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Dois casos de estenose supra-aortica localizada foram submetidos a corregédo cirargica
por técnica de aortoplastia alargada. Um dos pacientes apresentava uma associagao rara de
agenesiadaartéria pulmonar direita, ndo sendo encontrada nenhuma referencia a esserespeito
na literatura consultada. Ambos exibiam estenoses supra-adrticas severas com gradientes
superiores a 90 mmHg e obtiveram excelente resultado pds-operatério, comprovado pelo

segmento clinico e estudo hemodinamico.

SAo discutidos os aspectos rel aci onados com a técnica empregada e suas vantagens perante

0s métodos tradicionais de correcao.

A estenose supra-adrtica (ESA) € uma cardiopatia
congénita aciandtica pouco freqiiente. Entre as
anomalias congénitas que originam obstrugdo ao nivel
da via de saida do ventriculo esquerdo, incide em
menos de 5% dos casos! Alguns pacientes portadores
de ESA mostram alteragdes sindrémicas especificas
(retardo mental, hipertelorismo, labios grossos,
hipercalcemia, etc.) que foram agrupadas e descritas
inicialmente por Williams em 1961 #

A evolucgédo da ESA é geralmente grave, nao so pela
prépriamaformacao mas também pela altaincidéncia
de mas formacgdes associadas, tais como: estenose da
artéria pulmonar e seus ramos, alteracdes da valva
adrtica e estenoses de ramos aorticos . Apesar disso,
alguns pacientes atingem a idade adulta.

Anatomicamente, duas formas bésicas de ESA s&o
descritas: a forma localizada e a forma difusa. A
forma localizada é muito mais freqliente (87% dos
casos) e pode apresentar dois tipos diferentes: em
membrana e em ampulheta.

O tratamento cirdrgico classico dessa doenca foi
realizado pela primeira vez por McGoon em 1956 e
consiste em um alargamento adrtico com remendo
de “dacron” a partir do seio de Valsalva néo-
coronario 4 A observacdo de gradientes pos-

operatériosimportantes em pacientes operados pelatécnica
classicalevou Doty e col. a proporem uma nova técnica de
alargamento adrtico visando a maior simetria no reparo da
lesdo anatbmico e conseqlientemente, reduzir o gradiente
residual °.

Essa técnica foi posteriormente modificada em alguns
detalhes por Graham e col.®

Na Santa Casa de Misericérdia de Belo Horizonte,
tivemos a oportunidade de tratar cirurgicamente dois
pacientes portadores de severa ESA segundo essa nova
técnica e a observacdo desses casos constitui 0 motivo de
nosso trabal ho.

APRESENTACAO DOS CASOS

Caso 1 - Crianga do sexo feminino, de 10 anos de idade,
com histéria de dispnéia iniciada no 1° ano de vida, com
pioraprogressiva, tendo sido internadapor véariasvezespara
tratamento de descompensacéo cardiaca. Quando se
apresentou ao NOSso Servigo, encontrava-se em franca
insuficiéncia cardiaca congestiva (classe 1V). Seu estado
nutritivo era precério e o hipodesenvolvimento fisico,
moderado. Apresentava uni “facies’ sindrémico: nariz
escavado, hipertelorismo, prega de epicanto, boca
semiaberta com |abios grossos e alteracdes da arca-
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da dentéria (fig. 1) além de retardo mental de grau
moderado.

O exame do aparelho cardiovascular revelou uma
frequiéncia cardiaca de 80 bpm, pulsos finos, presentes nas
extremidadesinferiores e hipotensdo arterial (90/40 mmHg).
O precdrdio era abaulado com “ictus’ desviado para o 6°
EIE. Por palpagéo, notou-se a presenca de frémito sistdlico
no 2° El na borda esterna esquerda e nafarcula esternal. A
ausculta cardiacarevel ou sopro holossistolico g etivo, rude,
grau IV/VI, normais audivel no 2°, E.IE. As bulhas eram
hipofonéticas com presenca de 32 bulha em area mitral.
Figado palpavel a7cm daRCD, doloroso com refluxo hepato
jugular presente.

A radiografia de térax revelou aumento acentuado da
drea cardiaca com proeminéncia da artéria pulmonar e
congestdo pulmonar principalmente a esquerda. As
dosagens de célcio foram normais e 0 EGG demonstrou
sinais de sobrecarga biventricular.

Apbs compensago clinica com digitédlico e diurético, a
paciente foi submetida a cateterismo cardiaco que revelou
hipertensdo pulmonar importante com presséo na artéria
pulmonar de 85/35mmHg e hipertensdo venocapilar
pulmonar severa (30 mmHg)e Foi constatado um gradiente
sistdlico supravalvar adrtico de 90 mmHg com pressao em
VE de 190/30 mmHg. A angiografia revelou a presenca de
ESAO a ém de agenesiado ramo direito daartéria pulmonar.
A funcdo ventricular esquerda estava severamente
comprometida com fragéo de gjegéo de 0,18 (fig. 2).

Foi submetida a aortoplastia alargada corri “patch” de
pericardio bovino, segundo a técnica de Doty modificada
por Graham. No pos-operatério, apresentou severa
insuficiéncia cardiaca, broncoespasmo, permanecendo em
assisténcia respiratoria prolongada. Houve melhora
progressiva recebendo ata em uso de digital, diuréticos e
vasodilatador.

Apds dois meses, a crianga foi reinternada;
clinicamente apresentava-se muito bem, sem |CC apesar
do uso irregular da medicacéo. Foi entdo realizado novo
cateterismo cardiaco que revelou melhora significativa
dafuncéo ventricular com fragéo de gjecao de 0,44. Além
disso, o aspecto angiografico da aorta ascendente
comprovou umaboa corregéo, constatando-se um refluxo
insignificante pela valvula adrtica e um pequeno
gradiente transvalvar de 20 mmHg (fig. 3). Em recente
avaliagéo clinica (no vembro/83), a crianga encontrava-
se assintomética, sem uso de medicamentos.

Caso 2 - Lavrador, com 18 anos de idade, referia
dor precordial aos exercicios e tonteiras desde os 17
anos, com evolugdo progressiva desde o inicio.

Ao exame fisico, denotava-se bom desenvolvimento
somético e bom estado nutritivo- Apresentava “facies’
incaracteristico e auséncia de sinais de descompensacao
cardiaca. No precordio notamos um “ictus’ muscular na
linhahemiclavicular e frémito sistolico em &reaadrticacom
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Fig.1— Caso 1 — Hipertelorismo, epicanto e | dbios grossos.
. |

Esupra Ao.

Fig.2 — Caso 2 — Aspecto angiogréafico demonstrando a estenose
supravalvar tipica, severadisfungdo ventricular, além da agenesia
daartériapulmonar direita.

Fig.3 — Caso 1 — Aspecto pos-operatério demonstrando o
alargamento aértico evidente, além de melhoria da funcao
ventricular.

sopro correspondente o getivo, grau 111/1V com irradiagéo
para a furcula esternal.



ESTENOSE SUPRA-AORTICA LOCALIZADA

Os exames complementares foram normais, inclusive a
dosagem de célcio sérico. A radiografia de torax e o ECG
mostraram sinais de aumento do ventriculo esquerdo além
de alteracBes difusas da repolarizacdo ventricular. O
cateterismo cardiaco revelou uma grande hipertrofia
ventricular esquerda com afungao contrétil e caracteristica
ESA. Havia hipertensdo severa em VE (300 mmHg) com
um gradiente de 50 mmHg na regi&o subvalvar e de (130
mmHg) na regido supra-adrtica. N&do se demonstraram
lesBes nos ramos pulmonares (fig. 4).

O paciente foi operado segundo a mesma técnica de
aortoplastia. Destacamos neste caso 0 severo
hipodesenvolvimento dalacinea adrtica coronériaesquerda,
aqual conseguimos mobhilizar apenas parcial mente através
daresseccéo do anel estenosante.

O pos-operatoério transcorreu sem anormalidades,
permanecendo as alteracfes eletrocardiograficas pré-
operatérias.

Antesdaaltahospitalar, foi submetido anovo cateterismo
cardiaco. Notamos um bom alargamento da aorta ascendente
com preservacdo da funcéo ventricular. Apesar da
mobilizagdo cirdrgica, o seio de Valsalva esquerdo ainda
encontrava-se um pouco menor em relacdo aos demais (fig.
5). Constatou-se também uma discreta regurgitacéo adrtica
e a presenca do gradiente subvalvar.

O paciente recebeu alta assintomético, sem uso de
diuréticos.

Fig.4 — Caso 2 — Angiografia pré-operatéria evidenciando severa
estenose aortica e hipodesenvolvimento do folheto coronario
esquerdo davalva adrtica.
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Fig.5 — Resultado pos-operatério demonstrando bom alargamento
dazonaestendtica.

COMENTARIOS

Apesar de véarias publicacdes relatarem bons
resultados no tratamento da ESA, a raridade dessa
doenca dificulta a obtencdo de dados satisfatorios a
respeito da histéria natural, da indicacéo cirdrgica e

dos resultados obtidos com as diversas formas de
tratamento cirdrgico. Além disso, o amplo espectro
anatémico dessa ma formagdo e a associagao freqlente de
outras mas formacBes congénitas agravam esse problema.

O primeiro relato de ESA data de 1930 através de um
trabalho de Mencarelli”. Porém, gragas aos relatos de Denie
e Verhengt em 19588 de Williamsem 19612 , maiores dados
foram acrescentados as caracteristicas clini cas e patol 6gicas
de ESA

Anatomicamente, podemos distinguir duas formas de
ESA- A formalocalizada, que pode ser cem membrana (13%
dos casos) ou ampulheta (68% dos casos) e aforma difusa
ou hipoplastica (21% dos casos) °. Essaclassificacdo é muito
importante do ponto de vista prognostico, urna vez que 0s
casos da forma difusa s&o muito mais graves.

Dentre as varias méas formacdes associadas a ESA, a
estenose de ramos pulmonares e as alteracBes da valva
adrtica sdo as mais freqiientes. Na verdade, alguns autores
admitem que aval vaaorti caestdacometidaem praticamente
todos os pacientes, em virtude da proximidade entre o anel
estenosante e os folhetos valvares®. Essa proximidade pode
levar aretragdes das clspides adrti cas ou mesmo acolamento
dessas a parede adrtica. Geralmente a cUspide mais
acometida é a da coronéria esquerda, o que pode provocar
um aspecto angiogréafico de lento enchimento dessa
coronéria bem como reduc&o de seu calibre 3. Esse aspecto
ficou bem evidenciado em nosso caso 2. O fol heto coronério
esquerdo encontrava-se totalmente retraido pel o anel fibroso
e sO conseguimos visibilizar bem o orificio coronério ap6s
ressec¢do do mesmo.

A agenesia da artéria pulmonar D, encontrada em um
de nossos casos, poderia representar a progressdo de uma
estenose severa na origem desse vaso, porém acreditamos
tratar-se de uma agenesia congénita desse ramo, em vista
das caracteristicas do estudo angiogréfico.

A ESA modifica a dindmica da circulagdo coronaria. A
hipertensdo sistélica exercida sobre as artérias coronarias
passa a ter importancia na irrigacéo miocardica e pode
originar alteracBes estruturais desses vasos. Na ESA, as
artérias coronérias sdo tortuosas, atingindo grandes calibres
e podem ser observados espessamentos da camada médiae
fibrose de intima, com estreitamento da luz arterial 0%,
Essas modificagfes podem influenciar naescolhadatécnica
cirlrgica a ser empregada.

O tratamento cirargico da estenose supraaértica
permaneceu praticamente inalterado durante muitos anos
Desde os primeiros relatos 41°, a técnica de alargamento da
aorta com remendo, de “dacron” ou “teflon” suturado a
partir do seio de Valsalva ndo coronario, foi a que ganhou
maior aceitacdo. A resseccdo da zona estenosada com
reaproximacdo adrtica, embora usada com sucesso por
alguns autores®?, ndo € um método recomendavel em virtude
das dificuldades técnicas e riscos de lesdo davalva adrtica.

435



arquivos brasileiros de cardiologia

Vérias publicagdes relataram bons resultados no
tratamento daESA pelatécnicade alargamento com prétese
8111314 Entretanto, nesses trabalhos, podemos notar a
presencade gradi entes pos-operatoriosimportantes que, em
alguns pacientes, atingem 55 mmHg na regi&o supravalvar
18, Qutros pacientes, nestas mesmas séries, apresentavam
também gradientes importantes a nivel valvar.

Baseados nesses dados, mas principalmente em virtude
do mau resultado obtido em um de seus pacientes, Doty e
col., em 1977, propuseram uma nova técnica para correcao
da ESAS. Nessa técnica, ao se seccionar e alargar o anel
estenosante, promove-se maior ampliagdo da aorta, bem
como maior mobilizacdo daadrtica, o queimplicaramelhor
funcionamento da mesma e também m possivel diminuicdo
da incidéncia de obstrugéo dos orificios coronrios, pelos
folhetos. Utilizando os principios datécnicade Doty ecol.,
Graham e col. ¢ apresentaram algumas modificacfes que
nos parecem vélidas Alteraram-se 0 sentido da aortotomia
eaconfiguragdo do “patch”, de formaa se conseguir maior
alargamento no ponto critico da ma formagéo, ou sgja, ao
nivel do anel estendtico.

Osresultados obtidos em dois pacientes por nos operados
por essa técnica podem ser considerados muito bons, se
confrontarmos o ato gradiente pré-operatério (90 mmHg)
com os resultados hemodinamicos pds-operatérios. O
paciente do caso 2 apresentava dados hemodinamicos pré-
operatorios que demonstravam grave comprometimento da
funcgéo ventricular. Como temos obtido resultados as vezes
surpreendentes com pacientes portadores de estenose adrtica
severa com baixa fragdo de g/ecdo, fato essejarelatado por
outros autores 5, indicamos a cirurgia. Apesar de um pos-
operatorio relativamente dificil, sua recuperacéo foi muito
boa, confirmada pelo seguimento clinico e hemodinamico.

Os desvios tubulares, da ponta do ventriculo esquerdo
para a aorta toracica ou abdominal, tém sido muito
empregados em casos dificeis de obstrugdo na via de saida
do ventriculo esquerdo. Entretanto, os maus resultados
observados em pacientes portadores de ESA com essa
técnica 1® ndo nos autorizam aindicar esse tipo de cirurgia
como dternativainicia nacorrecdo de ESA. Provavel mente,
aqueda abrupta da pressdo sistdlicasem amelhorado fluxo
coronério diastdlico seria o ponto vulneravel dessatécnica.
A utilizac8o desses desvios tubulares deve ser indicada em
casos em que ndo temos condicBes de correcdo local daESA,
ou em casos de ESA difusa, nos quais as técnicas
convencionais tém apresentado maus resultados .
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SUMMARY

The authors report two cases of severe supra valvular
aortic stenosis, of the hourglass type, which were corrected
by extended aortoplasty. One of the patients had also right
pulmonary artery agenesy. They discuss the aspects of the
surgical technique and its main advantages over the
traditional repair.
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