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Relato de caso

Tratamento cirdrgico da Tetralogia
de Fallot com agenesia da artéria
pulmonar esgquerda.

Relato de dois casos

Dois pacientes comtetralogia de Fallot (TF) e agenesia da artéria pulmonar esquerda (AAPE) foram tratados
cirurgicamente, com bons resultados. Como no ato cirdrgico o anel pulmonar era inadequado, a via de saida do
ventriculo direito (VSVD) foi ampliada com um “ patch” de dacron.

Uma revisdo da literatura demonstrou que os resultados cirdrgicos dessa rara anomalia ndo eram bons até
gue, emduas experiéncias recentes, a competéncia valvular pulmonar foi mantida com o uso de proétese biol 6gica

naVSVvD.

Apesar da incompeténcia valvular pulmonar, bem tolerada na corregdo classica da TF, 0s nossos pacientes
evoluiram bem. Persiste a controvérsia sobre qual o melhor tratamento da VSVD na TF com AAPE.

As publicacBes sobre o tratamento cirdargico da
tetralogia de Fallot (TF) e agenesia da artéria pulmonar
esquerda (AAPE) - sindrome de Dubuque - sd0 escassas
na literatura internacional e praticamente inexistentes na
brasileira®.

No passado, amortalidade cirdrgicafoi ataem diversas
séries, havendo tendéncia para evitar a correcao
intracardiaca e realizar, de preferéncia, anastomose
aortopulmonar com circulagéo extracorpérea* 4.

Recentemente, com o uso de um tubo valvado entre o
ventriculo direito eaartériapulmonar ou com ainterposicao
de prétese bioldgica no anel pulmonar, os resultados
cirdrgicos melhoraram, em decorréncia da auséncia de
regurgitacdo pulmonar no pés-operatdrio imediato 28,

Em 1980, tratamos 2 pacientes com TF e AAPE nos
guaisum “patch” transanular, normal mente empregado na
correcdo intracardiaca convencional, foi usado sem
nenhum procedimento adiciona paramanter acompeténcia
valvular pulmonar.

O propésito do presente trabalho é relatar esses dois
casos, tentando contribuir paramelhor abordagem cirrgica
dessa rara entidade nosol 6gica.

Relato dos Casos

Casn1- O.SF, sexomasculino, 11 anos, foi internado no
Hospital de Messejanacom queixas de cansago e crisesde
sincope. Eraciandtico e adotava com freqiiéncia a posicdo
de cdcoras. O examefisico, ECG, o Rx detorax, ofonoeo
ecocardiograma foram compativeis com o diagnéstico de
TF. O cateterismo cardiaco revel ou pressdesiguaisnoVD e
VE, insaturagéo arterial, CIV subadrtica, ndo restritiva
dextroposicdo da aorta, estenose da via de saida do
ventriculodireito (V SV D) com, ausénciadaartériapulmonar
esquerdaebom calibredaartériapulmonar direita(fig. 1).

Em 10.09.80, foi submetido acorreciointracardiaca(CIC).
Antesdo inicio dacirculagdo extracorpérea (CEC), o hilo
do pulméo esquerdo foi dissecado na procura de uma
possivel artéria pulmonar esquerda. Através da
ventriculotomia direita longitudinal, foi realizada uma
infundibulectomiamoderada, aClV foi fechadacom uma
placa de veludo de dacron e um “remendo” também de
dacron, transanular, indo até a emergéncia da artéria
pulmonar direita(APD), foi suturado paraa argamento da
VSVD. Nasaidade CEC, houve sangramento pelo “ patch”
dedacron eum outro de pericérdio foi fixado em cima.
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Fig. 1 - Angiografia do caso 1. Notar a auséncia do ramo esquerdo e
um bom desenvolvimento do ramo direito da artéria pulmonar.

Otempo de CEC foi de 123 minutos, com 2 periodosde
clampeamento adrtico de 30 e 31min, com temperatura
corporal de30°C. O oxigenador usado foi um DMG.

A evolucdo pos-operatoriafoi boa, sendo que 10 horas
apos a operacdo houve necessidade de reexploracéo do
mediastino porgque havia um coagulo na regido do hilo
pulmonar esquerdo dissecado natentativa de se encontrar
aartériapulmonar esquerda (APE).

O codgulo foi retirado, e o “patch” transanular ndo
apresentava nenhum sangramento. A evolucdo posterior
foi excelente, tendo o paciente recebido alta em 6Gtimas
condi¢des, sem uso de medicamentos.

Foi reexaminado recentemente, encontrando-se em
Gtimas condicBes. Negou-se, porém, arepetir o cateterismo
cardiaco, masagasometriaarterial, respirando ar ambiente,
revelou: pH: 7,41; PaO :90; PaCO :37; Sat. O :97%.

Caso 2 - D.A.C, 1A anos, fof internadd na C.S. Séo
Raimundo, com o diagnéstico clinico de tetralogia de
Fallot, confirmado por cateterismo cardiaco, sendo a
relacdo pulmonar aorta 1/3 e pulmonar direita de bom
calibre(fig. 2).

Fig. 2 - Angiografia do caso n.° 2.
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Em 7/1Q/80, foi submetido a CIC com técnicacirdrgica
semelhante a descrita no caso 1. O tempo de CEC foi de
70min, com dois periodos de parada isquémica (34 e 30)
intercalados por um periodo de reperfusdo de 3min. O
oxigenador usado foi Harvey H.400 e a temperatura
corporal de 32°C. O paciente foi extubado na SO. O po6s-
operatorio decorreu sem problemas, e ele recebeu alta no
9.° dia pos-operatério em excelentes condigdes, sem uso
de medicamentos.

Revisto 3 meses ap6s, em 6timo estado geral e
excelentes condic¢des hemodinémicas (fig. 3 e 4).

Figura 3-A

Figura 3-B

Fig. 3- A) Radiografia pré-operatdria. B) Pds-operatéria. Notar em A a
relativa hiperplasia do pulmé&o direito.
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Outros dados dos dois casos podem ser vistos no
quadro 1.

Eﬂ i S Sl s

¥ R T T T, eyl et

Fig. 4 - Ecocardiografia pré-operatéria (em cima) e pos-operatéria (em
baixo). Notar 0 alinhamento adrtico septal no pds-operatério - caso 2.

Discussao

A incidéncia real de TF com AAPE ndo € de todo
conhecida.

Blalock 3, em 1947, relatou 9 casos entre 610 pacientes
submetidos a anastomose subclaviapulmonar (1,5%).

Kirklin 7 encontrou 3 casos entre 337 submetidos a
correcdo intracardiaca (0,9%). Nadas ® em 1953 publicou
um relato de 4 casos e Pool ** ,em uma revisdo coletiva,
encontrou 17 casos naliteratura. Arciniegas?em 209 casos
de TF encontrou 6 casos (2,8%) (quadro I1).

N&o estd bem claro por que TF com situs solitus €
unicamente associada com auséncia do ramo esquerdo
da artéria pulmonar e ndo com o ramo direito. Somente
guando ha dextrocardia é que o ramo direito é o ausente,
conforme dois casos publicados por Nadas e Pool °*,

Perloff 1° sugere que a maioria dos casos de TF com
AAPE tem o arco abrtico adireita, ao contrario dos nossos
2 casos.

Também ha falta de informacdo na literatura
especializada sobre a mortalidade atual da corregdo
intracardiaca (CIC) daTF com AAPE.

Alguns trabalhos relataram maus resultados nos anos
iniciaisdacorreg8o aberta. Bjork ecol. * relataram 2 6bitos
em 5 operados. Pool !, revendo o assunto, notou
sobrevida em somente um caso entre 8 submetidos a
cirurgia. Kirklin 7 demonstrou que 2 em 3 casos operados
tiveram mau resultado clinico: um ébito e um resultado
hemodinadmicoinsatisfatorio ”. Williams e col. ** obtiveram
2 sobrevidas em 2 casos operados, mas ambos ficaram em
insuficiéncia cardiaca. No 3.° caso, eles realizaram uma
anastomose aortopulmonar direita intrapericardica

Quadro| - Tetralogia de Fallot com agenesia da artéria pulmonar esguerda. (Sindrome de Dubugue).

Caso |dade Reg. Hosp. Peso Hct RP/A VSVD Clv CEC X.aorta T.C Oxig. Observagtes
Daa

Sangramento P.T.A.

1 11A 38.041 M 32 59 1/3 PTA S.C. 123 30(5)31 30°C D.M.G Dacron por cima

OSF 10-8-80 Re-exp.10h
Altaem 6timas
condigdes

2 11A TF.8-19 SR 20 45 1/3 PTA P.S. 70 34(3)30 32°C H.400 Altaem 6timas
condigdes

DAC 7-10-80

M = Messgjana; SR = So Raimundo: RP/A relagZo aorta-pulmonar; VSV D = viade saidado ventriculo direito. PTA = patch transanular; SC = sutura continua; PS = pontos
separados; TCEC = tempo circul aggo extracorpérea: X .aorta= c/ampliamento daaorta: TC = temperatura Corpord: Oxig. = oxigenador: Re = exp. reexplorado.

Quadroll - Tetralogiade Fallot com Agenesiada Artéria
Pulmonar Esquer da. (Sindr ome de Dubuque).

Incidéncia:

Blalock: 9 casos entre 610 operados - 1,5%

(1974)

Kirklin: 3 casos entre 337 operados 0,9%

(1965)

Arciniegas: 6 casos entre 209 operados- 2,8

(1980)

(Wasterston-Cooley) e obtiveram um bom resultado
paliativo.

Em algunstrabalhos, aAAPE érelatada, conjuntamente
com casos de artéria pulmonar esquerda destruida apos
operagdes de “shunt”como Blalock ou Potts.

Donahoo relatou 2 casos de AAPE operados com 1
sobrevivente, entre 17 casos com artéria pulmonar
esquerda ndo funcionante devido a operacdes paliativas
prévias. Em vista da alta mortalidade, eles recomendam
gue areconstrucdo sgjafeita para as 2 artérias pulmonares®.

No Brasil, 2 casos de TF com AAPE, tratados com
corregéo total e com umasobrevida, foram mostrados por
Ribeiroecol. 2.

Mistrot e col .8 entre 8 casos de artéria pulmonar
esquerda ndo funcionante, mostraram 3 casos com
auséncia congénita da artéria pulmonar esquerda (os
outros 5 casos eram adquiridos apds anastomoses
paliativas). Todos os 3 pacientes, nos quaisfoi usado um
conduto valvulado entre o ventriculo direito e a pulmo-
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nar, sobreviveram. A auséncia de regurgitagdo pulmonar no
periodo pos-operatério foram atribuidos esses bons
resultados 8.

Arciniegas e col.? | para evitar a regurgitagdo pos-
operatéria, empregaram o alargamento daVVSVD com um
“patch”, usando prétese biol 6gicade 21mm em 2 pacientes,

Quadro |1 - Tetralogia de Fallot com da artéria pulmonar esquerda. Sumario daliteratura.

Exp. pessoal - EP

Autor Ano revisio coltiva- R c, \-°decasos - Comentério Referéncia bibliogréfica
Blalock 1947 E.P 9 Entre 610 operados (1,5%) 3)
Nadas 1953 E.P 4 Autépsiav 1 - Cateterismo 3 9
Poor 1961 R.C 16 8 submetidos: 2 corregdo com1 sobrevida (11
Bjork 1963 E.P 5 operados. 2 sobrevidas (4
Entre 337 operados.
1 6hito
Kirklin 1965 E.P 3 1 bom resultado clinico @
1 mau resultado esquerda
Wals e Spencer 1965 E.P 1 Severa estenose, na origem da pulmonar esquerda (13)
Donahoo e Golt 1973 E.P Operados com 1 - sobrevida (13)
2 com CIC: Mau Result. Clinico
Williams 1972 E.P 3 1 com Shunt e CEC: Bom Resultado (14)
Migtrd e Castaredo 1977 E.P Otimos Result.: Tubo Valvado (8)
Arciniegas 1980 E.P 6 Bons Resultado- com Prétese Biologia Pulmonar  (1,2)
Ribeiro 1981 E.P 2 1 Sobrevida - Correcéo Classica (12)
Juca 1981 E.P 2 2 Sobrevidas - corregdo Classica Presente Trabalho

com bons resultados (quadro I11).

Portanto, amortalidade daCIC daTF com AAPE vinha
sendo alta até que os grupos do Children’s de Boston e do
Children’s de Michigan passaram a usar técnicas que
mantinham a competéncia valvular pulmonar no pés-
operatorioimediato 28,

Nao se conhecem totalmente as implicacbes
hemodindmicas da regurgitacdo pulmonar no pos-
operatérioimediato. Osresultadostardios do alargamento
daVSVD com“remendo” dedacron ou pericardio, criando
insuficiéncia valvular pulmonar, atestam que parece ser
bem tolerada, como tem sido demonstrado pelo grupo da
Mayo Clinics.

Por outro lado, o uso do tubo valvulado e 0 emprego de
prétese biologica em criangas tém produzido nimero
consideravel de complicacOes.

Levando esses fatos em consideracdo, decidimos
corrigir 2 casosde TF com AAPE, usando amesmatécnica
gue temos usado na corre¢cdo na TF cléssica, i.e., com 2
artérias pulmonares. Nesses casos usamos um “remendo”
de dacron naVSVD, passando pelo anel pulmonar eindo
até a emergéncia da APD. Com essa técnica,
tenciondvamos evitar ahipertensdo residual do ventriculo
direito bem como ver, por dentro, se havia AAPE, ou se
haveriaapenas umaestenose acentuadado orificio daAPE,
como aconteceu em um caso descrito por Walsh e Spencer 2.

A despeito daregurgitacdo pulmonar pos-operatéria, a
evolugcdo foi muito benigna do ponto de vista
hemodinémico.

O paciente n.° 1 necessitou ser reoperado 6 horas ap6s
aoperacao, por sangramento nadreadissecadanacavidade

42

pleural esquerda, tentando encontrar um resqguicio de
artériapulmonar esquerda. A divisdo de colateraisentre a
parede torécica e o pulmao esquerdo provocou formagdo
deum coagulo, quefoi retirado.

Os bons resultados obtidos e o benigno curso pés-
operatério, sem necessidade de agentes inotrépicos ou
digitdlicos, levaram-nos a concluir que alguns casos de
TF com AAPE, com APD bem desenvolvida, podem ser
tratados com técnicaconvencional, sem exigir acolocagao
de prétesesval vares biol dgicas. Talvez essacomunicagdo
possa ser Util a algum grupo cirdrgico no processo de
decisdo entre o simples alargamento com “patch” versus
0 uso de valvado.

Summary

Two cases of tetralogy of Fallot (TP) with absent left
pulmonary artery (ALPA) were treated surgically with
good results.

As the pulmonary ring was inadequate, the right
ventricle outflow tract (RVOT) was enlarged with a
transanular dacron patch.

A collective review of the subject has shown that the
surgical results of this rare condition has not been
satisfactory until recently, when two groupsusing avalved
conduit or a porcine valve to preserve the competence of
the pulmonary valve produced satisfactory results.

In our cases, despite the pulmonary incompetence, the
outcome was quite good.

This suggests that controversy on the best treatment
for theRVOT in casesof TFwith ALPA still remains.
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