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Sindrome de Hipoplasia do Coracao Esquerdo e Drenagem Anomala
Total de Veias Pulmonares Obstrutivas: Associacao Rara e Grave
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and Severe Association
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Introducao

A sindrome de hipoplasia do coragao esquerdo (SHCE) é
uma das mais frequentes anomalias cardfacas diagnosticadas
intradtero'. Sua incidéncia é de 1 a 5 para cada 10 mil
nascidos vivos?, podendo estar subestimada devido a
6bitos fetais e neonatais imediatos. E uma doenca grave,
necessitando intervengdo precoce no periodo neonatal.

A drenagem andémala total de veias pulmonares (DATVP)
também é uma anomalia congénita rara, correspondendo de
1% a 3% das cardiopatias congénitas®. A mortalidade cirdrgica
esta relacionada a drenagens obstrutivas e associagoes com
coragdes univentriculares®.

A associacao de SHCE com DATVP é muito rara, com
escassez de informagdo na literatura, particularmente
quando diagnosticada na vida pré-natal.

Descrevemos um caso de evolucao favoravel dessa
associacao em virtude do diagnéstico pré-natal preciso,
seguido de planejamento terapéutico estratégico, que permitiu
instalacao da terapéutica precoce menos invasiva e efetiva.

Relato do Caso

Primigesta, 21 anos, encaminhada para ecocardiograma
fetal por diagnéstico de SHCE em rastreio ultrassonografico
(ultrassom morfoldgico de 22 trimestre). Exame realizado na
31 semana gestacional confirmou o diagnéstico; entretanto,
evidenciou associagdo com DATVP supracardiaca obstrutiva
no plano da veia vertical ascendente, com velocidade de
fluxo de 1,14 m/s (Figura 1). Parto cesarea eletivo realizado na
382 semana gestacional em servigo de cardiologia pediatrica
com sala de hemodinamica preparada para receber o bebé
logo ap6s o nascimento. Ao nascer, o bebé apresentou
Apgar de 6/7/8 e peso de 3.295 kg. Foi realizada intubagao
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orotraqueal eletiva na UTI e cateterizacao de veia e artéria
umbilicais, sendo iniciada infusao continua de prostaglandina.
Nas primeiras horas de vida, a saturacdo de oxigénio (SatO,)
variava de 30% a 40%, e a radiografia de térax evidenciava
edema pulmonar importante (Figura 2-A). O ecocardiograma
p6s-natal confirmou diagnéstico e identificou atrio esquerdo
diminuto (Figura 3). O Recém-Nascido (RN) foi levado
imediatamente a sala de hemodinamica para alivio da
obstrugdo na veia vertical. Foram implantados dois “stents”
préximo a conexao da veia vertical com veia pulmonar comum
(Figura 4). Apés o procedimento, a SatO, elevou-se para
80% e houve melhora da congestao pulmonar (Figura 2-B),
estabilizacdo hemodinadmica e metabdlica, sendo o RN
submetido a procedimento hibrido (bandagem seletiva das
artérias pulmonares e “stent” no canal arterial) no terceiro dia
de vida. No oitavo dia de vida, recebeu alta da UTI em boas
condigoes clinicas, transferido para a enfermaria.

Durante permanéncia na enfermaria, apresentou
taquicardia supraventricular, retornando a UTI para
estabilizacdo clinica com uso de medicacoes antiarritmicas.
Obteve alta para casa dez dias apds a arritmia, sendo
acompanhado ambulatorialmente com consultas e
ecocardiogramas quinzenais.

Devido a sinais de aumento na velocidade de fluxo no
plano do “stent” da veia vertical e redugao do gradiente
sistodiastélico ao ecocardiograma das bandagens, denotando
aumento da pressao capilar pulmonar, optou-se por nova
intervencao cirdrgica para abertura da conexao do atrio
esquerdo com coletor venoso, que foi realizada com
sucesso aos dois meses vida. A evolugdo ambulatorial apds
esse perfodo mostrou bom desenvolvimento somético e
neuropsicomotor, SatO, entre 68% e 78% e boa fungao
ventricular, sendo programado segundo estdgio cirdrgico
(Norwood/Clenn) para o sexto més de vida.

Discussao

A SHCE constitui-se na mais desafiadora doenca cardiaca
neonatal, com mortalidade de 90% no primeiro més de vida,
se ndo abordada cirurgicamente®. Apesar de a operagao
de Norwood ter sido descrita hd mais de trinta anos, a
mortalidade cirdrgica dessa anomalia ainda se mantém
elevada, particularmente em paises em desenvolvimento®.
O procedimento hibrido para SHCE foi introduzido por
Gibbs e cols.” em 1993 e adotado como conduta de
eleicio em diversos centros®’. Essa técnica tem como
principal objetivo manter padrao de circulagdo semelhante
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Figura 1 — Ecocardiograma fetal. A) Projecdo apical quatro cdmaras, com aumento da distancia entre a aorta toracica descendente e o atrio esquerdo. B) Coletor
venoso e a veia vertical ascendente, evidenciando a aceleragéo do fluxo com (mosaico). C) Doppler na veia vertical ascendente, no local de maior aceleragéo de fluxo,

mostrando o aumento de velocidade (1,14 m/s).

Figura 2 - Radiografia de torax. A) Apés nascimento evidenciando edema pulmonar importante. B) Apés implante de “stents” na veia vertical ascendente com melhora

do edema pulmonar.

ao fetal aumentando resisténcia ao fluxo pulmonar com
bandagens seletivas das artérias pulmonares, mantendo
circulagdo sistémica pelo ducto arterioso sustentado por
“stent”> 71°. Para garantir retorno venoso pulmonar livre
para atrio direito, o procedimento é completado com
atriosseptostomia realizada uma a duas semanas apds
procedimento hibrido”'?. A vantagem da abordagem hibrida
é ser um procedimento menos invasivo que nao necessita
uso de circulagdo extracorpérea, determinando curso
p6s-operatdrio mais rapido e favordvel.

A associagao de SHCE com DATVP obstrutiva acarreta
morbimortalidade elevada, com apresentacao clinica
semelhante a SHCE com comunicacdo interatrial
criticamente restritiva ou septo interatrial intacto*’-'2.
O edema pulmonar determina hipoxemia grave e baixo
débito cardiaco, levando a colapso circulatério pouco
tempo apds o nascimento. Por isso, o diagndstico fetal
dessa associagao é essencial para programagao terapéutica
imediata e adequada.

O diagnéstico pré-natal de SHCE nao traz dificuldades
ao operador. A suspeita ocorre sempre que houver grande
ventriculo direito e significativa hipoplasia da aorta
ascendente. Entretanto, devido ao baixo débito cardiaco
pulmonar, a identificagdo da DATVP ¢é dificil, podendo
passar despercebida. Por esse motivo, faz parte da avaliagao
rotineira do coragao fetal a localizagdo de pelo menos
duas veias conectadas ao atrio esquerdo. Um dos métodos
para avaliar restricdo no plano atrial na SHCE durante vida
fetal é o tragado Doppler da veia pulmonar. Onda “a”
reversa pode estar significativamente aumentada quando a
comunicagao interatrial (CIA) é restritiva, sendo observada
também reducao e até abolicdo da onda “D” (diastole
passiva), com fluxo bidirecional em restricdes criticas.
Assim, a avaliagao da drenagem venosa pulmonar na SHCE
é essencial para programagao terapéutica neonatal>*'2.
O aumento da distancia entre atrio esquerdo e aorta
tordcica descendente na projegao de quatro camaras,
observado neste caso (Figura 1-A), é importante na
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Figura 3 - Ecocardiograma pds-natal. A) Projegéo apical quatro cdmaras, com ventriculo esquerdo hipoplasico e cavidades cardiacas diretas dilatadas. B) Projegao
subcostal, atrio esquerdo diminuto e septo interatrial integro. C) Proje¢do supraesternal demonstrando hipoplasia importante da aorta ascendente. D) Veia vertical
ascendente identificada com o mapeamento de fluxo em cores mostrando aceleragéo de fluxo bem no local que cruza com a artéria pulmonar esquerda. E) Velocidade
do fluxo aumentada na veia vertical ascendente (1,14 m/s). F) Conex&o venosa anémala supracardiaca com veia vertical drenando na veia inominada e desaguando
na veia cava superior (avaliagdo apds o implante do stent com alivio da obstrugéo). AD: étrio direito; VD: ventriculo direito; AE: atrio esquerdo; VCS: veia cava superior;
VI: veia inominada; VV: veia vertical.

ki

»

Figura 4 - Cateterismo cardiaco. A) Conexdo anémala total de veias pulmonares em lago venoso que se abre na veia vertical ascendente com estreitamento critico na
sua porgao proximal. B) Angiografia realizada ap6s implante dos dois “stents” no trajeto estendtico da veia vertical ascendente.
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avaliacdo da DATVP durante vida fetal*. Isso ocorre
porque a camara coletora normalmente se localiza atras
do atrio esquerdo. O mapeamento de fluxo em cores com
frequéncia de repeticao de pulso (PRF) baixo identifica que
esse local esta preenchido por estruturas venosas, no caso
a veia pulmonar comum. Com Doppler colorido é possivel
determinar a conexao da veia pulmonar comum com a
veia vertical que se conecta a veia inominada e veia cava
superior. No local da obstrugdo, onde a veia vertical cruzava
com artéria pulmonar esquerda, foi observada significativa
aceleragao do fluxo, comprovada com Doppler pulsado
(Figura 1-C). Embora a veia cava superior receba também
o retorno venoso pulmonar, nao se encontra dilatada,
devido ao baixo débito pulmonar na vida fetal (menos de
10% do débito cardiaco fetal total), e que, no caso, ainda
apresentava significativa restrigao.

Diante do diagnéstico de SHCE com DATVP obstrutiva
na vida pré-natal duas possibilidades terapéuticas paliativas
imediatas podem ser estabelecidas: alivio da obstrugao
no plano da veia vertical ascendente, com dilatacdo com
balao ou implante de “stent” na veia vertical, ou conexao
da veia coletora com étrio esquerdo aliviando retorno
venoso pulmonar. Schranz e cols.”> mostram experiéncia
bem-sucedida da conexao da veia pulmonar comum
com o atrio esquerdo pelo cateterismo terapéutico.
No caso, essa estratégia ndo seria possivel devido a
dimensdes diminutas do atrio esquerdo, impedindo
qualquer terapéutica intervencionista. Assim, optou-se
pelo alivio da obstrucao com implante de “stents” no
local da obstrugao que mostrou-se efetivo inicialmente,
resgatando o RN da condigdo critica que se encontrava
ao nascimento. Entretanto, diante do fluxo de baixa
velocidade no local, houve rapida proliferagao neointimal,
obstruindo parcialmente o retorno venoso pulmonar,
necessitando abertura cirdrgica da veia pulmonar comum
ao étrio esquerdo. Embora tenha sido uma cirurgia com
circulacao extracorpoérea, o fato de a crianga ter recebido
tratamento paliativo previamente com procedimento
hibrido permitiu que tivesse uma evolugao favoravel com
melhor recuperagao pés-operatoria.

Outro aspecto a ser discutido é a importancia do
diagnéstico pré-natal para planejamento do parto em
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Conclusao

Esse caso demonstra a importancia do diagnéstico
pré-natal de cardiopatias criticas para planejamento
terapéutico e tratamento especifico logo apés o
nascimento, permitindo uma evolugdo satisfatéria mesmo
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neonatal imediato.
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