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TRATAMENTO CIRURGICO DA ATRESIA

Miguel Maluf PULMONAR COM SEPTO INTERVENTRICULAR
gjﬁ di\t/iekrg'”d" INTEGRO. ANALISE DOS RESULTADOS
£ ) yorbin IMEDIATOS E TARDIOS EM 27 PACIENTES

Vinte e sete pacientes portadores de atresia pulmonar com septo interventricular integro
foram operados no Instituto do Coracgéo do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina
da Universidade de Sdo Paulo, dejaneiro de 1974 a setembro de 1981. Doze foram submetidos
a anastomose de artéria sistémica com a pulmonar: 6 & operacéo de Blalock-Taussig, 5 com
tubo de Gore-Tex, (polytetrafluoroethylene) e 1 a operacéo de Water ston. Ocor reram 2 6bitos.

Em 5 casos, foi feita valvotomia pulmonar isolada com 3 6bitos.

Quatro pacientes foram submetidos & valvotomia transventricular (operacao de Brock),
com 2 6bitos. Em 6 foram usadas intervengdes combinadas: valvotomia pulmonar associada
a ampliacdo do canal arterial e anastomose de artéria sistémica com a pulmonar. Houve 3
ohitos.

Dos 16 sobreviventes, 3 sofreram uma segunda operacgéo com 2 ébitos: ampliacéo da via
de saida do ventriculo direito com circulagao extracorpérea e parada cardiaca andxica em
2 casos, e valvotomia pulmonar com oclusdo das cavas em 1.

Os resultados mostraram a importancia da correlagéo entre o tamanho do VD e a escolha
da técnica apropriada. Nos casos com VD pequeno, obteve-se maior sobrevivéncia com as
técnicas de anastomose entre artéria sistémica e a pulmonar. O éxito cirargico é precario com
a valvotomia pulmonar isolada e com as técnicas combinadas.

Nos casos comVD detamanho normal, osresultados foram satisfatérios, independentemente

das técnicas empregadas.

A atresia pulmonar com septo interventricular
integro (AP com SIVI) éumaanomaliarara: constitui
1% de todas as cardiopatias congénitas' e representa
forma extrema de estenose pulmonar valva. O sangue
venoso atinge o atrio direito e, através de uma
comunicacao interatrial (CIA), é desviado para as
camaras esquerdas. Os pacientes sobrevivem devido
apersisténciado canal arterial (PCA), que mantém um
fluxo pulmonar deficitério. Seu fechamento determina
amorte.

Tanto o ventriculo direito(VD) quanto a valva
tricuspide podem apresentar diferentes graus de
desenvolvimento, desde uma estrutura normal até uma
hipoplasia severa.

Confirmado o diagnéstico, mediante estudo do
hemaodindmico e cineangiografico, deverdo ser realizadas
operacdes paliativas com o intuito e aumentar o fluxo
pulmonar, permitindo o desenvolvimento da crianga para
umafuturacorrecdo total.

O objetivo dessa comunicagdo € apresentar nossa
experiénciacom o tratamento cirdrgico dessaanomalia.

MATERIAL EMETODOS

Dejaneiro de 1974 asetembro de 1981, 27 portadoresde
AP com SIVI foram submetidos operagBes paliativas no
Instituto do Coracdo do Hospital das Clinicas da
Facul dade de M edicina da Universidade de S&o Paulo.

Asidades variaram entre 12 horas e 3 anos, sendo 18
(66,6%0) menoresdeum més.

Em todos os casos, o diagnéstico clinico foi confirmado
pelo cateterismo cardiaco, durante a operacdo ou pela
necropsia.

Com a finalidade de manter o canal arterial aberto, a
partir de 1978, foi introduzido o uso da prostaglanina E
(PEGE,), nadosede0,1 pg/kg/min, eminfusdo continuano
ario direito (AD), através de cateter, apds diagndstico
clinico ou hemodinémico.

Trabalho realizado no Instituto do Corag&o do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo.
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Dos 27 pacientes, 12 foram submetidos a anastomose
entre uma artéria sistémica e a pulmonar: em 6, foi
realizada a operacdo de Blalock-Taussig, através de
toracotomialateral direita, por ser favoravel o calibreda
artériasubclavia(3,5a4,5 mm). Em5, foi anastomosado
um tubo de Gore-Tex (polytetrafluoroethylene) de 5 mm
asartérias subclaviae pulmonar direita(calibrereduzido
da artéria subclévia) e em 1, foi realizada operacéo de
Waterston.

Cinco pacientes sofreram valvotomiapulmonar através
detoracotomiamediana: em 3, avalvotomiafoi “indireta’,
abrindo e dilatando a valva pulmonar atlética mediante a
introducdo de pincade Hal sted atravésdo tronco daartéria
pulmonar (fig. 1) e nos outros 2, apds oclusdo das veias
cavas e abertura do tronco pulmonar (TP), foi feita a
valvotomiasob visdo direta. Preferimoso termo valvotomia
em lugar de comissurotomia, poisfregiientemente avalva
ndo tem comissuras visiveis.

Em 4 pacientes, foi realizada valvotomia pulmonar
transventricular, retirando-se parte do musculo
hipertrofiado do infundibul o — operacéo de Brock (fig. 2).

Fig. 1 -Valvotomia pulmonar “indireta’: através do tronco pulmonar
com pinga Halsted.

Em 6 pacientes, foram empregadas técni cas combinadas:
em 4, foi realizada valvotomia pulmonar associada a
anastomose entre uma artéria sistémica e apulmonar (em
2, foi feitaaoperacdo de Blalock-Taussig e, nos outros 2,
foi implantado tubo de Gore-Tex entreaaortaeo TP); em 2
pacientes, realizou-se a valvotomia pulmonar sob visdo
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direta ap6s oclusdo das veias cavas (fig. 3): associada a
fechamento do cana arterial em 1 paciente de 10 meses
com VD detamanho normal e combinada com ampliacéo
do cand arterial no outro.

Fig. 2 -Valvotomia pulmonar “indireta’: através do ventriculo direito
com resseccdo do ventriculo direito com resseccdo do musculo do
infundibulo (operacéo de Brock).

Umasegundaoperacdo foi reaizadaem 3 pacientes. Em
dois, (um submetido & operacéo de Brock, 4 anos antes e
outra, a operacdo de Blalock-Taussig 9 meses antes) foi
realizada ampliac&o de via de saida do ventriculo direito
(VSVD), com circulagéo extracorpérea (CEC) e parada
cardiacaandxica. Foi empregado retalho de pericardio com
monocuspide, para ampliacdo do infundibulo e do anel
pulmonar, mantendo no Ultimo caso aCl A eaanastomose
daartériasistémicacom apulmonar funcionante, emvista
dahipoplasiadavalvatricispide. O 3° paciente (submetido
a operacdo de Blalock-Taussig com 48h de vida) foi
reoperado com 3 meses, sendo feitaavalvotomiapulmonar
sob vis&o direta, com oclusdo das veias cavas, deixando-
se a anastomose subclavia pulmonar.

RESULTADOS

Dos 27 pacientes submetidos a operacfes paliativas,
11 (40,7%) faleceram no pés-operatdrio imediato.

Entre os 12 pacientes que receberam anastomose entre
artériasistémicae pulmonar houve somente 2 Gbitos: um
paciente apresentou subita queda da PaO e intensa
cianose e alteragio metabdlica, vindo afalecerho 2° diade
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poGs-operatério devido a obstrugéo do tubo de Gore-Tex;
o outro, faleceu no 10° dia de pds-operatério devido a
septicemia, consequiéncia de infecgdo operatoria

Fig. 3 - Valvotomia pulmonar direta: através da abertura do tronco
pulmonar, oclusdo prévia das veias cavas, sec¢do da valva atlética com
bisturi.

O paciente submetido a operagdo de Waterston
desenvolveu insuficiénciacardiaca congestivadecorrente
de hiperfluxo pulmonar e melhorou com o tratamento e
clinico.

Os outros 9 pacientes encontraram-se bem, com
evolucdo de 3 meses a 4 anos, aguardando a correcdo
total.

Dos 5 pacientes submetidos a valvotomia pulmonar
isolada, 3 morreram. Todostinham menos de uma semana
de vida e apresentavam intensa cianose, crises repetidas
de hipéxiaeaciose metabdlica. A cineangiografiamostrou
VD pequeno, e a operagdo realizada foi a valvotomia
pulmonar “indireta’. Dois pacientes com VD detamanho
normal, submetidos a valvotomia pulmonar direta,
evoluiram bem.

Dos 4 pacientes submetidos a operacéo de Brock, 2
faleceram: um, no diade operat6rio com sindromede baixo
débito e outro, no 15° dia de pés-operatério, de
broncopneumonia.

Dos 6 pacientes submetidos a intervencdes
combinadas, 4 faleceram: 2 pacientes submetidos a
valvaotomiapulmonar diretaassociadaaampliacdo do cand
arterial (em um caso) e aoperagdo de Blalock-Taussig (no
outro) tiveram bradicardia, e hipotensdo durante ainducéo
anestésica, 0 que determinou lesdo cerebral pelahipdxia
Faleceram no 1° dia de pds-operatério apos crise
convulsiva subintrante.

Outros 2 pacientes, submetidos & val votomia pulmonar
eimplante detubo de Gore-Tex entreaaortae TP, morreram
24 e 76 h apbs a operagdo de insuficiéncia cardiaca
refratéria

DISCUSSAO

A sobrevida imediata de pacientes com AP com SIVI
depende das imensdes a CIA e do fluxo através do canal
arteria. A evolucdo dependerado tipo de operacéo pdiativa
efetuada e do tamanho do VD.

O estudo hemodindmico e cineangiografico precoce
permite confirmar o diagndstico clinico, conhecer o
tamanho eamorfologiado VD eredlizar aatrioseptostomia
com bal & de Rashkind? quando aCl A for pequena), como
foi sugerido por outros autores®*

O uso ratineiro de prostaglandina E (infuso venosa
continua) manteve o cand arterial abertd, melhorando, em
nossa experiéncia, o quadro clinico, o que diminuiu
portanto o risco cirdrgico.

A importanciado conhecimento prévio do tamanho do
VD tem sido assinaada por alguns, autores, desde que o
tratamento cirdrgico depende dessa informagéo. Quando
0 estudo cineangiogréfico mostra um VD pequeno
anatomi camente, espera-se que a cavidade sgja reduzida,
com ou sem infundibulo estreitado, ndo sendo
surpreendente a hipoplasia da valva tricuspide.
Hemodinamicamente, equivale a atresia triclspide com
hipofluxo pulmonar.

Em nossa experiéncia, os pacientes com VD pequeno
gue foram submetidos a valvotomia pulmonar isolada
tiveram maevolugdo, o que coincide com osresultados de
outros grupos®®. Somente um paciente, submetido a
operacao de Brock, evoluiu bem, desenvolvendo o VD.
Nele pode ser realizadacom sucesso aampliacdo daviade
saidado VD, 4 anos depois.

Dobel e col.X estabeleceram uma correlacéo entre os
dados de anatomia patoldgica e os da cineangiografia,
classificando a AP com SIVI com VD pequeno (tipo | de
Greenwold ') em A eB, conformeaausénciaou apresenca
de infundibulo respectivamente. Os resultados da
valvotomiatransventricular foram melhoresnotipo| B.

Notipo | A, aanastomose entre artéria, pulmonar e a
subclévia (Blalock-Taussig), entre a aorta ascendente e
artéria pulmonar direita (Waterston) ou ainterposicéo de
tubo de Gore-Tex entre a aorta ascendente e o tronco
pulmonar ou entre as artérias subclavia e pulmonar tém
mostrado bonsresultados, tal como em outros centros’213,

Entretanto, a obstrucao total daVSVD, perpetuara as
condigdes hemodinémicasimpossibilitando o crescimento
do VD (fig. 4 ad). A eficiénciadaanastomose s stémico-
pulmonar (fig. 4c) permitira, contudo, o desenvolvimento
dacrianca paraumafuturacorrecéo.

As intervencfes combinadas pareceriam as mais
apropriadas®®13, pois permitem levar sangue aos pulmdes
(anastomose entre artéria sistémica e a pulmonar) e
desobstruir o VD ensejando seu crescimento. Em nossa
série (com VD pequeno), todavia, 0s pacientes
submetidos a essa técnica faleceram. Devemos res-
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saltar que 2 pacientes apresentaram problemas
neurol 6gicos provocados por bradicardia e hipotenséo
durante a inducdo anestésica. Um deles, portador de
grande canal arterial (fig. 5ah), foi submetido aampliaco
do mesmo, associado avalvotomia. A melhoradaPaO e
adiminuicao dacianose desse paci ente no pés-operatdfio
demonstraram aeficéciadatécnicaempregada.
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Fig. 4 - Ventriculografia direita (OAD): observa-se o ventriculo
direito (VD) hipopléstico, com atresia da valva pulmonar e refluxo
de contraste para o &rio direito (AD). b)Ventriculografia esquerda
(OAE): enchimento do ventriculo esquerdo (VE)e da aorta (Ao),
com persisténcia do canal arterial (PCA) contrastando as artérias
pulmonares. C)Aortografia (PA) pés-operatéria: observamos a aorta
(A0), o tronco braquiocefédlico (TBC) e a anastomose subcléavia-
pulmonar (Seta)contrastando a artéria pulmonar direita (APD).
D)Ventriculografia direita (OAD)pds-operatéria: sem mudangas, 9
meses depois.
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Fig.5 - @) A aortografia mostra a persisténcia do canal arterial
calibroso (PCA). b) Ventriculografia esquerda (AOE) : observa-se
contrastagdo de aorta (A0) e o enchimento das artérias pulmonares
através do canal arterial. ¢) Ventriculografia direita (AOD):
Ventriculo direito (VD) hipopléstico, com atresia da valva pulmonar
e refluxo de contraste para o atrio direito (AD).

Quando o VD for do tamanho normal ou grande (fig. 6
a-b), a simples valvotomia pulmonar transventricular
(Brock) ou através do TP, sob visdo direta da valva
(oclusdo prévia das cavas) permitird uma desobstrucdo
satisfatoriado VD e, as vezes, resseccdo da muscul atura
hipertrofiadado infundibulo.

O seguimento clinico rigoroso, com ulterior estudo
hemodinamico éindispensavel paraconhecer a€eficiéncia
das operacles paliativas e a oportunidade da correcéo
definitiva. sefor necessaria.

Fig.6 - @) Ventriculografia direita (OAD): ventriculo direito (VD) discretamente diminuido, com
infundibulo (INF) longo e refluxo de contraste para o atrio (AD). b)Ventriculografia direita e arteriografia
pulmonar simulténeas (OAD) : injec@o de contraste no VD e no tronco pulmonar (através do canal
arterial) mostrando a valva pulmonar artrética (seta).
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SUMMARY

Between January 1974 and September 1981, 27
patients with pulmonary atresia and intact
interventricular septum underwent surgical correction
in our institution.

Inthisgroup of patients, 12 were submitted to systemic
pulmonary anastomosis. Six to aBlal ock-Taussig operation,
5with atube (Gore-tex) to the subclavian pulmonary artery
and oneto aWaterston anastomosis, thereweretwo deaths
in this group.

In five patients isolated valvulotomy was carried out:
there were three deaths.

In four patients, a transventricular valvulotomy was
performed with two deaths; in six, the valvulotomy was
associated to a shunt, with three deaths.

In the surviving patients, a second operation was
carried out (transannular patch of the out-flow of the
right ventricle). Two of these three patientsdied in the
immediate postoperative period.

The results in our series showed correlation between
right ventricle size and surgical technique.
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