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Tetralogia de Fallot com anomaliado
ramo esquerdo da artéria pulmonar -
tratamento cirdrgico

Os autores relatam os resultados cirdrgicos de 5 pacientes com tetralogia de Fallot e anomalia do
ramo esquerdo da artéria pulmonar (REAP) que consistia em: auséncia do REAP em 3 casos, agenesia
na origem do REAP que se enchia através persisténcia de canal arterial em 1 caso e, no Ultimo caso, 0
REAP tinha origem na aorta ascendente. Nos pacientes com auséncia do REAP foi feita
ventricul osseptoplastia e alargamento da via de saida do ventriculo direito, anel pulmonar e tronco da
artéria pulmonar, ocorrendo 1 6bito no pés-operatdrio imediato. No paciente com agenesia na origem
do REAP, o canal arterial foi retirado da aorta e anastomosado ao tronco da artéria pulmonar. No
paciente em que 0 REAP tinha origem na aorta ascendente, cerclamos o REAP erealizamoscirurgia de
Brock. Ambos os pacientes apresentam boa evolugao.

As anomalias do ramo esguerdo da artéria pulmonar -
auséncia, agenesia/atresia inicial e origem andmala
associadas a tetralogia de Fallot constituem variante
anatdmica infreqiiente 2. O diagnostico angiogréfico
preciso permite umaadequada programagdo cirdrgica, em
especial nos casos com origem andémalaonde o transtorno
no ato operatorio por falha diagnéstica pode ser fatal 34,
Todos 0s nossos pacientes tinham diagndstico
angiogréfico pré-operatdrio.

Nos 3 pacientes com auséncia do REP, em 1 foi feita
pneumectomia a esquerda e nos outros 2 pacientes, além
do fechamento da comunicacgéo interventricular foi
realizado alargamento daviade saidado ventriculo direito
com “patch” de dacron até o tronco da artéria pulmonar,
sendo que 1 pacientefoi adbito no pos-operatdrio imediato
- 2.2hora, eminsuficiénciaventricular direitae progressdo
acentuada da cianose Existem autores que advogam o uso
de tubo valvado para esta reconstru¢éo 2°6. A
pneumectomia foi indicada, pois a paciente apresentava
hemoptises repetitivas, ndo tendo o pulméo capacidade
de saturagdo conforme avaliag@o pré-operatoria. No
paciente em que o REAP tinha origem em canal arterial
persistente, este foi utilizado na reconstrucdo do REAP
sendo anastomosado ao tronco pulmonar apds a sua
retirada da aorta. A via de saida do ventriculo direito foi
reconstruida com “patch” de dacron transanular. O
paciente que apresentava REAP saindo da aorta
ascendente teve cerclado esse ramo na origem,
realizando-se ainda cirurgia de Brock. N&o se optou por
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correcao total,pois a pressdo no REAP era sistémicae o
paciente apresentava baixo peso.

Descricdo dos casos

Caso 1- LFS, feminina, apresentou-se em nosso Servico
a0s4 anos deidade, pesando 12 kg com histériade cianose
e cansago aos esforgcos desde o primeiro més de vida e
com sugestivos quadros de crises hipoxicas. Ao exame
fisico apresentava cianose universal ++/++++, presenca
de sopro sistdlico getivo em area pulmonar irradiado ao
bordo esternal esquerdo, com 22bulha Uinica e aumentada.
A radiologiamostrava hipofluxo pulmonar, area cardiaca
preservada com botdo pulmonar retificado e aorta
aumentada.

O detrocardiograma mostrava sobrecarga ventricular
direitacomtransicdo deV1paraV?2 sugestivadetetralogia
de Fallot. O estudo hemodindmico e cineangiogréfico
evidenciou pressdes iguais em ambos os ventriculos, 108/
10 e 108/8 mm Hg em ventriculo direito e esquerdo
respectivamente, comunicando-se através de defeito septal
ventricular. O tronco pulmonar exibia gradiente para o
ventriculo direito 13/6 - 42/8 - 108/8, caracterizando uma
estenose infundibulo-valvar. O REAP eraausente e aaorta
desciaa esquerda. A paciente foi levada acirurgiae, apos
colocagdo em circulagd@o extracorpdrea, fechou-se a
comunicagdo interventricular com retalho de teflon, ndo
sendo necessé&riaampliacdo daviade saida, poisaresseccdo
infundibular e comissurotomia pulmonar foram jul-
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gadas satisfatorias. No pés-operatdrioimediato apaciente
apresentou insuficiéncia ventricular direita grave, com
acentuacdo progressiva da cianose, vindo afalecer na2.2
hora.

Caso 2 - LLS, feminina, apresentou-se para consulta
aos 22 anos, pesando 48 kg, com queixas de cansaco aos
esforcos e hemoptises abundantes e repetitivas (5
episodios), que se iniciaram ha 4 anos. Ao exame fisico
apresentava cianose intensa, presenca de sopro sistélico
++/ ++++ em &reapulmonar e 2.2bulhadnica. A radiologia
mostrava hipofluxo pulmonar, discreta levocardia, arco
pulmonar retificado e botdo adrtico aumentado. O
el etrocardiogramamostrava sobrecargaventricular direita
O estudo hemodindmico e cineangiogréfico mostrou
tratar-se de tetralogia de Fallot com auséncia do REAP.
Havia gradiente infundibulo-valvar na via de saida do
ventriculo direito 8/0-78/6-118/6. A saturacdo naaortaera
de 70%. Como a paciente apresentasse hemoptises
repetidas com origem no pulméo esquerdo a mesma foi
levadaacirurgiafazendo-se dosagem do pO2 arterial antes
e ap0s entubagdo seletiva do brénquio fonte direito. N&o
havendo alteracdo da saturac8o foi entdo realizada
pneumectomia esquerda. A pega retirada tinha artéria
pulmonar ausente e duas veias pulmonares
individualizadas que se conectavam ao &trio esquerdo.
Atualmente com 10 meses de pds-operatorio passa bem,
sem medicago, limitada pelacianose.

Caso 3 - JFS, feminina, veio para consultacom 2 anos,
pesando 9,5 kg e histéria de cansaco aos esfor¢os desde
0s 11 meses devida.

Ao exame fisico apresentava cianose discreta, sopro
continuo suave em 2.° e 3.° EIE com 2.2 bulha Unica. A
radiologia mostrava hipofluxo pulmonar, &rea cardiaca
aumentada++/++++ ascustasdeventricul o direito, o botéo
pulmonar era escavado e aorta aumentada. O
eletrocardiogramaerade sobrecargaventricular direita. No
estudo hemodindmico ndo se conseguiu medir pressdo em
artéria pulmonar devido a estenose infundibular severa. A
cineangiografia (fig. 1) mostrou tratar-se de tetralogia de
Fallot com agenesia na porcéo inicial do REAP que se
contrastavaapartir decanal arteria persistente. A saturacéo
na aorta era de 81%. A cirurgia consistiu na dissec¢éo do
canal arterial, através de esternotomia mediana,
individualizag&o do tronco pulmonar, ramo direito e ramo
esquerdo. O REAP ndo se conectava ao tronco, havendo
continuidade com o cand arterial quefoi ligado eapaciente
colocada em circulagdo extracorporea. O cand arterial foi
seccionado e coto pulmonar, julgado de bom calibre, foi
anastomosado ao tronco pulmonar. A via de saida do
ventriculodireito eanel pulmonar foram alargadoscom placa
dedacron. A comunicagdo interventricular foi fechadacom
placa de teflon. No pds-operatério imediato desenvolveu
insuficiénciacardiacadireitanecessitando digital ediurético.
Foi levada a cateterismo cardiaco, que mostrou gradiente
entre tronco pulmonar e o de ventriculo direito/60 mm Hg
medido por oclusdo de vénula pulmonar. Atualmente com
12 meses de pos-operatdrio estaassintomatica, fazendo uso
de diurético em pequenas doses.

Caso 4 - GSS, masculino, veio ad hoSso servigo aos 5
anosdeidade, pesando 11,8 kg, com histériade cansago e
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Fig. 1 - Pré-operatdrio - descontinuidade do REAP, que se enche a
partir de canal arterial persistente. P6s-operatério - enchimento dos
vasos pulmonares apés ventriculograma direito.

cianose aos esforcos desde 0 2.° més de vida. Ao exame
fisico apresentava sopro sistélico g etivo em &rea pulmonar
irradiado & fossa infraclavicular com 2.2 bulha Gnica. A
radiol ogiamostrava hi pofluxo pulmonar, &reacardiacade
tamanho normal, tronco pulmonar retificado e aorta
aumentada. O eletrocardiogramaerasugestivo detetralogia
de Fallot com sobrecarga ventricular direita e transicdo
bruscaVI-V 2. O cateterismo cardiaco e acineangiografia
(fig. 2) evidenciaram tetral ogiade Fallot com ausénciado
REAP . Foi levado acirurgiasendo fechadaacomunicacéo
interventricular com placa de teflon e ampliada a via de
saidado ventriculo direito e anel pulmonar com retalho de
dacron. No pos-operatério evoluiu com insuficiéncia
cardiacadiretanecessitando digital ediurético. No 22.°dia
dep6s-operatdrio como persistisse ainsuficiénciacardiaca,
o0 pacientefoi levado aestudo hemodinamico, que mostrou
gradiente sistdlico de 13 mm Hg do tronco pulmonar para
o ventriculo direito e hipocontratilidade nesse ventriculo.
Atualmente passabem, fazendo uso de digital e diurético.

Caso 5 - PSB, feminina, foi trazidaao consultério com
9mesesdeidade, pesando 5,5 Kg, com histériade cansaco
e cianose desde as primeiras semanas devida. Ao exame
fisico apresentava cianose discreta, sopro sistolico +/
++++ em 3.°e4.° ElE, holo, com 22bulha Ginicae presenca
de ruflar mesodiastolico em area mitral. A radiologia
mostra padrdes diferentes de trama vascular, sugerindo
hiperfluxo esquerdo emrelagdo ao pulmao direito. A &rea
cardiaca estava aumentada ++/+++ as custas do
ventriculo direito. O eletrocardiograma mostrava
sobrecargaventricular esquerda. O cateterismo cardiaco
(fig. 3) documentou gradiente de 66 mm Hg do tronco
pulmonar para o ventriculo direito, que se comunicava
com o ventricul o esquerdo, ndo se opacificando o REAP
guetinhaorigem naaorta ascendente com amesma pres-
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sdo daaorta - 82/56 mm Hg. Devido apressio elevadaem
REAP e a0 baixo peso, optou-se pelacerclagem do REAP
conseguindo-se uma pressdo médianaaortade 70 mm Hg
pos-cerclagem realizando-setambém cirurgiade Brock. A
paciente evoluiu bem no pds-operatério, tendo ata sem
complicagBes. Atualmente com 7 meses de pés-operatorio
esta assintomética, sem medicagdo com auscultade sopro
sisto-diastélico em &reapulmonar.

Fig. 2 - Pré-operatério - auséncia do REAP. Pds-operatorio -
ventriculograma direito em diastole e sistole mostrando
hipocontratilidade ventricular e refluxo tricispide.

Fig. 3 - Auséncia do REAP que tem origem na aorta ascendente.

Resultados

Nos 3 pacientes com ausénciado REAP, em 2 delesfoi
realizada infundibulectomia ventricular direita com
colocagéo de retalho da dacron transanular em 1 deles.
Esse paciente tem agora 14 meses de pOs-operatorio,
passando bem em uso de digital e diurético. No outro
pacientendo foi alargadaaviade saidae o tronco pulmonar,
vindo a paciente a falecer em quadro de insuficiéncia
ventricular direitae cianose progressivano pos-operatorio
imediato.

Na 3.2 paciente foi realizada somente
pneumectomia esquerda, pois hemoptises freglientes
com origem nesse pulméo traziam risco de vida,
sendo 0 mesmo n&o funcionante como se conseguiu

documentar apdés entubacdo seletiva pulmonar.

A paciente que apresentava desconexdo do REAP com
0 tronco, embora tenha evoluido no pés-operatdrio com
insuficiénciaventricular direita, apresentagradiente de 60
mm Hg e esti agora com 12 meses de pds operatorio,
mantendo-se assintomética com uso de diurético em
peguenas doses.

A paciente em que a REAP tinha origem na aorta
ascendente apresentou boa evolugdo no pds-operatério
imediato, estando assintomética, sem medicacao, exibindo
ausculta de sopro sistodiastélico, o que fala contra
hipertensdo pulmonar a esquerda. Essa paciente fara
corre¢do total no futuro.

Comentarios

A auséncia unilateral de ramo pulmonar € entidade
infreqiiente 89, cujos resultados com tratamento cirdrgico
sdo desfavoraveis®, em especial se associada atetralogia
deFallot*s.

Embora se saiba que a pneumectomia traz minima
elevacdo da pressdo em artériapulmonar °, freqlientemente
0s pacientes desenvolvem no pés-operatdrio insuficiéncia
ventricular direita ® que pode ser devida a insuficiéncia
pulmonar ou estenosesresiduai simportantes. Autorescomo
Cader 2, Goldsmiths® Mistrot ¢ recomendam o uso de prétese
vavar, nointuito de proteger o ventriculo direito, ocorrendo
assim umaqueda gradual naresisténciavascular pulmonar
com o passar do tempo. No entanto, Juca *° e Williams ©
mostram bons resultados com ampliac&o transanular. Os
NOSSos paci entes que apresentaram insuficiénciaventricular
direitaforam levados precocemente aindano pos-operatdrio
imediato a cateterismo cardiaco, que mostrou gradiente de
60 mm Hg em um e 13 mm Hg em outro. No entanto, ambos
Se mantém assintométicos em uso de droga. E possivel que
mesmo pequenos gradientes sgjam mal tolerados nesse
grupo de pacientes.

A origem do REAP na aorta ascendente associada a
tetralogiade Fallot € patologiarara. Recentemente Cal der 2
publicou extensa revisdo bibliogréfica, citando apenas 6
casos relatados na literatura, recomendando o uso de
homoenxerto nareconstrucdo daviade saidado ventriculo
direito. Nesses pacientes acorrecdo deve ser precoce para
se evitar a hipertensdo pulmonar 26112 reglizando-se
correcdo total. Em nosso paciente ndo decidimos fazer
corregdototal, poisapressdo no REAP erasi stémica, sendo
a anatomia julgada desfavoravel para correcéo total em
crianca de baixo peso . Optamos por cerclar o ramo
pulmonar na origem mantendo-se uma pressédo
pos-cerclagem de 40% dapressdo naaortaerealizando-se
cirurgia de Brock, pretendendo com isto um maior
desenvolvimento do ramo direito e tronco pulmonar bem
como uma melhor saturacdo. Atualmente a paciente
encontra-se assintomati ca, sem uso de drogas com ausculta
de sopro sistodiastdlico, o que nos permite falar em
hipertensdo pulmonar pré-operatoriapor hiperfluxo.

O REAP, tendo origem em canal arterial, per-
sistente também se constitui em entidade rara na
literatura . O paciente por nds operado teve o
REAP reconstruido usando-se o0 segmento pro-
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ximal para anastomose ao tronco pulmonar e colocagéo
de retalho de dacron transanular na via de saida do
ventriculo direito. Esta atualmente com 12 meses de
pés-operatdrio assintomatico, em uso de pequenas doses
dediurético.

Summary

The authors present their experience with management
of tetralogy of Fallot with anomalous|eft pulmonary artery.
The left pulmonary artery was absent in three patients. In
two of them total correction was made with one death due
to right ventricular failure. Left pneumectomy was
performed in the third patient because the patient had
had several hemoptisis with great risk.

In another patient the left pulmonary artery was not
connected to the pulmonary trunk but it originated from a
patient ductus arteriosus. During surgery, the ductus was
disconnected from the aorta and connected to the
pulmonary trunck, the ventricular septal defect was closed
and the right ventricular outflow tract was corrected.

Inthelast patient, the pulmonary artery originated from
the ascending aorta with systemic pressure within this
vessel. This branch was banded and a Brock operation
was performed.

The survivors are in good conditions during the late
follow-up although two of them are using digitalis and
diuretics.
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