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Introdução
A síndrome de hipoplasia do coração esquerdo (SHCE) é 

uma das mais frequentes anomalias cardíacas diagnosticadas 
intraútero1. Sua incidência é de 1 a 5 para cada 10 mil 
nascidos vivos2, podendo estar subestimada devido a 
óbitos fetais e neonatais imediatos. É uma doença grave, 
necessitando intervenção precoce no período neonatal. 

A drenagem anômala total de veias pulmonares (DATVP) 
também é uma anomalia congênita rara, correspondendo de 
1% a 3% das cardiopatias congênitas3. A mortalidade cirúrgica 
está relacionada a drenagens obstrutivas e associações com 
corações univentriculares4.

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

Descrevemos um caso de evolução favorável dessa 
associação em virtude do diagnóstico pré-natal preciso, 
seguido de planejamento terapêutico estratégico, que permitiu 
instalação da terapêutica precoce menos invasiva e efetiva.

Relato do Caso
Primigesta, 21 anos, encaminhada para ecocardiograma 

fetal por diagnóstico de SHCE em rastreio ultrassonográfico 
(ultrassom morfológico de 2º trimestre). Exame realizado na 
31a semana gestacional confirmou o diagnóstico; entretanto, 
evidenciou associação com DATVP supracardíaca obstrutiva 
no plano da veia vertical ascendente, com velocidade de 
fluxo de 1,14 m/s (Figura 1). Parto cesárea eletivo realizado na 
38ª semana gestacional em serviço de cardiologia pediátrica 
com sala de hemodinâmica preparada para receber o bebê 
logo após o nascimento. Ao nascer, o bebê apresentou 
Apgar de 6/7/8 e peso de 3.295 kg. Foi realizada intubação 

orotraqueal eletiva na UTI e cateterização de veia e artéria 
umbilicais, sendo iniciada infusão contínua de prostaglandina. 
Nas primeiras horas de vida, a saturação de oxigênio (SatO2) 
variava de 30% a 40%, e a radiografia de tórax evidenciava 
edema pulmonar importante (Figura 2-A). O ecocardiograma 
pós-natal confirmou diagnóstico e identificou átrio esquerdo 
diminuto (Figura 3). O Recém-Nascido (RN) foi levado 
imediatamente à sala de hemodinâmica para alívio da 
obstrução na veia vertical. Foram implantados dois “stents” 
próximo à conexão da veia vertical com veia pulmonar comum 
(Figura 4). Após o procedimento, a SatO2 elevou-se para 
80% e houve melhora da congestão pulmonar (Figura 2-B), 
estabilização hemodinâmica e metabólica, sendo o RN 
submetido a procedimento híbrido (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 
condições clínicas, transferido para a enfermaria. 

Durante permanência na enfermaria, apresentou 
taquicardia supraventricular, retornando à UTI para 
estabilização clínica com uso de medicações antiarrítmicas. 
Obteve alta para casa dez dias após 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 redução do gradiente 
sistodiastólico ao ecocardiograma das bandagens, denotando 
aumento da pressão capilar pulmonar, optou-se por nova 
intervenção cirúrgica para abertura da conexão do átrio 
esquerdo com coletor venoso, que foi realizada com 
sucesso aos dois meses vida. A evolução ambulatorial após 
esse período mostrou bom desenvolvimento somático e 
neuropsicomotor, SatO2 entre 68% e 78% e boa função 
ventricular, sendo programado segundo estágio cirúrgico 
(Norwood/Glenn) para o sexto mês de vida.

Discussão
A SHCE constitui-se na mais desafiadora doença cardíaca 

neonatal, com mortalidade de 90% no primeiro mês de vida, 
se não abordada cirurgicamente5. Apesar de a operação 
de Norwood ter sido descrita há mais de trinta anos, a 
mortalidade cirúrgica dessa anomalia ainda se mantém 
elevada, particularmente em países em desenvolvimento6. 
O procedimento híbrido para SHCE foi introduzido por 
Gibbs  e cols.7 em 1993 e adotado como conduta de 
eleição em diversos centros5,7-9. Essa técnica tem como 
principal objetivo manter padrão de circulação semelhante 
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Figura 1 – Ecocardiograma fetal. A) Projeção apical quatro câmaras, com aumento da distância entre a aorta torácica descendente e o átrio esquerdo. B) Coletor 
venoso e a veia vertical ascendente, evidenciando a aceleração do fluxo com (mosaico). C) Doppler na veia vertical ascendente, no local de maior aceleração de fluxo, 
mostrando o aumento de velocidade (1,14 m/s).

Figura 2 – Radiografia de tórax. A) Após nascimento evidenciando edema pulmonar importante. B) Após implante de “stents” na veia vertical ascendente com melhora 
do edema pulmonar.

ao fetal aumentando resistência ao fluxo pulmonar com 
bandagens seletivas das artérias pulmonares, mantendo 
circulação sistêmica pelo ducto arterioso sustentado por 
“stent”5, 7-10. Para garantir retorno venoso pulmonar livre 
para átrio direito, o procedimento é completado com 
atriosseptostomia realizada uma a duas semanas após 
procedimento híbrido7,10. A vantagem da abordagem híbrida 
é ser um procedimento menos invasivo que não necessita 
uso de circulação extracorpórea, determinando curso 
pós‑operatório mais rápido e favorável.

A associação de SHCE com DATVP obstrutiva acarreta 
morbimortalidade elevada, com apresentação clínica 
semelhante a SHCE com comunicação interatr ial 
criticamente restritiva ou septo interatrial intacto4,7-12. 
O edema pulmonar determina hipoxemia grave e baixo 
débito cardíaco, levando a colapso circulatório pouco 
tempo após o nascimento. Por isso, o diagnóstico fetal 
dessa associação é essencial para programação terapêutica 
imediata e adequada.

O diagnóstico pré-natal de SHCE não traz dificuldades 
ao operador. A suspeita ocorre sempre que houver grande 
ventrículo direito e significativa hipoplasia da aorta 
ascendente. Entretanto, devido ao baixo débito cardíaco 
pulmonar, a identificação da DATVP é difícil, podendo 
passar despercebida. Por esse motivo, faz parte da avaliação 
rotineira do coração fetal a localização de pelo menos 
duas veias conectadas ao átrio esquerdo. Um dos métodos 
para avaliar restrição no plano atrial na SHCE durante vida 
fetal é o traçado Doppler da veia pulmonar. Onda “a” 
reversa pode estar significativamente aumentada quando a 
comunicação interatrial (CIA) é restritiva, sendo observada 
também redução e até abolição da onda “D” (diástole 
passiva), com fluxo bidirecional em restrições críticas. 
Assim, a avaliação da drenagem venosa pulmonar na SHCE 
é essencial para programação terapêutica neonatal3,4,12.  
O aumento da distância entre átrio esquerdo e aorta 
torácica descendente na projeção de quatro câmaras, 
observado neste caso (Figura 1-A), é importante na 
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Figura 3 – Ecocardiograma pós-natal. A) Projeção apical quatro câmaras, com ventrículo esquerdo hipoplásico e cavidades cardíacas diretas dilatadas. B) Projeção 
subcostal, átrio esquerdo diminuto e septo interatrial íntegro. C) Projeção supraesternal demonstrando hipoplasia importante da aorta ascendente. D) Veia vertical 
ascendente identificada com o mapeamento de fluxo em cores mostrando aceleração 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) Conexão venosa anômala supracardíaca com veia vertical drenando na veia inominada e desaguando 
na veia cava superior (avaliação após o implante do stent com alivio da obstrução). AD: átrio direito; VD: ventrículo direito; AE: átrio esquerdo; VCS: veia cava superior; 
VI: veia inominada; VV: veia vertical.
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Figura 4 – Cateterismo cardíaco. A) Conexão anômala total de veias pulmonares em lago venoso que se abre na veia vertical ascendente com estreitamento crítico na 
sua porção proximal. B) Angiografia realizada após implante dos dois “stents” no trajeto estenótico da veia vertical ascendente.
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avaliação da DATVP durante vida fetal4. Isso ocorre 
porque a câmara coletora normalmente se localiza atrás 
do átrio esquerdo. O mapeamento de fluxo em cores com 
frequência de repetição de pulso (PRF) baixo identifica que 
esse local está preenchido por estruturas venosas, no caso 
a veia pulmonar comum. Com Doppler colorido é possível 
determinar a conexão da veia pulmonar comum com a 
veia vertical que se conecta à veia inominada e veia cava 
superior. No local da obstrução, onde a veia vertical cruzava 
com artéria pulmonar esquerda, foi observada significativa 
aceleração do fluxo, comprovada com Doppler pulsado 
(Figura 1-C). Embora a veia cava superior receba também 
o retorno venoso pulmonar, não se encontra dilatada, 
devido ao baixo débito pulmonar na vida fetal (menos de 
10% do débito cardíaco fetal total), e que, no caso, ainda 
apresentava significativa restrição. 

Diante do diagnóstico de SHCE com DATVP obstrutiva 
na vida pré-natal duas possibilidades terapêuticas paliativas 
imediatas podem ser estabelecidas: alívio da obstrução 
no plano da veia vertical ascendente, com dilatação com 
balão ou implante de “stent” na veia vertical, ou conexão 
da veia coletora com átrio esquerdo aliviando retorno 
venoso pulmonar. Schranz e cols.12 mostram experiência 
bem-sucedida da conexão da veia pulmonar comum 
com o átrio esquerdo pelo cateterismo terapêutico. 
No caso, essa estratégia não seria possível devido a 
dimensões diminutas do átrio esquerdo, impedindo 
qualquer terapêutica intervencionista. Assim, optou-se 
pelo alívio da obstrução com implante de “stents” no 
local da obstrução que mostrou-se efetivo inicialmente, 
resgatando o RN da condição crítica que se encontrava 
ao nascimento. Entretanto, diante do fluxo de baixa 
velocidade no local, houve rápida proliferação neointimal, 
obstruindo parcialmente o retorno venoso pulmonar, 
necessitando abertura cirúrgica da veia pulmonar comum 
ao átrio esquerdo. Embora tenha sido uma cirurgia com 
circulação extracorpórea, o fato de a criança ter recebido 
tratamento paliativo previamente com procedimento 
híbrido permitiu que tivesse uma evolução favorável com 
melhor recuperação pós-operatória.

Outro aspecto a ser discutido é a importância do 
diagnóstico pré-natal para planejamento do parto em 

instituição de referência em cardiologia pediátrica para tratar 
criança com todos os recursos diagnósticos e terapêuticos 
disponíveis. Esse tipo de associação de cardiopatias não 
tolera atraso no diagnóstico e não suporta transporte 
inter‑hospitalar. A possibilidade de parto na própria 
instituição de cardiologia pediátrica, mesmo que não tenha 
maternidade, tem se tornado cada vez mais comum devido 
a casos com essa complexidade que necessitam terapêutica 
específica e especializada imediatamente após nascimento.

Conclusão
Esse caso demonstra a importância do diagnóstico 

pré-natal de cardiopatias críticas para planejamento 
terapêutico e tratamento especí f ico logo após o 
nascimento, permitindo uma evolução satisfatória mesmo 
no caso em que a associação costuma ter uma evolução 
extremamente desfavorável, com elevada taxa de óbito 
neonatal imediato.
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