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Resumo

Objetivo: Apresentar os resultados do tratamento da
sindrome de hipoplasia do coracio esquerdo (SHCE) com
técnica de Norwood modificada, na qual somente siio usados
tecidos autdélogos para a reconstrucio do arco aortico.

Meétodo: De janeiro a dezembro de 2002, cinco recém-
nascidos com idade variando de dois a nove dias (média 5,0
dias) foram submetidos a operac¢io de Norwood modificada.
O didmetro da aorta ascendente variou de 5 a 8§ mm (média
6,2 mm). Foi empregada técnica na qual o arco adrtico e seus
ramos foram amplamente dissecados, permitindo a
reconstru¢io de um novo arco aortico tendo a artéria
pulmonar como via de saida, e com a utilizagdo exclusiva de
tecidos do proprio paciente. Anastomose sistémico-pulmonar
com politetrafluoretileno expandido de 3,0 mm foi utilizada
em trés pacientes e de 3,5 mm em dois pacientes. Todos foram
operados com parada cardiocirculatéria total.

Resultados: O tempo de parada cardiocirculatéria variou
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de 41 a 60 minutos (média 52,8 minutos). Todas as criancas
sobreviveram ao ato operatorio e foram encaminhadas para a
unidade de terapia intensiva com o esterno aberto. Ocorreu
um 6bito no 9° dia de pos-operatorio por sepse, o que resultou
numa taxa de sobrevivéncia imediata de 80%. Ocorreu um
6bito tardio por pneumonia de aspira¢io aos dois meses. Uma
crianca foi submetida ao segundo estagio da operacio (cavo
pulmonar) e encontra-se bem. Duas crian¢as estio em
acompanhamento aguardando o préximo estagio. Em
nenhuma delas existem evidéncias de obstru¢ao do novo arco
adrtico.

Conclusdo: A técnica de Norwood modificada mostrou-se
eficaz e com risco cirdrgico aceitavel para o tratamento da
SHCE, sem evidéncias de obstruciao do arco adrtico
reconstruido.

Descritores: Sindrome do coracdo esquerdo hipoplasico.
Cardiopatias congénitas, cirurgia.
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Abstract

Objetive: To show current results of a modified Norwood
procedure, where only autologous tissues are used in the
reconstruction of the new aortic arch.

Method: Between January and December of 2002, five
neonates with hypoplastic left heart syndrome underwent
the modified Norwood operation. Their ages ranged from
two to nine days and their weight from 2.5 to 3.7 kg. The
mean diameter of the ascending aorta was 6.2 mm. The
surgical technique described by FRASER and MEE was
employed using exclusively autologous tissue to achieve aortic
arch reconstruction.

Results: The systemic-pulmonary shunt was perfomed with
a 3.0 mm PTFE graft in three patients and with 3.5 mm graft
in the other two. Deep hypothermic and circulatory arrest

INTRODUCAO

A Sindrome de Hipoplasia do Coragdo Esquerdo (SHCE)
¢ uma doenca na qual o ventriculo esquerdo e a aorta
apresentam graus variados de hipoplasia. Vem sempre
acompanhada de estenose ou atresia da valva mitral e/ou
adrtica. Compreende cerca de 2% das cardiopatias
congénitas, sendo a quarta anomalia mais diagnosticada no
primeiro ano de vida. Sem tratamento ¢ fatal em 100% dos
casos, sendo que 95% das criangas morrem no primeiro més
de vida. E ainda a causa mais freqiiente de Obito por
cardiopatia na primeira semana de vida [1].

Atualmente, existem duas formas de tratamento: o
transplante cardiaco neonatal e a reconstrucdo paliativa
estagiada descrita por NORWOOD et al. [2]. O transplante
cardiaco tem importantes limitagdes, que sdo a pequena
disponibilidade de doadores compativeis e os efeitos
colaterais adversos da imunossupressao a longo prazo [3].
Assim sendo, a operacdo de Norwood ¢ uma atrativa
alternativa para o tratamento da SHCE. O primeiro estagio
envolve a criacdo de uma ampla comunicacdo entre o
ventriculo direito sistémico através do tronco da artéria
pulmonar e a aorta descendente e arco adrtico reconstruidos
e o estabelecimento de uma fonte controlada de fluxo
pulmonar através de uma anastomose sistémico-pulmonar.
No segundo estdgio, a derivacdo sistémico-pulmonar ¢
substituida por uma anastomose cavopulmonar bidirecional
(Glenn modificado). O terceiro estagio ¢ completado com a
operacao de Fontan ou similar, completando o tratamento.

A operagdo de Norwood, no entanto, continua sendo
um desafio, com taxas de mortalidade imediata e tardia
elevadas [4]. A versdo cléssica, na qual a aorta ascendente
e o arco aortico sdo alargados por materiais como o
homoenxerto ou pericardio bovino, tem alta incidéncia de
obstrug¢do do arco adrtico [5]. Varias técnicas de
reconstru¢do da neo-aorta sem o uso de material heterélogo

were used in all patients with CP bypass time ranging from
128 to 212 minutes (mean: 154) and circulatory arrest from
41-60 min (mean: 52). There were no intraoperative deaths
and all patients underwent delayed sternal closure. There
was one postoperative death (9™ day) caused by sepsis. There
was one death two months after discharge cause by aspiration
and pneumonia. One child underwent a 2-direcional Glenn
and the other two are still waiting for the second stage.

Conclusion: After this initial experience with this
modified Norwood operation we think this is an excellent
alternative to correct hypoplastic left heart syndrome in
neonates.

Descriptors: Hypoplastic left heart syndrome. Heart defects,
congenital, surgery.

foram entdo apresentadas na literatura [6,7]. O objetivo deste
estudo € apresentar os resultados obtidos no nosso Servico
com o tratamento da SHCE, utilizando a operagdo de
Norwood modificada por FRASER and MEE [8], na qual o
arco aortico e vasos supra-adrticos sdo amplamente
mobilizados e anastomosados a artéria pulmonar proximal e
a aorta descendente, somente com a utilizacdo de tecidos
do proprio paciente.

METODO

De janeiro a dezembro de 2002, cinco recém-nascidos
(dois do sexo feminino e trés do masculino) portadores da
SHCE foram submetidos a operacdo de Norwood modificada.
A idade variou de dois anove dias (média: 5,0 £2,7 dias) e o
pesode 2,5a3,7 kg (média: 3,0 +0,4 kg).

Os cinco pacientes apresentavam a SHCE cléssica,
definida como atresia ou estenose, mitral e/ou aortica,
ventriculo esquerdo hipoplasico, vasos da base normalmente
relacionados e septo interventricular intacto. Uma crianca
era ainda portadora de interrupgao do arco adrtico do tipo B
e outra apresentava isomerismo atrial esquerdo com veia
cava superior esquerda persistente. Um paciente tinha
interrup¢ao da veia cava inferior, com drenagem venosa pelo
sistema 4zigos.

O diametro da aorta ascendente, medido por ecocardiograma
pré-operatorio, varioude 5 a 8 mm (média: 6,2+1,3 mm).

No pré-operatorio, trés pacientes apresentavam
condicdes clinicas estaveis, com boa perfusao periférica e
diurese. Uma crianga apresentou instabilidade hemodinamica
e acidose importante, tendo sido eletivamente intubada e
recebido suporte inotrdpico no dia anterior a operagdo e
outra foi transferida de outro hospital ja intubada. Todos
estavam em uso de prostaglandina E1.

E importante salientar que o protocolo estabelecido para
esta primeira fase exclui pacientes com aorta inferior a4 mm
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e com complicagdes infecciosas graves.

No primeiro estagio, a técnica cirirgica empregada foi
esternotomia mediana e timectomia total, realizadas em todas
as criangas, permitindo a retirada de remendo de pericardio
que, preparado em solucdo de glutaraldeido a 4%, foi
empregado na reconstrucdo da bifurcagdo da artéria pulmonar.
A aorta ascendente, arco aortico, aorta descendente e os
troncos supra-adrticos foram extensamente mobilizados, assim
como o tronco de artéria pulmonar e ramos direito e esquerdo.
O circuito de circulagdo extracorporea (CEC) foi estabelecido
com uma canula arterial colocada no ducto arterioso e uma
canula tinica no atrio direito.

No paciente com interrupgao do arco adrtico, outra canula
arterial foi colocada na aorta na altura do tronco
braquiocefalico. Apds entrada em CEC, o ducto arterioso
foi ligado proximalmente a canula arterial para se evitar
sobrecarga volumétrica do ventriculo. Durante a fase de
resfriamento, o tronco de artéria pulmonar foi transeccionado
obliquamente préximo a origem dos ramos pulmonares e o
coto distal foi fechado com o remendo de pericardio
autdlogo. Com o estabelecimento de hipotermia profunda a
16°C e parada cardiocirculatoria total (PCCT), cardioplegia
sangiiinea com lidocaina e magnésio foi injetada pela canula
arterial, ap6s pincamento da aorta descendente e dos
troncos supra-adrticos. Todas as canulas foram removidas
e atriosseptectomia foi realizada através da bolsa de
canulac¢do atrial. Todo o tecido ductal foi ressecado ¢ a
curvatura menor do arco adrtico amplamente aberta desde a
artéria subclavia até a aorta ascendente. O arco foi
reconstruido pela anastomose da aorta descendente ao istmo
e arco aortico distal. O tronco de artéria pulmonar foi, ento,
anastomosado ao conjunto anterior e a aorta ascendente.
Durante a fase de reaquecimento, anastomose sistémico-
pulmonar (Blalock-Taussig modificado) foi construida entre
aartéria inominada direita e ramo direito da artéria pulmonar,
tendo sido usada protese de politetrafluoretileno (PTFE) de
3,0mm em trés pacientes e de 3,5mm em dois (Figura 1).

Previamente ao segundo estagio, o paciente foi
submetido a estudo ecocardiografico e cinecardiografico.
Foi realizada operacao de Glenn bidirecional com CEC e sem
parada cardiaca. A protese de PTFE implantada na primeira
cirurgia foi ressecada e a veia cava superior anastomosada
na mesma arteriotomia pulmonar que foi convenientemente
aumentada.

RESULTADOS

Os tempos de CEC e PCCT variaram de 128 a 212 minutos
(média: 154 min) e 41 a 60 minutos (média: 52,8 £ 9,0 min),
respectivamente. Com pequenas modificacdes técnicas
recentemente introduzidas, o tempo de PCCT diminuiu para
préximo de 40 minutos, nos ultimos pacientes operados.
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AA: Arco Aodrtico; Ao Asc: Aorta Ascendente; Ao Desc: Aorta
Descendente; TP: Tronco Pulmonar; AP: Artéria Pulmonar Direita;
BTM: Blalock Taussig Modificado

Fig. 1 - Desenho esquematico da técnica ciriirgica empregada.

Todas as criangas sobreviveram ao ato operatdrio e foram
encaminhadas ao centro de tratamento intensivo (CTI) em
condig¢des clinicas estaveis. O esterno foi fechado em um a
trés dias (média: 2 + 0,7 dias), ndo tendo sido observadas
complicagdes relacionadas com a tatica. O tempo de
intubagdo variou de dois a nove dias (média: 4,0 + 2,8 dias)
e de permanéncia no CTI de seis a nove dias (média: 6,8 +
1,3 dias).

Nao foram necessarias reintervengdes cirurgicas no
periodo pds-operatorio. As complicagdes clinicas
observadas foram: uma crianga com atelectasia pulmonar e
outra com sepse, responsavel pelo unico 6bito hospitalar
observado. Nado foram observadas complicagdes
neurologicas ou renais.

O tempo de internacao hospitalar foi em média de 10
dias. Quatro criangas receberam alta hospitalar, contribuindo
parauma taxa de sobrevivéncia imediata de 80%.

No seguimento pds-operatorio tardio, ocorreu um dbito
dois meses apo6s a alta hospitalar. A crianga foi atendida em
outro hospital e teve diagndstico de insuficiéncia
respiratdria por aspiragdo de leite. Ndo foi possivel a
realizagdo de autdpsia para confirmagao da causa de obito.

Os trés sobreviventes ja foram estudados por cateterismo
cardiaco, sendo que o Blalock-Taussig modificado encontra-
se patente, sem evidéncias de distor¢ao ou estenose da
artéria pulmonar e nao ha evidéncias de obstru¢do do neo-
arco adrtico em nenhum deles. Uma crianga foi submetida
ao segundo estdgio com a confec¢do de anastomose
cavopulmonar do tipo Glenn bidirecional com 10 meses de
vida, com excelente evolucdo pds-operatoria. As outras duas
criangas aguardam a realizagdo do segundo estagio. Portanto,
em um seguimento de 12 meses, a taxa de sobrevivéncia é
de 60%.
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COMENTARIOS

A mortalidade imediata do tratamento da SHCE tem sido
reportada na literatura como sendo de 60 %[9]. Porém, com
modifica¢des na técnica operatéria, na tecnologia da CEC e
no manejo pré-operatdrio por equipes multidisciplinares,
sobrevivéncia de até 80-90% tem sido relatada [4,10]. Dentre
os fatores de risco para mortalidade apds a operagdo de
Norwood, destacam-se o baixo peso de nascimento [11],
diagnostico do subtipo anatémico [12], anomalias cardiacas
associadas [13], condig¢des clinicas pré-operatorias inclusive
necessidade de ventilagdo mecanica [4] e o didmetro da
aorta ascendente [10]. Por ser um grupo pequeno de
pacientes € uma experiéncia inicial, nossa casuistica nao
permite analise desses fatores de risco, porém de uma
maneira geral os pacientes foram de menor risco cirargico, o
que em parte explica a sobrevivéncia imediata de 80% e
tardia de 60%. E importante citar que os pacientes foram
relacionados, sendo critério para inclusdo aorta igual ou
superior a4 mm.

Um dos pontos criticos na operagdo originalmente
descrita por NORWOOD et al. [2] envolve 0 uso extensivo
de remendos de alargamento na delicada e hipoplasica aorta
de recém-natos. Esses remendos, sejam homo ou
heteroenxertos, certamente ndo vdo acompanhar o
crescimento das criangas e ainda sofrer alteragoes
degenerativas que evidentemente comprometem o resultado
tardio [6]. Dentre as modificacdes relatadas na literatura [ 14-
16], optamos pela técnica descrita por FRASER e MEE [8],
que efetivamente so utiliza tecidos autdlogos na reconstrugao
da neo-aorta, mesmo na presenga de coarctacdo ou
interrupgdo do arco aortico. Nesses cinco pacientes nao foi
necessario o reimplante da aorta ascendente no tronco da
artéria pulmonar, como subseqiientemente proposto por
POIRIER etal. [ 10], primeiro porque abrimos a curvatura menor
do arco adrtico extensamente, até bem proximo a origem da
artéria corondria esquerda, e também porque o grau de
hipoplasia da aorta ascendente na nossa casuistica foi menor
do que nos descritos por POIRIER et al. [10].

Outro ponto importante com relagdo a técnica diz respeito
ao diametro da protese de PTFE empregada na construgdo da
anastomose sistémico-pulmonar. Analisando a fisiologia da
circula¢do na cirurgia de Norwood em modelo computacional,
MIGLIAVACCA etal. [17] observaram que o uso de derivacoes
de maior diametro desvia uma maior propor¢do do débito
cardiaco para os pulmdes, diminuindo com isto a perfusdo
sistémica. Assim, alguns autores tém sugerido o uso de
préteses de PTFE de no méximo 3 mm, o que facilitaria o
manejo da relagdo fluxo pulmonar -fluxo sistémico (Qp/Qs)
apos a correcdo [6]. Utilizamos protese de 3 mm nos recém-
natos de até 3 kg e de 3,5 mm nas criangas maiores.

No entanto, € preocupante a persistente incidéncia de
morte durante o primeiro ano de vida dentre os pacientes
sobreviventes ao primeiro estagio. Em alguns estudos, elas
atingem de 12 a 15%, sdo em geral subitas, inexplicaveis e
anteriores a realizacdo do cavopulmonar bidirecional [13].
Uma das causas possiveis ¢ o fluxo pulmonar inadequado,
causado por oclusdo do Blalock-Taussig modificado, que
pode ter sido a causa do o6bito tardio observado em um dos
nossos casos, ja que a crianga faleceu em franca insuficiéncia
respiratoria, inicialmente imputada a uma provavel aspiragao.
Por isto, os autores tém procurado encurtar o intervalo entre
0 primeiro estdgio e a realizagdo da anastomose
cavopulmonar [4]. Alternativa bastante atraente é a
modificagdo técnica proposta por SANO et al.[18], que
consiste da confec¢ao de conduto ventriculo direito - artéria
pulmonar com prétese de PTFE de 5 mm. Apesar de requerer
uma incisdo na parede anterior do ventriculo direito
sistémico, o fluxo pela artéria pulmonar ¢ anterégrado, além
do que préteses maiores sdo ocluidas com maior dificuldade.

Uma das vantagens da presente técnica ¢ a baixa
incidéncia de obstru¢do do novo arco aortico. Em recente
publicagdo com os resultados dessa técnica, POIRIER et al.
[10] observaram que apenas 5% dos pacientes operados
necessitaram de operagdo para corre¢do de obstrucdo do
novo arco adrtico. Utilizando técnica cirurgica semelhante
numa série de 120 pacientes, ISHINO et al. [19] encontraram
16 pacientes (23%) com obstrucdo do novo arco adrtico,
dos quais 10 foram dilatados com baldo com sucesso e seis
foram corrigidos cirurgicamente. Na nossa série, embora
pequena, ndo observamos a presenca de obstru¢do do neo-
arco adrtico.

CONCLUSOES

Embora a amostra seja pequena e o tempo de seguimento
limitado, a operagdo de Norwood modificada, em que apenas
tecidos autdlogos sdo utilizados na reconstru¢do da via de
saida sistémica do coragdo e do arco adrtico, mostrou-se
eficaz e com bom resultado cirtirgico, sem evidéncias de
obstrucao do arco aortico reconstruido.
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