesmo, ao menos no que

se refere as comunicacoes interventriculares perimembranosas.
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5.2.2. Mecanismos de Fechamento Espontaneo

Em relagao aos defeitos musculares, nao existem
muitas duvidas de que o mecanismo responsavel pof sua
diminuigSo espontanea esteja relacionado a crescimento de
misculo sobre as bordas do defeito, além de deposicao de
Plaquetas, fibrina e algum tecido fibroso por proliferacio
endotelial ( &, 47,61,93, 97, 107, 108,118,133,144). Nio é in-
frequente que mesmo o patologista experimentado nao seja capaz
de demonstrar em um espécime o local de uma comunicagio inter-
ventricular muscular prévia, especialmente se o defeito era
Pequeno. Jad as comunicagdes interventriculares perimembranosas
comportam-se diferentemente no que se refere aos mecanismos de

fechamento espontaneo, razao pela qual as mesmas constituem o

foco deste estudo.

5.2.2.1. " Aneurisma" do Septo Membranoso:

Entre todos os mecanismos propostos para tentar
eXDlicér 0 fechamento espontaneo parcial ou completo da
comunicagao interventricular, nenhum recebeu tanta atengio no
Passado como o assim chamado "aneurisma do septo membranoso".
Indmeras publicagoes cobriram praticamente todos os campos do
conhecimento médico relacionados a esta "entidade patoldgica",
tendo sido comentados a sua morfologia e relagao com o tecido

de condugao, a embriologia, os aspectos clinicos, radiologicos



20

e eletrocardiograficos, a ecocardiografia modulo M e bidimen-
sional, o diagndstico angiocardiografico, as comblicaqaes, sua
historia natural e o tratamento cirurgico. Assim, o "aneurisma
do septo membranoso" corresponderia a uma protrusao localizada
do septo membranoso para o ventriculo direito, geralmente
acompanhando ou precedendo o fechamento parcial ou completo da
comunicagao interventricular, como proposto pela prime@ra vez
por Varghese e colaboradores (137), em 1969. Do ponto de vista
embriogeénico, poderia haver um desenvolvimento defeituoso das
células mesenquiais primitivas do septo membranoso (115) ou
uma distensao do mesmo por horizontalizagao anomala, decor-
rente da posigao anormal do septo “"bulbar" (38,68,92,99,145).
A primeira descrigao morfoldgica de aneurisma do septo membra-
noso ¢ atribuida a Laennec (79), em 1826. Lev e Saphir (83),
em 1938, descreveram seu estudo morfoldgico em material de
necropsia sobre o assunto, com consideragoes etiopatogenicas,
mas a primeira documentacao "in vivo" por angiocardiografia
foi publicada em 1957, por Steinberg (128). Tandon e Edwards
( 134), em 1973, sugeriram a diferenciagao entre aneurismas
congénitos e adquiridos. Os aneurismas adquiridos seriam
aqueles relacionados comL 0 fechamento espontaneo da
comunicagdao interventricular. Um grande numero de publicagoes
corroborou esta possibilidade, seja em relatos 1isolados de
casos ( 14,18,19,26,48,61,96,100,101,118,122,141 ) ou em des-
cricoes de séries de pacientes que apresentaram redugao
espontanea do tamanho da comunicagao interventricular, presu- .
mivelmente em fungao do aneurisma de septo membranoso
( 17,44,47,55,69,74,80,95,106,107,108). Apesar disso, a inade-

quacao desta denominagao passou a ser comentada pelos que
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acreditavam que o substrato anatdmico para os "aneurismas do
septo membranoso" fosse formado por estruturas relacionadas a
valva tricispide e nao propriamente ao septo membranoso
(17, 26,35,47,48,55,69, 74, 80, 105,106,131,134,148,152 ). Esta posicao
serd abordada no item seguinte, ao serem comentados os demais
mecanismos propostos para explicar o fechamento espontaneo da
comunicagao interventricular.

0 reconhecimento clinico dos "aneurismas do- 'septo
membranoso" foi discutido por Pieroni e colaboradores (102),
em 1971. Este autor enfatizou o achado de um estalido
sistélico em pacientes com comunicacgao interventricular, que
representaria uma indicagao de que um "aneurisma do septo"
estaria  presente, prehunciando a possibilidade de fechamento
espontaneo. Em 1986, Ramaciotti e .colaboradores (106) obser-
varam estalido sistdlico em apenas 5% de seus casos.

0 diagnostico ecocardiografico de "aneurisma do
septo membranoso" foi descrito pela primeira vez em 1974, por
Assad-Morell e colaboradores ( 12 ), utilizando a técnica
unidimensional. Outros autores o segquiram (11,13,25,33,53,64,
105,116,117, 119 ) passando os trabalhos gradativamente a
descrever a demonstragao ecocardiografica bidimensional dessa
estrutura (1, 16, 30, 31, 60, 106,125). Foram também relatados
Casos de aneurisma septal na comunicagao interventricular
PGs-infarto do miocdrdio detectados pelo ecocardiograma
(62,112). |

A angiocardiografia constituia-se no padrao
diagndstico dos "aneurismas do septo membranoso" antes do
advento da ecocardiografia bidimensional (69,98,99,106,131),

servindo, inclusive, para estudos de sua histdria natural,
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como o classico trabalho de Freedom e colaboradores (55), em
1974 ¢ o de Lambert e colaboradores ( 80), ainda em 1974. 0
recente estudo Qe Beerman e colaboradores (17 ), em 1985,
também  se baseia na  demonstragao angiografica dos
"aneurismas", embora reconhega que esta denominacio seja
incorreta.

Varias sao as complicagoes atribuidas aos
"aneurismas septais": distdrbios da condugao atrioventricular
(88, 124), arritmias (26,48,51), obstrucao da via de saida do
ventriculo direito (24,42, 55, 76, 122), protrusao através da
comunicagao interventricular e consequente estreitamento da
via de saida ventricular esquerda em casos com hipertensio
pulmonar (16 ) ou transposigao dos grandes. vasos ( 138 ),
insuficiéncia tricuspide ( 55 ) e regurgitacao ventriculo
esquerdo-atrio direito (12,25,26,28,115,131),

0 tratamento cirdrgico do "aneurisma do septo
membranoso" foi descrito em algumas séries (14, 42, 122,
130, 139 ), sendo as indicagdes preconizadas 0 aumento do
"saco aneurismatico", a obstrucao severa do ventriculo direito
e as alteracoes importantes da valva tricUspide). Nio ha
relatos recentes de cirurgié para retirada ou plicatura de
"aneurismas septais", em razao da melhor compreensio de seu

substrato anatomico, estudado nesta tese.

5.2.2.2. Tecido Tricispide Acessdrio

Em 1968, Chesler e colaboradores (35) descreveram a

possibilidade da presenca de uma "bolsa" fibrosa sobre as
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bordas da comunicacao interventricular, formada a partir de
proliferacao de tecido acessorio da-&alva tricﬁspide. Esta
estrutura, ao protruir para o interior do ventriculo direito,
se assemelharia a uma formagao aneurismatica, embora sem
relagao anatomica com o septo membranoso. A adesio do folheto
septal da ‘valva tricispide & comunicagao interventricular,
frequentemente com reduplicacio de tecido acessorio, foi
também reconhecida por outros autores, na década de 70{ como
um mecanismo de fechamento espontaneo do defeito ( 47,69,101,
131,134, 141), mesmo por aqueles que continuavam a chamar este
mecanismo de."aneurisma do septo membranoso" (55,80). Em i983,
Anderson e colaboradores (7) demonstraram inequivocamente, em
um elegante estudo anatomo-patoldgico, que 26 de 69 coracoes
com comunicagao interventricular isolada examinados (38%)
mostravam evidencia anatomica de diminuicio espontanea no
tamanho do defeito, sendo que em 22 deles (84,6%) o mecanismo
responsavel estava relacionado a tecido da valva tricuspide.
Nestes casos, a maioria apresentava reduplicagoes de tecido
dos folhetos da valva tricuspide, com dobras e as vezes tecido
displasico aderido ao defeito; os demais mostravam adesao dos
proprios folhetos, com ou ‘sem cordas tendfneas; as bordas da
comunicagao interventricular. Um aspecto fundamental nesta
publicagao foi a demonstragao de que apenas dois coracoes
mostravam mecanismos de fechamento do defeito que poderiam ter
tido origem no componente interventricular do septo membra-
noso. Trabalhos subsequentes, como o de ‘Beerman e colabo-
radores (12), em 1985, e o de Ramaciotti e associados (106) em
1986, embora ainda utilizando denominagoes dubias como

"aneurismas do septo membranoso" ou "aneurismas septais
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perimembranosos", interpretam as bases anatomicas de seus
.achados como tecido tricuspide acessdrio. Estudos préliminares
~de nossa autoria (148,152) também apontam na diregao do tecido
tricispide acessério como mecanismo freqiuente de fechamento
espontaneo da comunicacéo interventricular perimembranosa.
Embora pouco fregientes, existem também descrigoes de tecido
tricispide acessério aposto as margens da comunicagao inter-
ventricular em defeitos mais complexos, como tetralogia de
Fallot (6,50,87 ), dupla via de saida do ventriculo direito

( 73), transposicao dos grandes vasos (110) e defeito septal

atrioventricular (77).

5.2.2.3. Qutros Mecanismos de Fechamento

Além do tecido tricuspide acessério; existem outros
mecanismos capazes de diminuir espontaneamente o diametro de
uma comunicagao interventricular perimembranosa. Assim, ja
foram propostos como mecanismo de fechamento, o crescimento de
tecido fibroso nas margens do defeito ( 22,47,61,89,97 ), a
fusao de misculo hipertrofi;do com as bordas da comunicagao
( 22,61, 97), a diminuigido do orificio relativa ao crescimento
(19,147), avformaqéo de um "enxerto fibroso" de plaquetas sobre
o defeito ( 93) e até aposicao de vegetagoes de endocardite
infecciosa ( 19). Essas proposicoes nunca chegaram a ganhar
consistencia por dificuldade de demonstragao anatomica, embora
todos estes mecanismos sejam possiveis.

Merece destaque, por sua definida comprovagao

anatomo-patoldgica, o prolapso de folhetos da valva aortica em
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diregao as margens da comunicacao interventricular (7, s ),
tornando-a restritiva e até fechando-a completamente. A
simultaneidade de insuficiencia aodrtica, embora previsivel
nesta situagao, nao é constante ( &1 ). No ja enfatizado
trabalho de Anderson e colaboradores (7), em 1983, o prolapso
aortico foi o terceiro mecanismo mais frequente de fechamento
espontaneo do defeito, ocorrendo em trés de 26 casos, em um
deles concomitantemente com tecido triclspide acessorio.

~Um outro mecanismo capaz de diminuir o fluxo através
de uma comunicagido interventricular, apesar da raridade, &
interessante'e foi de<ns1:XMLFault xmlns:ns1="http://cxf.apache.org/bindings/xformat"><ns1:faultstring xmlns:ns1="http://cxf.apache.org/bindings/xformat">java.lang.OutOfMemoryError: Java heap space</ns1:faultstring></ns1:XMLFault>