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Hipoplasia do Coracao Esquerdo em Evolucao até 21 Anos, Apos

Operacao Cavopulmonar Total Realizada com 5 Anos de Idade
Left Heart Hypoplasia Evolving Up to 21 Years, After Total Cavopulmonary Operation Performed at 5 Years of Age

Edmar Atik

Instituto do Coragdo do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo, Sdo Paulo, SP - Brasil

Introducao

A hipoplasia do coragdo esquerdo caracteriza-se por
dimens6es muito reduzidas das cavidades cardiacas esquerdas,
representadas pelo atrio esquerdo, valva mitral, ventriculo
esquerdo, anel adrtico e aorta ascendente.” A circulagao
sistémica, assim, passa a ser dependente do canal arterial
com fluxo reverso da artéria pulmonar hipertensa a aorta
descendente e também a aorta ascendente. A circulacdo
corondria também é dependente desse fluxo reverso, razao da
grande chance de infarto do miocardio, mesmo nos primeiros
dias de vida. Torna-se facil imaginar que, na diminuicao da
pressao arterial pulmonar ou do calibre do canal arterial, haja
evolugao desfavoravel para baixo débito cardiaco. O coragao
direito se mostra dilatado e comunicagao interatrial acompanha
invariavelmente este defeito. Quando este pertuito se mostra
de dimensoes também reduzidas, conhecido como restritivo,
ocasiona hipertensdo pulmonar retrégrada. Por outro lado,
quando de dimensoes maiores pode favorecer a involugao
mais rapida da hipertensao pulmonar, com quadro congestivo
e de baixo débito. Nos raros casos de septo interatrial integro,
a drenagem andmala das veias pulmonares subsiste a fim
da manutencao e viabilidade da circulacdo. Constitui-se a
hipoplasia do coracao esquerdo na quarta cardiopatia mais
frequente no periodo neonatal, com alta mortalidade, ainda
neste periodo, e corresponde a 1,5% de todas as cardiopatias
congénitas.

Como se exterioriza e evolui: A instabilidade dinamica
favorece o advento de sinais e sintomas muito precoces na
vida, nas primeiras horas ou dias de vida. Caracteriza-se por
quadro congestivo (com comunicagio interatrial grande) ou
por baixo débito sistémico (diminuigdo da pressao arterial
pulmonar e/ou constricao do canal arterial), com surgimento
de palidez, dispneia, desconforto, irritabilidade e cianose
varidvel. O quadro mais favordvel corresponde aquele com
comunicagdo interatrial restritiva, que em vista da manutencao
da hipertensao pulmonar, o débito cardiaco passa a ser mantido
mais satisfatoriamente. Pulsos mais amplos nos membros
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inferiores e diminuidos nos superiores, ao lado de sopro sistélico
discreto com segunda bulha hiperfonética na drea pulmonar,
sobrecarga de camaras cardiacas direitas no eletrocardiograma
e cardiomegalia decorrente das cavidades direitas, constituem-
se em elementos diagnésticos. Na forma restritiva predomina
a cianose, sem sopros e a congestao venocapilar pulmonar
expressa a razdo da hipertensdao pulmonar retrégrada,
responsavel pela manutencao do fluxo sistémico.

Como se trata

Clinica: O uso até profilatico da prostaglandina (0,05 a 0,1
mcg/Kg/min), logo apés o nascimento, torna-se medida capital
para a preservagao do fluxo sistémico através do canal arterial.
Drogas vasoativas tipo dobutamina, dopamina e adrenalina
se sobrepéem afim da manutencao da pressao pulmonar
adequada, e também para manter o débito cardiaco.

Caso necessitem de intubacao endotraqueal, é
imprescindivel que a fracdo inspirada de oxigénio nao
ultrapasse a 25% para evitar a vasodilatagao pulmonar com
consequente diminuigao do débito cardiaco. Essas medidas
se constituem em suporte para a obtengdo da estabilizagao
clinica (saturagdo de oxigénio em 80 a 85%) para evitar
complicagdes pré-operatérias, de risco cirtrgico maior,
como infarto do miocéardio, arritmias, disfuncao ventricular,
insuficiéncia trictspide e baixo débito sistémico.

Cirurgia: Duas técnicas principais sao indicadas para a
correcao paliativa da hipoplasia do coragao esquerdo. A mais
empregada é a operagao de Norwood classica (transformagao
para anomalia tipo atresia pulmonar e dependente do Blalock-
Taussig modificado) ou pela variante de Sano (transformagao
para anomalia tipo dupla via de saida de ventriculo direito com
conexao por tubo sem valva, de 5 mm de diametro, entre o
ventriculo direito e o tronco pulmonar). Em ambas técnicas,
o tronco pulmonar é seccionado transversalmente, junto a
bifurcagao das artérias pulmonares e a ele se anastomosa a
aorta ascendente, criando assim ampla conexao do ventriculo
direito a aorta. Operagao hibrida também pode ser realizada,
com colocagao de stent no canal arterial, bandagem das
artérias pulmonares e ampliagdo da comunicagdo interatrial. A
maior vantagem dessa técnica reside na eliminacao da parada
circulatéria diminuindo o risco operatério nesta 1° etapa. A
indicagao dessa técnica hibrida toma vulto principalmente
em situagoes clinicas desfavoraveis em pacientes de alto risco,
como na auséncia de comunicagao interatrial, em baixo peso
corporal, no choque cardiogénico, em idades superiores a
14 dias e em centros ainda com alta mortalidade operatéria.

Como evolui apds a operagao: O equilibrio entre as

resisténcias pulmonar e sistémica deve ser mantido durante
todo o tempo de pés-operatério. Esse aspecto é melhor obtido
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com a operagao de Norwood-Sano, pois, nesta variante,
nao ha desvio de sangue da circulagdo sistémica através do
Blalock-Taussig, a técnica classica. Assim, o p6s-operatorio se
torna mais estavel, a perfusao corondria aumenta, assim como
a esplancnica e ainda diminui a sobrecarga de volume do
ventriculo direito e a mortalidade, até a operagao de Glenn.
A desvantagem dessa técnica € a da ventriculotomia de cerca
de 6 mm na via de saida ventricular que pode predispor a
disfungdo ventricular, arritmias e insuficiéncia pulmonar. Em
relacao a técnica hibrida, podem surgir problemas evolutivos,
como a constricdio do canal arterial, estenoses das artérias
pulmonares em decorréncia das bandagens prévias e até o
desenvolvimento inadequado da aorta ascendente.

Na evolucao de qualquer das técnicas preconizadas, teme-
se o aparecimento de insuficiéncia cardiaca e da hipoxemia,
mais pronunciadas. Daf a indicagdo precoce, cerca de 6 meses
de idade para a 2* etapa, pela operacao de Glenn bidirecional
e a 3 etapa, para cerca de 18 a 24 meses de idade, a fim de
se completar a operagao cavopulmonar total.

A mortalidade total dos portadores de hipoplasia do
coragao esquerdo segundo a histéria natural, j& no primeiro
més de vida, atualmente foi aliviada para cerca de 40 a
60% deles até a feitura do principio Fontan.** Em evolucao
posterior ao mesmo, a mortalidade também € alta, cerca de
25% deles em 10 anos e de até 55% em 30 anos.>*

O propésito desta apresentagao é mostrar uma boa
evolugdo a longo prazo, superadas todas as fases operatorias
preconizadas, e salientar as prerrogativas necessarias para
essa boa evolucao.

Descricao do caso

Dados clinicos

Paciente de 21 anos é acompanhado desde o nascimento
com diagndstico de hipoplasia do coragao esquerdo,
submetido a operagao de Norwood com 4 dias de vida,
técnica de Glenn bidirecional com 5 meses e cavopulmonar
total com tubo externo nao fenestrado com 5 anos.
Desde entao, evolui sem sintomas, em uso de warfarina,
espironolactona e enalapril.

Exame fisico: eupneico, acianético, pulsos normais. Peso:
80 kg, Altura: 185 cm, PA: 110/80 mm Hg, FC: 65 bpm,
saturagao O2 = 95%. Turgéncia jugular discreta e aorta
discretamente palpada na frcula.

No precérdio, ictus cordis nao era palpado e ndo havia
impulsoes sistélicas na borda esternal esquerda (BEE). As
bulhas cardiacas eram normofonéticas e auscultava-se sopro
sistélico discreto, +/++/4 de intensidade, timbre rude, na BEE
baixa. O figado nao era palpado e pulmées limpos.

Exames Complementares

Eletrocardiograma mostrava ritmo sinusal e morfologia qR
em V1 eonda T negativa de V1 a V3, indicativos de sobrecarga
acentuada de ventriculo direito. Nao havia potenciais de
ventriculo esquerdo, com morfologia RS em V6. AP: +10°,
AQRS: +100°, AT: +70° (Figura 1).

Radiografia de térax mostra drea cardiaca e trama vascular
pulmonar normais. Havia discreta saliéncia do arco adrtico, e
arco médio retificado (Figura 1).

Ecocardiograma mostrou veia cava inferior dilatada (22 mm),
tubo externo entre a veia cava inferior e a artéria pulmonar direita
com fluxo laminar em velocidade de 0,68 m/s, anastomose da
veia cava superior com a artéria pulmonar direita com velocidade
méxima de 0,48 m/s. A conexao atrioventricular esquerda era
ausente. Cavidade ventricular direita em conexdo com a neoaorta
(antiga valva pulmonar). Comunicacao interatrial ampla com
fluxo da esquerda para a direita. Ventriculo direito hipertréfico
e dilatado com fungdo sistélica preservada. Ventriculo esquerdo
acentuadamente hipoplasico. Artérias pulmonares confluentes
(Figura 1).

Tomografia de abdome: Hepatoesplenomegalia com
parénquima de densidade normal e homogéneo. Veias porta e
hepaticas de calibre normal. Varizes esplénicas. Nao ha dilatagao
de vias biliares intra ou extra hepaticas. Demais estruturas
abdominais sem alteragoes morfoldgicas.

Diagnéstico clinico: Sindrome de hipoplasia do coracao
esquerdo submetida a operagao cavopulmonar total ha 16 anos,
em boa evolugao a longo prazo.

Caracteristicas clinicas

a. Raciocinio clinico: Os elementos clinicos eram compativeis
com a boa evolugao da operagdo de Fontan executada hd 16
anos, em face de estar sem sintomas e em condicdo clinica
favoravel e sem intercorréncias. O sopro sist6lico auscultado na
borda esternal esquerda ndo apresentava importancia patolégica
por ser discreto, respaldado pela auséncia de insuficiéncias
valvares pelo ecocardiograma. A esperada sobrecarga acentuada
do ventriculo direito, em face de ter se tornado o ventriculo
sisttmico, ndao é acompanhada de disfungao, razao da
preservacao da boa evolugéo clinica do paciente.

Conduta: A evolugdo favoravel clinica neste grupo de
pacientes com hipoplasia do coragao esquerdo decorre sempre
da continua preservagao da funcao ventricular direita, mesmo
submetida a uma carga pressérica maior, e por isso o uso da
medicagao vasodilatadora e em conformidade com a estrutura
miocdrdica. O anticoagulante necessario por alteragoes do
fluxo sistémico venoso lento acompanha todos os pacientes
submetidos a operagdo de Fontan, a impedir a formagao de
trombos evolutivos neste sistema.

Discussao

A hipoplasia do coragao esquerdo, sem duvida, continua
sendo a anomalia congénita cardiaca mais temida, mesmo
com a diminuigao da mortalidade, verificada em todos os
estagios evolutivos entre as operagdes necessariamente
realizadas. Houve melhora da conduta imediata ao nascimento
na preservagao da condigdo clinica com débito sistémico
mais adequado, com o uso da prostaglandina E1 e de drogas
vasoativas. Na sequéncia, o recém-nascido tem sido operado
em melhor condicdo clinica e, assim, a técnica inicial de
Norwood-Sano também se tornou de menor risco, e cerca de
90% tem sobrevivido nesta fase.> As evolugdes subsequentes,
até a operagao de Glenn e de Fontan, também se acompanham
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Figura 1 - Eletrocardiograma salienta a acentuada sobrecarga do ventriculo direito; a radiografia de torax mostra drea cardiaca e trama vascular pulmonar
normais com discreto aumento da aorta; e o ecocardiograma em posi¢cdo de 4 camaras a hipoplasia acentuada da cavidade ventricular esquerda, estando
normal o ventriculo direito sistémico.

de menos intercorréncias, o que em maior niimero conseguem Contribuigéo dos autores
ser acompanhados a maior prazo, como o paciente em questao.
No entanto, apenas 40 a 50% desses pacientes alcangam a
oportunidade da operagdo paliativa de Fontan.?® Assim, a
morbidade de pacientes com hipoplasia do coragao esquerdo
continua elevada, indicando que mais cuidados devam ser
tomados entre as fases operatérias.> A evolugao posterior a
operacdo de Fontan obedece aos requisitos da técnica paliativa Potencial conflito de interesse

funcional com problemas relacionados a maior congestao Nao ha conflito com o presente artigo
venosa, a0 menor débito cardiaco sistémico, mas na preservacao
da boa funcao ventricular se torna mais favoravel, como o
observado. Em observagao em 1052 pacientes com cardiopatias
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Revisdo critica do manuscrito quanto ao contetido intelectual
importante: Atik E.

Fontes de financiamento

tipo ventriculo tnico, operados na Clinica Mayo entre 1973 e O presente estudo nao teve fontes de financiamento
2012, asobrevida apés 10, 20 e 30 anos da operacao de Fontan externas.
foi de 74%, 61% e 43%. Problemas evolutivos se referem a Vinculacao académica

pressao elevada no étrio esquerdo (>13 mm Hg), drenagem

. - P Nao ha vinculagdo deste estudo a programas de pés-
pleural prolongada (>21 dias), arritmias presentes, insuficiéncia ¢ prog P

. . . ~ . raduagao.
renal, enteropatia perdedora de proteinas, disfungao cardiaca 8 &
e reintervengdes cirdrgicas nas valvas.
Sem davida, os desafios continuam, mas com sensiveis Aprovagao ética e consentimento informado
melhoras desde que Norwood mudou a histéria natural deste Este artigo nao contém estudos com humanos ou animais
defeito em 1982. realizados por nenhum dos autores.
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