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HIPERTENSAO ARTERIAL PULMONAR ASSOCIADA A CARDIOPATIAS CONGENITAS
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Embora a circulagdo pulmonar venha sendo estudada
ha muitos anos, os conhecimentos atuais sdo o resultado
de dados acumulados sobretudo nastrés Ultimas décadas.
Nesse periodo, os estudos histol égicos se aprofundaram,
contribuindo significativamente para o entendimento das
mudangas estruturais quantitativas e qualitativas dos
varios tipos de hipertensdo pulmonar, inclusive a
hipertensdo pulmonar primaria, até recentemente pouco
entendida.

Com o advento dacirurgiacardiaca, que possibilitou
a correcdo de vérios defeitos congénitos !, tornou-se
imperativa a quantificacdo das lesdes pulmonares
secundérias aos distlrbios da dinamica, lesdes essas
da maior relevancia no estabelecimento da conduta
terapéutica 2. O estudo hemodinamico fornece hoje
dados seguros para avaliar o comprometimento
pulmonar, mas é um exame com sérias limitagdes, uma
vez que ndo permite distinguir as lesbes reversiveisdas
irreversiveis 3, ou tem limitagbes técnicas na
dependéncia da patologia em estudo 4 S&o
principalmente essas dificuldades que reforcam a
indicacdo da biopsia pulmonar, a qual vem ganhando
terreno cadavez maior nos centros dedicados ao estudo
e tratamento das doencas cardiovasculares.

Este trabalho tem por finalidade condensar os
conhecimentos atuais acerca da vasculatura pulmonar e
seus padrdes racionai s ante os estados hipertensivos, bem
como revisar os sistemas de graduagéo em uso e sua
aplicabilidade mediante correlacdes com os achados
clinicos, hemodinamicos e angiograficos.

VASCULATURA PULMONARNORMAL

Para melhor compreensdo dos aspectos patol 4gicos,
consideramos imprescindivel o conhecimento das
caracteristicas normais da vascul atura pulmonar, motivo
pelo qual passamos a revisa-las rapidamente.

Estrutura do tronco pulmonar e das artérias
principais - O diametro do tronco pulmonar (TP) é
comparavel ao da aorta, mas sua parede é mais fina,
pois tem camada média com apenas metade da
espessuradamédia adrtica. Estacamada, no TP eem
seus ramos principais, tem [aminas elésticas
interrompidas, fragmentadas e irregulares, com

alternancia de fibras densas e finas ®. A intima, em
criangas e adultos jovens, € muito delgada e consiste
de uma tnica camada de células endoteliais revestindo
alamina elastica interna. E nesse nivel que se da a
mais notavel mudanca do envelhecimento, com
aumento do tecido fibroso e placas de ateroma,
comuns apds os quarenta anos. Contudo, a
aterosclerose pulmonar é pouco expressiva, a menos
que coexistam hipertensdo pulmonar ou hiperco-
| esterolemias 5*.

No periodo perinatal 0 TP e a aorta sdo semel hantes
em didmetro, espessura medial e componente el stico,
com um padrdo regular e denso de |laminas elastica
paraelas; em condi¢des normais, aconfiguracdo elastica
passa para o tipo adulto entre os quatro meses e dois
anos de idade *7.

Artérias elasticas intrapulmonares - dentro dos
pulmdes, as artérias principais vao se ramificando
sucessivamente, a0 mesmo tempo em que ocorre a
reducéo gradual do calibre e da espessura da parede.
Porém, a estrutura permanece do tipo elastico, até os
ramos com aproximadamente 1 mm de didmetro. Ao
contrario do que se observa nas artérias principais, 0s
vasos intrapulmonares tém laminas el sticas regulares
e intactas. No periodo perinatal, o nimero de artérias
elasticas é relativamente pequeno ® e a transi¢ao para
artériamuscular ocorre num calibre menor (cercade 150
micraou menos).

Artériasmuscularesearteriolas pulmonares- A
transicéo das artérias elésticas para o tipo muscular
ocorre nos segmentos com 1000 a 500 micrade diédmetro
e essas Ultimas medem entre 500 e 70 micra. As
pequenas artérias musculares, juntamente com as
arteriolas, tém importante papel dentro davasculatura
pulmonar, pois o tdnus de suas paredes participa da
regulacdo da resisténcia e pressdo na pequena
circulagé@o. A camada médiadessas artérias € limitada
por distintas |&aminas el &sticas interna e externa, sendo
constituida por fibras muscularesindividuais além de
escassas fibras colagenas e reticulares. Geralmente
existe uma relagdo constante entre a espessura da
camada média e o didametro externo desses vasos,

representando aditacamada 3 a 7% do diémetro externo
6,9,10
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Quando o didmetro setornainferior a70 micra, asartéias
perdem as camadas muscul ares e sdo chamadas arteriol as,
Vasos cuja estrutura se restringe a uma Unica membrana
eldstica, continuagcdo da 1amina elastica externa e uma
camadadecélulasendoteliais. A intimaarterial earteriolar
éformada por uma Unicacamadade endotélio que repousa
sobrefinamembranabasal, porém com o avancar daidade
ha deposi céo detecido fibroso; éimportanteter em mente
essafibroseintimal do envelhecimento, quando se estuda
hipertensdo pulmonar ¢,

Durante todo o periodo gestacional o lumen das
artérias musculares é estreito, enquanto sua camada
média é espessada, correspondendo acercade 15 a25%
do diametro externo ¢. Do segundo dia até a terceira
semana de vida, ocorre aumento do lumen e
adel gacamento da camada média das artérias, fendmeno
gue se lentifica posteriormente mas que progride, até
gue com um ou um e meio ano de vida se atinge 0 aspecto
observado no adulto. J4 as arteriolas tendem a dilatar-
se antes das artérias musculares, durante as quatro
primeiras semanas de vida. Ao lado dessas modificagdes
estruturais dos primeiros meses, também o namero
desses vasos aumenta rapi damente, juntamente com os
alvéolos 2,

CLASSIFICACAOETIOLOGICA DA HIPERTENSAO
PULMONAR

Consensualmente, diz-se que h& hipertensado
pulmonar quando as cifras sistolicae diastolicaexcedem,
respectivamente, 30 e 15 mmHg, ou quando a pressdo
arterial pulmonar média é maior que 20 mmHg. Essa
definicdo apenas ndo se aplica as duas primeiras
semanas de vida, quando os valores podem ser
normal mente el evados.

Uma grande diversidade de agentes induz & elevacéo
da pressdo no territério vascular pulmonar, os quais tém
mecanismos de a¢do variados e nem sempre claros. O
caréter agudo ou cronico da elevacdo tensional, assim
como setor atingido, condicionam tipos diferentes de
alteracdo davasculatura. Por exemplo, narestricdo cronica
ao retorno venoso, as primeiras lesdes sdo0 observadas
nas veias, as artérias sendo atingidas s tardiamente. Ao
contrario, em casos de sobrecargano territério arterial, ha
acometimento precoce das artérias, enquanto as lesbes
venosas podem permanecer irrelevantes. Jaumaobstrucdo
aguda ao retorno venoso pode desencadear um quadro de
edema agudo dos pulmdes sem maiores lesdes
morfolbgicas das veias.

No quadro | transcrevemos uma classificagdo de
hipertensdo pulmonar que, embora ndo tendo a pretensio
de ser completa ou definitiva, representaum apanhado de
diversas classificagbes usadas por diferentes autores.
Apesar dos numerosos tipos aqui alinhados, € nosso
propésito abordar apenas os quadros associados as
cardiopatias congénitas com fluxo andmalo da esquerda
paraadireita.

QUADRO | - Classificacdo da Hipertensdo Pulmonar.
A - Priméria
B - Secundéria
1 - Cardiopatias; congénitas com curto-circuito esquerdo-direito:
a) - pré-tricuspideo
b) - pés-tricuspideo
2 - Obstrucéo ao fluxo venoso pulmonar
a) - doencga da valva mitral
b) - doenga da valva adrtica
¢) - mixoma do &trio esquerdo
d) - compressdo das veias pulmonares
3 - Doenga pulmonar veno-oclusiva
4 - Embolia pulmonar
a) - trombdtica
b) - esquistossomética
C) - amnidtica
d) - neoplésica
€) - outras
5 - Hipoxica
a) - grandes altitudes
b) - bronquite cronica
C) - obstrucao das vias aéreas
- Doengas parenquimatosas pulmonares
- Malformagdes vascul ares dos pulmdes
- Associada a cirrose hepética
- Dietética
a - plantas dos géneros crotal &ria, senécio e heliotrépio
b - anorexigenos (aminorex, fenformin, clorfenformin)
10 - Outras

©oo~NO®

QUANTIFICACAOHISTOLOGICA, CORRELACOES
CLINICAS, HEMODINAMICASE MORFOLOGICAS

Em 1958, Heath e Edwards ! detalharam a histologia
da doenca vascular pulmonar hipertensiva,
estabelecendo seis graus consecutivos, 0s quais
passamos a descrever:

Grau | ou persisténcia do padr&o vascular fetal -
compreende as lesBes iniciais, caracterizadas por
proliferacdo e espessamento da camada média arterial,
além de musculariza¢&o da parede arteriolar. N&o sdo
ainda evidentes lesBes intimais, mas pode haver
algum grau de fibrose na adventicia (fig. 1). As
arteriolas espessadas sdo semelhantes as artérias
intral obulares dos fetos, motivo da denominagdo dada
pelos autores a este grau de hipertensédo arterial
pulmonar.

Graull ou estagiodehipertrofiadamédiacom reacdo
intimal celular - aém dasateracbes acimacitadas, existe
proliferacéo de células na camada intima das artérias
pulmonares com menos de 300 micra de diémetro e nas
arteriolas. A proliferagdo intimal é concéntricae pode ser
t&o acentuada a ponto de levar a oclusdo desses ramos. A
lesdo caracteristica € aquela de uma proliferacdo celular
homogénes, abrangendo toda a circunferéncia do vaso;
lesdes focais sdo provavelmente o resultado de
organizagdo de trombos e ndo tém o carater progressivo
dasanteriores(fig. 2).

Grau lll ou estagio deprogressiva fibrosevascular
- 0s casos aqui englobados caracterizam-se por
apresentar mudangas qualitativas e quantitativas no
padréo racional das artérias pulmonares. Primeiramente,
ha uma gradual substituicdo do tecido hiper-
plésico da intima por fibrose colagenizada. A altera-
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Fig. 1 - Lesdo arterial grau | de Heath e Edwards **: pequena artéria
muscular com hipertrofia da camada média, sem leséo intimal.

hipertrofia celular na intima. Nesse vaso a proliferacéo intimal é
focal, do tipo verificado em organizagdo de trombos.

¢ao se estende a vasos maiores, sendo vistaem artérias
de até 500 micra e, com fregiiéncia, condiciona severo
estreitamento do |Umen arterial earteriolar. A hipertrofia
dacamadamédiaatinge seu limite maximo e arteriolar. A
hi pertrofia da camada média atinge seu limite maximo,
chegando a constituir 30% do didmetro externo do vaso.
Em artérias com mais de 600 micra, podem ser
encontradas placas de ateroma nos estagios mais
avancados. Asleses fibroticas seinstalam de maneira
gradual, inicialmente ao nivel da intima arteriolar e
posteriormente estendendo-se aos vasos maiores. Nas
fases avangadas, a fibrose pode ser vista em focos na
camada média, acompanhada por dilatacdes e
adel gacamento em vasos pérvios ou focal mente ocluidos
(fig. 3).

Grau IV ou estagio de dilatagédo progressiva e
generalizada, com for macao delesdes complexas- nesse
estagio, observarse aprogressao dalesdo dacamadamédia,
ja eshogada no grau anterior, de tal forma que artérias e
arteriolas tém segmentos dilatados nos quais a parede é
delgada e distendida. No interior desses segmentos
dilatados encontram-se as lesBes plexiformes, que séo

Fig. 3 - Les8o arterial grau 11l de Heath e Edwards *': parede arteria
fibrosada com redugédo importante da luz.

Fig. 4 - Aspecto caracteristico do grau IV de Heath e Edwards *:
formagdo de lesdo plexiforme no interior de ramo dilatado e com
parede fina.

pequenos canais delimitados por traves endoteliais
proliferadas(fig. 4).

Grau V - dilatagBes cr 6nicascom for magio delesdes
dilatadas e hemossiderose pulmonar - nessa fase, a
doenca arterial pulmonar se caracteriza por fibrose das
camadas média e intima, dando lugar avasos dilatados e
rigidos(fig. 5). A camadamédiadasartériasearteriolasé
delgadaefibrosadae, em algunsvasos, o tecido intimal &
acelular ou mesmo hialino. Quatro tipos de lesbes
dilatadas sdo descritos neste grau: lesdes plexiformes,
artérias musculares semelhantes a veias, lesdes
angiomatdides e lesdes cavernosas. Por diapedese ou
ruptura, esses vasos podem dar origem a focos de
hemossiderose.

Grau VI - estagiodearteritenecrotizante - aslesdes
aqui descritas sdo vistas especialmente nos pequemos
vasos arteriais e arteriolares, acometendo grandes areas
de suas paredes, ou como focos circunscritos em vasos
maiores. O aspecto observado é de destruicéo da parede
vascular com deposicdo de hemécias e massas hiainas
(fibrinéide) no interior daparede necrética(fig. 6).

Wagenvoort e Wagemvoort 6, em 1977, reviram
classificagdo proposta por Heath e Edwards, discordando
da cronologia de lesdes estabelecida por estes
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Fig. 5 - Lesdo arterial grau V de Heath e Edwards **: dilatagéo
crénica de vasos arteriais.

Fig. 6 - Pequenas artérias com necrose e deposicdo de material
fibrindide em suas paredes, caracterizando o grau VI de Heath e
Edwards .

ultimos. Na opiniéo dagueles, a arterite necrotizante
ndo representa estagio final de gravidade da doenca
vascular, sendo antes uma intercorréncia que pode
associar-se a qualquer dos graus da vasculopatia e
representa o evento determinante da formagéo de
lesBes plexiformes ou dilatadas. Além disso, admitem
gue as lesdes de graus |V, V e VI de Heath e Edwards
podem ocorrer isoladas ou associadas indicando
hipertensdo pulmonar severa, com pobre prognostico
e as englobam todas em um Gnico grau (1V). Outra
modificagéo importante introduzida por Wagenvoort é
a analise quantitativa das alteracBes vasculares dos
pulmdes, pela qual a presenga de poucos vasos com
lesdo avancada ndo justifica a graduagdo superior em
uma amostra que contenha um numero razoavel de
vasos com lesBes leves. Usando esse critério de
avaliagdo, os autores conseguiram umaboa correlacdo
clinico morfolégicas.

O grau | é um estagio precoce que ocorre nas
cardiopatias congénitas com grande curto-circuito entre
as duas circulagdes e corresponde a uma hipertensao
pulmonar leve a moderada. Nessa fase, 0 aumento da
resisténcia pulmonar deve-se, em grande parte, a
vasoconstriccdo, que pode ser atenuada por
medicamentos ou quando os defeitos cardiacos sédo
corrigidos. As ateractes dos graus |1 e Il ocorrem com

mais frequéncia apds o segundo ano de vida. Até o
grau I11 leve pode-se lograr a normalizacéo reducdo da
pressdo arterial pulmonar apds o fechamento do defeito,
tendo o ato cirargico um bom prognéstico 2°. Lesbes
avancgadas do grau |11, com obstru¢do ou diminuicdo
importante do |imen artério-arteriolar, levam aaumento
daresisténcia vascular, além de diminuir a capacidade
de reserva do leito vascular dos pulmdes 5114, Nesses
casos, a corre¢cdo cirurgica poderd ndo reduzir a
resisténcia vascular e até aumenta-la. As lesdes
englobadas pelos graus 1V, V e VI ocorrem nas
cardiopatias congénitas associadas a hipertensédo
pulmonar prolongada e severa. A resisténcia pulmonar
€ muito elevada e, como as alteracdes histoldgicas,
irreversivel. A correcdo cirdrgica em tais casos pode
levar a morte no pos-operatério imediato, por faléncia
ventricular direita®®.

Na presente década, importante contribuicdo vem
sendo dada por Rabinovitch e col. *, através da
avaliagdo histol égica, clinicaehemodinamica, em pulmdes
delactentes com hipertensdo pulmonar. Pela cateterizacdo
da artéria lobar inferior, esses autores analisam 0s
seguintesitens: 1) extensdo do afilamento do segmento
axial, (compreendido entre 2,5 e 1,5 em de didmetro das
artérias segmentares): éde 16,1+ 0,9 mm eocorredeforma
gradual; 2) grau de intensificagdio do enchimento das
pequenas artérias periféricas (background), que deve ser
avaliado por comparacdo com caso norma da mesma
idade; 3) tempo de recirculagdo pulmonar, isto é, quanto
0 contraste demora a chegar ao étrio esquerdo apos a
desinsuflugdo do baldo; o valor normal €éde 0,58+ 0,07 s.
Com o estudo histol6gico, analisam o desenvolvimento
e crescimento das pequenas artérias pulmonares nos
primeiros dias de vida. Conjugando os dados
histol6gicos, hemodindmicos e angiogréficos,
Rabinovitch e col. utilizam a seguinte subclassificacdo
para as fases iniciais da doenca vascular pulmonar
hipertensiva.

Grau A - histologicamente, caracteriza-se por
extensdo anormal de musculo nas pequenas artérias
periféricas. Também pode haver espessamento da
camadamédia, porém sem ultrapassar 1,5 vezeso normal .
Corresponde a aumento do fluxo com presséo arterial
pulmonar normal. Os achados angiogréaficos séo
normais.

Grau B leve- éaprogressdo do grau A; amédiaarterial
atinge 2 vezes sua espessura normal. Corresponde a
aumento do fluxo com pressdo arterial pulmonar normal
ou levemente aumentada. Angiograficamente, aextensdo
do afilamento situa-se entre 10 e 13 mm, ainda ocorrendo
deformagradual. O grau deintensificacéo de enchimento
etempo derecirculagdo geralmente sdo hormais.

Grau severo - a hipertrofia da camada média
acentua-se (acima de 2 vezes o normal) e ha alguma
reducéo no didmetro externo das artérias. Além do
aumento do fluxo hg, invariavelmente, elevacdo da
pressdo arterial pulmonar, porém resisténcia vascu-
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lar € normal ou pouco aumentada. Angiograficamente, a
extensdo do afilamento situa-seentre 7 e 10 mm ese dade
formamaisabrupta. O grau deintensificagdo de enchimento
estdmoderadamente diminuido e o tempo derecirculacéo
€émaisréapido que o normal.

Grau C - caracteriza-se pelareducéo na concentragdo
de pequenas artérias periféricas. Ha aumento do
resisténciavascular pulmonar de grau moderado asevero.
A extensdo do afilamento € menor que 7 mm emuito mais
abrupta. O grau de intensificagdo de enchimento esta4
acentuadamente diminuido e o tempo de recirculagéo é
prolongado.

Para pacientes maiores, com lesBes mais avancadas,
Rabinovitch e col. empregam a graduacdo das
classificagBes anteriores.

Um método de andlise menos difundido em nosso meio
€odeYamaki e Tesuka'’, quevisaespecialmenteaavaliar
a extensdo da doenca vascular em toda a &rvore arterial
pulmonar, a partir de fragmento retirado para biopsia.
Partindo do conceito de que todas as lesdes arteriais
nesses doentes sdo causadas por invasdo plasmética da
parede e que areacdo intimal € umarespostaadesnutricdo
da média, os autores valorizam os seguintes itens: 1)
artérias sem reacdo intimal; 2) comreacdointimal celular;
3) com proliferacdo fibrosaefibroel asticadaintima; e 4)
com destruicdo parcial ou total da média. O nimero de
vasos em cada grupo é determinado, sendo designado
respectivamente como nl, n2, n3 e n4 nas seguinte
férmula:

IPVD= (Ixnl)+(2xn2)+(3xn3) +(4xn4)

nl+n2+n3+n4

IPV é0 indice dedoencavascular pulmonar, quetraduz
0 grau de extensdo das lesdes arteriais do caso em estudo
e tem valores de 1,0 a 4,0. Com esse método, os autores
conseguiram boacorrelagdo com os dados hemodindmicos
de pressdo arterial eresisténciavascular nos pulmdes. Por
exemplo, um IPVD da ordem de 2,2 corresponde a uma
resisténciavascular Pulmonar de 10,6 U/m? e é considerado
o limite superior paraindicacdo de cirurgia corretivaem
transposicdo das grandes artérias 2.

Avaliacdodahipertensio pulmonar por biopsia

A biopsia, em casos de hipertensdo pulmonar, tem
indicacBes restritas face ao risco decorrente do préprio
meétodo e da gravidade clinica desse grupo de doentes.
As indicacOes de biopsia pulmonar podem ser assim
relacionadas: a) com o objetivo de estabelecer a
etiologia da hipertensdo quando outros métodos
falharam 261319, b) cardiopatias congénitas com
comunicagao entre as circul agdes sistémica e pulmonar,
nas quais os achados hemodindmicos séo
considerados limitrofes 81820-22" duvidosos ou ndo
puderam ser obtidos *.

O tecido pulmonar para andlise é preferencialmente
retirado através de toracotomia, poisabiopsiaaspirativaé
sempre muito pequena, ndo permitindo uma avaliagéo

adequada. Embora, de forma geral, ndo haja localizacéo
preferencial para colheita da amostra, alguns dados
técnicos sd0 importantes para a obtenc@o de resultados
satisfatorios. Por exemplo, devem ser evitados fragmentos
das porcdes basais, pois nessas ha maior estase, que
dificultaaandisehistolégica. O fragmento aser examinado
deveter umtamanhoemtornode2,0x 2,0x 1,0cm, evitando-
se traumas mecéanicos na colheita, especialmente o
esmagamento com a pin¢a. Na maioria dos casos, apenas
uma amostra é necessaria, porém em pacientes com
diferencanavascul arizagéo dos dois pulmdes necessitam-
se amostras multiplas. Por esse motivo, € ideal uma boa
analise hemodinamicada patol ogiade base para definirem-
Se 0S casos com estenose ou origem diversa dos ramos
pulmonares.

CARACTERISTICASDA HIPERTENSAO ARTERIAL
PULMONAR EM DIFERENTES CARDIOPATIAS
CONGENITAS

As lesBes vasculares pulmonares, em principio,
possuem as mesmas caracteristicas morfoldgicas em
qgualquer cardiopatia congénita com curto-circuito
esguerdo-direito. Contudo, aintensidade da hipertensio
arterial pulmonar e agravidade do acometimento vascular
variam consideravelmente. Nas cardiopatias onde a
comunicagdo é pré-tricuspidea, alteracbes vasculares
pulmonares severas sdo raras. Porém, lesdes
pronunciadas podem ocorrer numa pequena porcentagem
dos casos, particularmente em individuos de idade mais
avancada, com comunicagdo interatrial 2, Nadrenagem
andmala das veias pulmonares, a repercussao sobre os
vasos do pulméo é discreta, a ndo ser nos casos de
drenagem andémalatotal associadaaobstrucdo ao retorno
venoso 24,

As cardiopatias com curto-circuito esguerdo-direito
pos-tricuspideo apresentam maior tendéncia em
desenvolver hipertensgo arterial pulmonar severa com
lesBes vasculares acentuadas, a menos que coexista
estenose pulmonar. Na persisténcia do canal arterial
(PCA), as lesdes vasculares dos pulmdes dependem do
tamanho e largura do ducto, as mais pronunciadas
ocorrendo com ductos curtos e largos ¢. Também nas
comunicag0es interventriculares (ClV) de grande
diametro, ja4 nos primeiros 6 meses de vida, ha
consideravel hipertrofia da média arterial, embora né&o
necessariamente associada a aumento da resisténcia
vascular %; em outros casos, tem-se uma altaresisténcia
vascular fixa, mas as alteragdes anatdbmicas dos vasos
ndo costumam ser avancadas até essa idade. Dessa
maneira, aresisténcia vascular pulmonar fixa, avaliada
hemaodinamicamente, nem sempreindicaum prognostico
sombrio *°. Para evitar o estabelecimento de lesdes
obstrutivas arteriais é ideal o fechamento cirargico da
comunicacdo antes dos dois anos de idade. Outra
alternativa € a bandagem da artéria pulmonar, quando a
cirurgiacorretiva ndo for possivel 432,
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O canal atrioventricular comum (OAVC) é
freqlientemente associado a hipertensdo pulmonar
severaelesfes arteriai s avangadas, mesmo no primeiro
ano devida. A transposi¢do das grandes artérias (TGA)
associada com CIV ou PCA merece consideracéo
especial, devido ao desenvolvimento precoce de | esdes
vasculares graves, em comparagdo com CIV ou PCA
sem TGA ©&1527 Até os seis meses de idade, o
comportamento da vasculatura pulmonar é
aproximadamente 0 mesmo em casos de TGA associada
aClV edeClV isolada®?8, No entanto, apOs essaidade,
0 processo se torna mais rapido e intenso nos pacientes
do primeiro grupo #22 motivo por que se deverealizar
acirurgiacorretivaaté os seis meses deidade ou, quando
ndo for possivel, fazer a bandagem da artéria pulmonar
151828 oy o fechamento parcial daClV 2. Se, por um lado,
alguns pacientes com hipertensdo arterial pulmonar
severase beneficiam com acirurgiapaliativade Mustard
213031 por outro, existem relatos de progressdo das
lesBes vascul ares mesmo apds a corre¢do cirdrgicatotal
da TGA 55, A variabilidade da reacdo das artérias
pulmonares a hipertensio nesses casos é explicada pelo
alto teor de oxigénio no sangue que chega aos pulmdes
%2; a concentragdo elevada de oxigénio condiciona a
dilatac8o das artérias pulmonares, de formaque amédia
ndo vai apresentar o grau de hipertrofia encontrado,
por exemplo, naClV pura. Essahipertrofiamedial éum
fendmeno adaptativo que protege o vaso de injurias
necrotizantes mais severas, sendo sua inadequagdo na
TGA a provével responsavel pelo quadro de lesdes
plexogénicas precoces desses pacientes. Na TGA com
septo interventricular integro, a pressédo arterial
pulmonar é usualmente normal ou pouco aumentada.
Nesses casos, a camada médiamuscul ar pode ser normal
ou ligeiramente atréfica %%, porém existem casos em que
a doenca vascular se desenvolve 615223324,

Nas anastomoses aortopulmonares, como as cirurgias
de Potts ou Waterson-Cooley, h& pequena probabilidade
de se desenvolverem lesdes vasculares avangadas nos
pulmdes, mesmo alongo prazo. Ndo obstante, se preconiza
a realizag8o de cirurgia corretiva dentro de dois ou trés
anos *. Na anastomose de Blalock-Taussig o
desenvolvimento de hipertensdo arterial pulmonar elesbes
arteriais avancadas é muito raro *.

O estudo dacirculagéo pulmonar em recém-nascidos
portadores de atresia pulmonar mostra artérias pouco
desenvolvidas, com camada muscular delgada .
Contudo, nos casos em que a atresia pulmonar se
associa a ClV, os achados angiograficos mostram
circulacéo colateral sistémica, por vezes com grandes
vasos, que pode levar a lesBes vasculares
progressivas. Nesses casos, devera ser feita a
bandagem dos ramos colaterais, quando a cirurgia
corretiva ndo for possivel, ou a ligagdo dos mesmos
ao realizar-se corregéo total ¥.

Na estenose ou atresia congénitas da aorta, verificam-
se alteracdes semelhantes aos padrdes de hiperfluxo

pulmonar, ao nascimento. J& na coarctagdo da aorta
associada PCA ou CIV, o padréo histologico dos vasos
dos pulmdes éinicial mente normal, 0 aumento do didmetro
e amuscularizacdo das arteriolas tornam-se aparentes na
primeirasemanadevida®,

Estudos clinicos na sindrome de Down sugerem certa
predisposicdo para o desenvolvimento de hipertenséo
arterial pulmonar, mesmo em auséncia de cardiopatias
congénitas. Contudo, Stephen e col. * estudaram a
vasculatura pulmonar destes individuos em presenca ou
ndo de cardiopatia, concluindo que os mesmos se
comportam de forma semelhante a pacientes ndo
portadores da sindrome.

Em conclusdo, as el evacBes dapressdo no leito arterial
pulmonar condicionam lesdes estruturais e funcionais
nas artérias, que sdo proporcionais a intensidade e a
duracdo do processo. Entretanto, uma caracteristica
interessante dessa patologia é sua precocidade e
intensificacdo em determinadas doenca congénitas do
coracdo, como a TGA e o OAVC, em comparagdo com
outras cardiopatias que também tém curto circuito da
esguerda paraadireita.

Do ponto de vista morfoldgico, consegue-se boa
correlagdo entre os aspectos histol gicos e agravidade
da doenca pulmonar. Nos casos de hipertensdo arterial
pulmonar secundéria e cardiopatia congénita, a
graduacdo original de Heath-Edwards aindafornece uma
boa base para a avaliacdo das alteracfes pulmonares.
Astentativas de sensibilizar essa graduacéo pertencem
a Wagenvoort e col. e Rabinovitch e col. Os primeiros
introduziram uma forma de analise quantitativa
buscando uma correlagdo morfofuncional mais fiel,
enguanto os ultimos preconizam uma subdivisdo
especial para criancas abaixo dos dois anos de idade, a
qual fornece maiores informagdes progndsticas nesta
faixaetaria. Umaoutragraduacdo € ade Yamaki ecol.,
cujo principal objetivo é calcular o acometimento detoda
aérvore arterial pulmonar a partir da amostra recebida
parabiopsia.

A principal indicagéo dabiopsiapulmonar é quantificar
as lesBes arteriais nos casos em que os dados
hemodin&micos sdo limitrofes, sendo o método também
importante no estabel ecimento do diagndstico etiol gico.
Emborasejam incontestaveis os subsidiosfornecidos pela
biopsia pulmonar, esse procedimento ndo é desprovido
deriscos, jAque requer arealizagdo de umatoracotomia
em pacientes freqlientemente graves. Por isso, se deve
reservar exame apenas para 0s casos em que foram
inconclusivas as informagdes obtidas por outros
métodos nos agressivos e nos quais tais informacgdes
sdo imprescindiveis para a opcdo de tratamento.
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