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TRATAMENTO CIRURGICO DA HIPOPLASIA DO CORACAO ESQUERDO. APRESENTACAO
DE DOIS CASOS
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Em dois pacientes de 4 e 11 dias de vida, portadores de hipoplasia do coracdo esquerdo, a técnica
cirtrgica descrita por Norwood e col. foi aplicada. O segundo paciente teve boa evolugdo, en-
contrando-se atualmente sem cianose evidente e assintomatico.

A hipoplasiado coragéo esquerdo (HCE) reuneaatresia
ou agenesia adrtica, a hipoplasia ou atresia mitral e
hipoplasia do ventriculo esquerdo e da aorta, sendo essa
terminologia proposta por Noonan e Nadas'. A HCE §é,
em freqUéncia, a quarta anomalia congénita, no periodo
neonatal. A quasetotalidade dos pacientesfalece antesde
completar o primeiro ano devida. Por outro lado, éraraa
associagao de outros defeitos congénitos, sendo amaioria
das criangas de bom peso e desenvolvimento normal 2.

Na ultima década, foram empregadas vérias técnicas
paliativas, a maioria sem sucesso *8. Mas, recentemente,
Norwood e col., utilizando operacéo mais radical,
obtiveram melhores resultados imediatos e tardios °1.
Descreveremos, neste trabalho, a aplicagdo da Ultima
técnica citada em dois pacientes.

APRESENTACAO DOS CASOS

Caso 1 - Menina, admitida no hospital com 11 diasde
vida, nascida de parto normal com peso de 3.600g, desde
0 nascimento, apresentavadispnéaas mamadas e cianose
discretade extremidades. Pel o examefisico, foi constatada
cianose universal +, taquipnéia e pulsos presentes apenas
nos membros superiores (presséo arterial no membro
superior direito 90/60 mmHg). As bulhas eram
hiperfonéticas ++ na é&rea triclspide e a 2% bulha
hiperfonética e Unica na area pulmonar, sem sopros. O
figado era palpavel a4 cm abaixo dabordacostal direita

O eletrocardiograma mostrava ritmo sinusal,
SAQRS a + 120° para frente, sinais sugestivos de
sobrecarga ventricular direita com auséncia de ondas
R em precordiais esquerdas. A radiografia de térax
mostrava area cardiaca aumentada as expensas do
atrio e ventriculo direitos com trama vascular pul-

monar aumentada bilateralmente. O ecocardiograma
bidimensional mostrou severa hipoplasia da valva mitral
edo ventriculo esquerdo com atresiavalvar adrticae severa
hipoplasia de aorta ascendente e croca.

Em virtude do rapido comprometimento do estado
clinico, a paciente foi operada sem ter sido realizado o
cateterismo cardiaco.

Através detoracotomiamediana, o coracdo foi exposto
e o0s vasos da base amplamente dissecados. Foram
envolvidas em cadarco as artérias pulmonares, o “ductus
arteriosus’, a aorta ascendente e seus trés ramos. A aorta
tinha didmetro externo de 3,0mm e o tronco pulmonar, de
1,6cm. No “ductus arteriosus’, foi introduzida a canula
arterial, encontrando-se certa dificuldade que foi, na
ocasi 8o, atribuida ao didmetro exiguo do mesmo. Depois,
a canula venosa Unica foi introduzida no atrio direito
através daauriculacorrespondente. Durante o esfriamento
até 16°C (temperatura nasofaringea), foram percebidas
esporadicas dilatagBes do tronco pulmonar que cediam ao
mudar ligeiramente de orientac8o a canula arterial. Apos
parada circulatoriatotal e fechamento dos vasos da base,
o tronco pulmonar foi obliquamente seccionado
proximalmente ao nascimento das artérias pulmonares
visibilizando-se, entdo, dissec¢do da intima e parte da
camadamédiado tronco pulmonar, certamente com origem
no local de canulagdo do “ductus arteriosus’. A aorta
ascendente e crocaforam longitudinal mente abertas desde
5mm ajusante davalva (atrética) até aorigem do “ ductus’.
A croga da aorta foi ampliada, entdo, com retalho
de PFT * e, a partir do tronco braquiocefélico, a
ampliacéo foi realizada com o segmento proximal
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do tronco pulmonar, sendo incluidas na sutura as duas
bordas que resultaram da disseccéo acidental da parede
do tronco pulmonar.

A seguir, o orificio distal do tronco pulmonar foi
fechado e as artérias pulmonares foram desligadas do
“ductus arteriosus’. Ap0s retirar o ar das artérias, a
circulagdo extracorpérea foi reiniciada e, durante a fase
de aquecimento, um tubo de PFT de 5,0mm foi
anastomosado a subclavia direita e a artéria pulmonar
direita. Nessa fase, ocorreram freqlientes periodos de
distenséo do coragdo sendo necessario massageé-|o quase
permanentemente para diminuir a pressao intracavitaria.

A comunicagdo interatrial foi ampliada através de
atriotomia direita.

Apés atingir a temperatura de 36°C, a. circulagdo
extracorpérea foi interrompida e, com gjuda de drogas
inotrépicas, o coragdo manteve condi¢cdes hemodindmicas
satisfatérias durante 40 min. Depois acentuou-se a
depressdo miocérdica sendo necessario o suporte da
circulacdo extracorpOrea, intermitentemente, durante 3
horas apés as quais a faléncia cardiaca foi considerada
irreversivel.

Caso 2 - Menina, nascida de parto normal, com peso
de 3.300g, Apgar 9-10, ap0s gravidez sem complicagdes,
apols as primeiras 24 horas, apresentou dispnéia,
taquicardia e sopro cardiaco. O exame fisico mostrou
cianose de extremidades +, taqui cardia e pulsos ausentes
nos quatro membros. As bulhas eram hiperfonéticas ++
na area tricispide e a 2.2 bulha Unica e hiperfonética na
areapulmonar. Existiasopro sistélico ++ gjetivo eestalido
protossistélico + nabordaesternal esquerda. O figado era
palpavel a 3cm daborda costal direita.

A radiografia de térax mostrou aumento de area
cardiaca as expensas do atrio e do ventriculo direitos e
arco médio abaulado com aumento da trama vascular
pulmonar (Fig. 1). O eletrocardiograma mostrava ritmo
sinusal, SAQRS a-150.° e para frente, sinais sugestivos
de sobrecarga atrial e ventricular direitas.

Com o diagnastico de hipoplasia de coracdo esquerdo
foi iniciada a infusdo de prostaglandina E (0,1 pg/Kg/
min) para manter a permeabilidade do * ductus’. Depois,
o0 ecocardiograma foi realizado e mostrou hipoplasia da
valva mitral com pouco movimento sistdlico-diastdlico,
hipoplasia extrema do ventriculo esquerdo, anel adrtico,
aorta ascendente (2mm de didmetro) e croga com grande
canal arterial persistente e forame oval pérvio. O
cateterismo cardiaco foi realizado, sendo confirmados os
achados descritos e feita septostomia com a técnica de
Rashkind para aumentar o tamanho da comunicagéo
interatrial (Fig. 2).

Aos4 diasdevida, foi redizada aintervencdo cirdrgica
Através de esternotomia mediana, o coracdo foi exposto ea
aorta(com didmetro externo de 3,0 foi amplamente dissecada
do tronco pulmonar (Fig. 3). Os ramos arteriais da croca
foram envolvidos com cadar¢o assim como o “ductus arte-
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Fig. 1 - Radiografia de térax pré-operatéria. Observar area
cardiaca normal e diminuicdo da vasculatura pulmonar.

Fig. 2 - Cineangiocardiografiapré-operatdria. Nostrés primeiros quadros
pode-se observar o esvaziamento do contraste do &trio esquerdo no
atrio direito (sem contrastar a cavidade ventricular),a hipoplasiado arco
adrtico e a presenga de grande ventriculo direito do qual nasce o tronco
pulmonar dilatado.O Gltimo quadro correspondente a realizagdo da
septostomia.

riosus’ easduasartériaspulmonares. O“ductus’, detamanho
conveniente, foi canulado paraoretorno arterial dacirculagéo
extracorpdrea(CEC). A auriculadireitafoi canuladaeaCEC
iniciada (oxigenador preenchido com sangue fresco
heparinizado e fluxo de 120m1/Kg/min) e a temperatura
nasofaringeadiminuidaem 15min para16°C quando aparada
circulatdria foi iniciada. Durante o tempo de perfusio,
as artérias pulmonares foram estrangul adas.
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Fig. 3 - Desenho da anomalia do coragéo esquerdo hipopléstico. Ao =
aorta, TP = tronco pulmonar, AE = &trio esquerdo, VE= ventriculo
direito.

Fig. 4 - Anomaliado coragéo esquerdo hipoplastico. O tronco pulmonar
(TP) seccionado obliquamente, a aorta (Ao) ascendente e croga abertas
pulmonares (AP's) separadas do tronco.

A seguir, os vasos da base foram temporariamente
ocluidos; e umaincisdo naface antero-lateral esquerdada
aorta foi realizada iniciando-se a 5mm de seu anel e
terminando a 6mm da origem do “ductus’, local onde a
aorta apresentava excelente calibre. O didmetro da aorta
ascendente permitiu apassagem de“ probe”’ de2,0mmeo
da croga, de 3,0mm. O calibre dos vasos da base estava
no limite inferior da normalidade. Depois, 0 tronco
pulmonar foi seccionado em direcdo obliqua, com inicio
a8mmdo anel, nafacelateral direita, ecomfim naorigem
daartéria pulmonar esquerda. Para acompanhar arelagéo
anatdmica espacia aorticopulmonar, a incisdo na aorta
seguiu aforma de discreta espiral sendo, proximalmente
mais anteriorizada e, maisinferior, na croga. Também na
seccao do tronco pulmonar, a parede posterior do mesmo
foi conservada, propositalmente, maior (fig. 4). A seguir,
a anastomose aorticopulmonar foi realizada com sutura
continua, ficando, dessa maneira, de um lado, somente
um vaso comum de bom calibre que nasce de uma grande
cavidade ventricular direita, continuacom aaortatorécica
descendente, de calibre normal e, de outro, as artérias
pulmonares totalmente desligadas do coragdo. A seguir, a
porcéo distal do tronco pulmonar foi fechada com sutura
continua e o “ductus arteriosus’ desligado das artérias
pulmonares (Fig. 5).

Depois, o tronco braquiocefélico foi tracionado sendo
dissecadas as artérias cardtida e subclavia direitas,
seccionando-se essa Ultima apds 0 nascimento da artéria
mamaria interna. Com pontos separados, a porcao
proximal dasubclaviafoi anastomosada (diémetro 3,0cm)
com face péstero-superior da artéria pulmonar direita. A
seguir, o atrio direito foi aberto e aldmina dafossaova
ressecada, deixando assim uma ampla comunicagéo
interatrial.

Depois de retiradas algumas bolhas de ar do sistema
arterial, acénula auricular foi novamente introduzida e a
CEC reiniciada, mantendo-se a anastomose
subclavio-pulmonar fechada. O tempo de parada
circulatériafoi de 61 min. Apos 20 min de aguecimento,
com temperatura de 36°C, com batimentos cardiacos
normais, a anastomose foi aberta e a CEC interrompida.
Nesse momento, em virtude datendénciaabradicardia, e
adistensdo ventricular, foi administradatolazoline 1 mg/
Kg/dose e gluconato de cdlcio (100 mg) o que reverteu
rapidamente o quadro.

A evolugdo poés-operatoria foi satisfatoria,
apresentando, como complicacédo mais evidente,
atelectasia do lobo superior do pulméo esquerdo no
primeiro dia, desaparecendo com as medidas de rotina,
ap6s 12 horas e em um segmento do |obo superior direito
no 3° dia de poés-operatério. O tempo de assisténcia
ventilatoriafoi de 48 horas. A PaO variou entre 40 e
55 Torr e a asculta cardiaca méstrou sopro conti-
nuo na borda esternal direita (Fig. 6).
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Fig. 5 - Anomalia do coragdo esquerdo hipoplastico. Com o tronco
pulmonar, a aorta € ampliada. As artérias pulmonares, independentes
do coragdo, recebem a anastomose subclavio-pulmonar ao lado direito
(Blalock classico).
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Fig. 6 - Radiografia de torax, 30 dias apds a operagdo. Observa-se
aumento discreto da érea cardiaca e diminuicdo da vasculatura
pulmonar.

DISCUSSAO

Conforme a revisdo andtomo-patoldgica da HCE
de Moodie e corl.™, 33% tém atresia valvar adrtica e
atresia mitral sem evidéncias de ventriculo esgquerdo
(VE); 60% tem hipoplasia valvar mitral, septo
interventricular integro e V E acentuadamente hipopl éstico
e 7% tem grande comunicagdo interventricular e
somente hipoplasia moderada da valva mitral e
do ventriculo esquerdo.

Em todos os casos e para a maioria dos
anatomo-patologistas, o defeito central seria a auséncia
ou a atresia da valva aortica. No entanto, ao nosso ver,
essas variaghes ndo ateram significativamente o quadro
clinico, aevolugdo ou as possiveis aternativascirdrgicas,
visto que as variagdes anatbmicas descritas por Moodie e
col. ndo influenciam, direta ou indiretamente, a dindmica
cardiocircul atéria decorrente da anomalia como um todo.

Por outro lado, a sobrevivénciameédia desses pacientes
encontra-se entre 4 e 23 dias ! ,sendo dependente do
tamanho do “ductus arteriosus” e da comunicagdo
interatrial, assim como do grau de resisténcia pulmonar.
Raramente, um paciente com grande“ ductus’ eresisténcia
pulmonar igual asistémica pode atingir um grau ideal de
distribuicdo entre os fluxos pulmonar e sistémico que lhe
permita sobreviver um periodo de tempo maior.

Asmedidas clinicas ou ainfusdo de prostaglandina E ,
embora levem a acentuada melhora temporaria nao
permitem aterar significativamente a historia natura da
doenca.

Pode-se, demaneirageral, reunir astentativascirdrgicas
aplicadas nessa anomalia em dois grupos: a)
estabel ecimento de continuidade entre tronco pulmonar e
aorta (ascendente ou descendente) seja por anastomose
direta ou com a interposi¢do de um ou mais tubos e
“cerclagem” do tronco pulmonar (distal aanastomose) ou
individua mente das duas artérias pulmonares®s. Algumas
outras engenhosas técni cas foram descritas, mas seguindo
0 mesmo conceito descrito paraesse grupo. Osresultados
imediatos ndo foram satisfatorios. b) A operagéo descrita
por Norwood e col., que utiliza a por¢éo proximal do
tronco pulmonar paraampliar aaortaascendente, permite
a obtencdo de um vaso de tamanho adequado que se
origina do ventriculo direito e mantém fluxo sistémico
Nao restrito, associado & anastomose sistémico pulmonar
central com tubo PFT e ampliagdo da comunicagdo
inter-atrial. Os autores obtiveram resultados alentadores,
tendo conseguido, em um paciente, e numa segunda
operacdo, realizar um grau mais avancado de corre¢éo,
qual sejaaanastomose sistémico-pulmonar (tipo Fontan)
e 0 desvio do fluxo do &trio esquerdo para a valva
tricispide *°.

Essa dltima técnica, com algumas modificagdes, foi
realizada nos dois pacientes aqui descritos. Preferimos
utilizar a artéria subclévia direita para a anastomose
sistémico-pulmonar pelo seu conhecido potencial
decrescimento e pelos bons resultados por nds obtidos
aplicando esta anastomose em neonatos com peso até 1,5
Kg.

No primeiro paciente operado, o “ductus arte-
riosus” apresentava didmetro muito reduzido, pelo
processo natural de fechamento e isso poderia ter
facilitado a disseccéo provocada no “ductus” etronco
pulmonar com a introducéo da canula arterial o que
levou a subsequente insuficiéncia valvar pulmonar
(agora valva sistémica) e explica a ma evolucéo. No
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segundo paciente, de menor idade mas com boas
condicBes gerais e hemodinamicas, aaplicacdo datécnica
foi bem-sucedida, parecendo-nos simples e segura.

A0 nosso ver, com a técnica aplicada, transformamos
ahipoplasia de coragdo esquerdo em umaoutraanomalia
complexaque, do ponto de vista hemodinémico, pode ser
comparavel ao ventriculo Unico tipo direito, atresia
pulmonar e anastomose tipo Blalock. Em nossa
experiénciae pelaliteratura, essa ultimaanomalia, desde
gue tenha adequada relagdo fluxo-pulmonar/
fluxo-sistémico, pode permitir adequada sobrevivéncia
com boa qualidade de vida.

Considerando esse conceito, a aplicacdo de uma outra
operacao tipo Fontan, pode ser ou ndo indicada dependendo,
em primeiro lugar, da necessidade e, em caso afirmativo, da
exigténcia de condic¢bes anaomo-funcionais indispensavels
para o sucesso da aplicacdo do principio de Fontan.

Embora seja uma experiéncia inicial, que deve ser
confirmada, acreditamos que, com essa operacdo, se pode
obter sobrevivénciatardia com boa qualidade de vida.

SUMMARY

Two patients, four and eleven daysold, with hypoplastic
left heart syndrome were submitted to surgery utilizing
the technique described by Norwood et a. The second
patient presented agood clinical course, isasymptomatic
and without clinical evidences of cyanosis.
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