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SINDROME DE HIPOPLASIA DO CORACAO ESQUERDO, AVALIACAO
CLINICA DE 40 CASOS.
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Objetivo: Estudar a sindrome de hipoplasia do
coragdo esquerdo (SHCE), enfatizando aspectos clini-
cos e conduta terapéutica.

Casuistica e Métodos: Quarenta pacientes, 24
do sexo masculino, com idades entre um e 120 (mé-
dia seis) dias. O diagndstico foi baseado no quadro
clinico, eletrocardiograma, radiografia de térax e
ecodopplercardiograma. Oito pacientes foram sub-
metidos a cateterismo cardiaco. Em 21 casos houve
confirmagdo por estudo necroscopico.

Resultados: Vinte e dois (55%) pacientes
evoluiram para o 6bito apesar das medidas clinicas
instituidas. Em 16 (40%) realizou-se cirurgia palia-
tiva, técnica de Norwood em 14 e bandagem do tron-
co pulmonar com interposi¢do de tubo de dacron en-
tre este e o tronco braquiocefdlico em dois. Dos paci-
entes submetidos a cirurgia de Norwood, trés tive-
ram resultados imediatos favordveis. Os pacientes
submetidos ao outro procedimento citado, faleceram
nos 12°e 30° dias de pds-operatoério, em conseqiién-
cia de infecgdo.

Conclusdo: A SHCE é cardiopatia grave, com
insuficiéncia cardiaca de manifesta¢do precoce
(geralmente na primeira semana de vida) e de evo-
lugdo inexordvel para o 6bito quando se utilizam ape-
nas as medidas clinicas habituais. O sucesso das téc-
nicas cirurgicas paliativas depende basicamento do
diagnastico precoce e do manuseio clinico adequado.

Palavras-chave: Sindrome de hipoplasia do
corag¢do esquerdo, atresia adrtica, cirurgia de
Norwood.

HYPOPLASTIC LEFT HEART SYNDROME.
CLINICAL ANALYSIS OF 40 PATIENTS.

Purpose: To study the hypoplastic left heart
syndrome (HLHS) emphasizing clinical aspects and
therapeutic measures.

Patients and Methods: Forty patients, 24
male, ages ranging between one to 120 days (mean
six days). Diagnosis was established by clinical
elements, eletrocardiogram, chest X-ray and Doppler
echocardiogram. Eight patients underwent cardiac
catheterization. In 21 patients anatomical diagnosis
was confirmed by necropsy.

Results: Twenty-two patients (556%) died, in
spite of all possible clinical measures. In 16 (40% )
palliative surgery was performed, Norwood
technique in 14 and pulmonary artery banding with
Dacron graft interposition between pulmonary trunk
and brachiocephalic trunk in two. Immediate
postoperative results were favorable in three patients
(Norwood technique). Both patients underwent the
other described technique died at 12th and 30th
postoperative day due to infection.

Conclusion: HLHS is a severe cardiac
anomaly with a fast downhill evolution mostly at
first week of life. The good results depend basically
of early diagnosis as well as of an adequate clinical
management for an appropriate time in indication of
the palliative surgical technique.

Key words: Hypoplastic left heart syndrome,
aortic atresia, Norwood technique.
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A sindrome de hipoplasia de coracao esquerdo
(SHCE) é caracterizada por atresia adrtica associa-
da a hipoplasia do ventriculo esquerdo (VE) e da
aorta ascendente. Acentuada hipoplasia ou atresia
da valva mitral coexiste na quase totalidade dos ca-
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sos. Embora sua incidéncia seja apenas 1% de todas
as anomalias cardiacas congénitas, a SHCE é res-
ponsavel por 15-25% dos 6bitos por cardiopatia no
primeiro més de vida. A SHCE constitui com a
coarctacdo da aorta e persisténcia do canal arterial,
a quarta cardiopatia (7,5%) mais comum no pri-
meiro ano de vida, depois da comunicac¢ao
interventricular, tetralogia de Fallot e transposi¢ao
das grandes artérias'.

O objetivo desta publicacio é apresentar aspec-
tos clinicos e terapéuticos da SHCE.
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CASUISTICA E METODOS

Entre maio/83 e novembro/89 foram admitidos
na Unidade Neonatal do Instituto do Coragao, 40
criancas portadoras da SHCE, sendo 24 do sexo
masculino. As idades variaram de um a 120 (média
de seis) dias, sendo que apenas trés tinham idade
superior a 30 dias. Em 30 (75%) casos os sintomas
Iniciaram-se nas primeiras horas de vida e a gran-
de maioria encontrava-se em mau estado geral, de-
corrente da insuficiéncia cardiaca.

Os pacientes foram submetidos a avaliacéo
clinica, eletrocardiograma, radiografia de térax e
ecoDopplercardiograma (EDC). Em oito casos,
realizou-se estudo hemodindmico e, em quatro des-
tes concomitantemente, atriosseptostomia pela téc-
nica de Rashkind.

Todos os pacientes receberam infusio de dopa-
mina (3 a 5 mg/kg/min). Naqueles onde o EDC de-
tectou fluxo insuficiente através do canal arterial,
foi utilizada infusdo de prostaglandina E1 (0,01 a
0,02 mg/mg/min). Ventilagdo mecanica foi institu-
ida em 90% dos casos. Dezesseis criancas foram sub-
metidas a cirurgia paliativa, sendo 14 através da
técnica de Norwood**e duas com bandagem do tron-
co pulmonar e interposi¢ao de tubo de dacron entre
este e o tronco braquicefalico®.

RESULTADOS

Os achados da semiologia cardiovascular foram
uniformes e compativeis com quadro de hipertensio
pulmonar—hiperfonese da 1% bulha na area tricus-
pide; 2% bulha unica e hiperfonética; estalido
protossistélico e sopro sistbélico na area pulmonar.
Em cerca de 50% dos casos havia também sopro
sistélico compativel com insuficiéncia trictspide. Os
pulsos estavam ausentes ou diminuidos em todos,
expressando quadro de baixo débito.

A radiografia de térax revelou aumento da tra-
ma vascular pulmonar e da area cardiaca. No
eletrocardiograma, expressiva sobrecarga das cama-
ras direitas e auséncia de potenciais do VE foram
uma constante. Observou-se padrao qR na derivacio
V1l em 50% dos casos. Cinco casos tinham
infradesnivelamento do segmento ST de V3 e V6 e
dois apresentavam padrdo incomum—bloqueio
divisional dntero-superior em um e baixa voltagem
da onda R em precordiais direitas atribuidas a
infarto do ventriculo direito) em outro.

Vinte e dois (55%) pacientes apresentaram
evolugdo desfavoravel, com deterioracdo clinica
progressiva até o 6bito, apesar das medidas terapéu-
ticas instituidas. Em dois outros casos a proposi¢ao
ciruargica fora recusada pelos familiares,
perdendo-se o seguimento.

Os 6bitos ocorreram entre dois dias a quatro
meses (média de cinco dias). Nos 16 casos restantes,
por apresentarem melhores condig¢des clinicas,
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indicou-se tratamento cirargico. Dos 14 casos sub-
metidos a cirurgia de Norwood, trés tiveram resul-
tados imediatos favoraveis, sendo que um deles esta
atualmente com seis anos de idade. Os outros dois
faleceram quatro e nove meses apés, em decorrén-
cia de quadro infeccioso (encefalite) e insuficiéncia
cardiaca refrataria, respectivamente. Os dois paci-
entes submetidos ao outro procedimento descrito
faleceram no 12° e 13° dias de pds-operatoério, em
conseqiiéncia de septicemia.

Os achados do estudo necroscopico realizado
em 21 casos constam da tabela I. A valva adrtica era
atrésica em 13 (62%) casos e estendtica em oito
(38%). A valva mitral era hipoplasica em todos, com
excegdo de cinco casos, onde era representada por
uma membrana imperfurada. Em nove (42%) casos
observou-se fibroelastose do VE. O septo interatrial
era integro em apenas trés casos e havia coarctagio
da aorta em cinco. O estudo histolégico do ventriculo
direito (VD) revelou sinais de necrose focal em nove
casos (34%) e extensa em um. Apenas um caso apre-
sentava associacdo com anomalias extracardiacas
(hipoplasia do pulmao direito e hérnia
diafragmatica por agenesia de hemictpula direita).

DISCUSSAO

A SHCE manifesta-se geralmente na primeira
semana de vida, através de insuficiéncia cardiaca
refrataria as medidas clinicas habituais e de alta
mortalidade no periodo neonatal. A deterioracao
hemodinamica precoce resulta da inadequada
perfusio coronariana sistémica, secundaria ao fe-
chamento do canal arterial e da queda da resistén-
cia vascular pulmonar que ocorrem nos primeiros
dias de vida.

O diagnostico diferencial fez-se principalmen-
te com as lesdes obstrutivas esquerdas (coarctacéo
ou interrupg¢do do arco adrtico e estenose aértica),

TABELA I—Achados de necropsia (21 casos)

Atresia 13 casos
Valva Aértica

Estenose acentuada 8 casos

Atresia 5 casos
Valva mitral

Hipoplasia 16 casos

Hipoplasia 21 casos
Ventriculo esquerdo

Fibroelastose 9 casos

Hipoplasia 21 casos
Aorta ascendente

Coasctagido 5 casos

integro 3 casos
Septo interatrial

Forame oval 18 casos

Necrose focal 9 casos
Ventriculo direito

Necrose extensa 1 caso

Hipoplasia de pulmao direito 1 caso
Anomalias associadas

Hérnia diafragmética direita 1 caso
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drenagem anomala total de veias pulmonares na
forma obstrutiva, fistulas artério-venosas sistémicas
e origem anomala da artéria coronaria esquerda do
tronco pulmonar, cujo denominador comum é a in-
suficiéncia cardiaca precoce.

A sobrecarga de VD (geralmente com padréao
qR em V1) e a auséncia de potenciais elétricos do
VE séo os subsidios eletrocardiograficos importan-
tes para o diagnéstico (fig. 1). A necrose miocardica
— na sua expressao acentuada — que contra-indica
formalmente a cirurgia — foi observada em um dos
casos e, que evoluiu para 6bito no segundo dia de
vida (fig. 2 e 3).

A EDC foi de grande valor na confirmacéo
diagnéstica e definicao de detalhes anatomo- funci-
onais — calibre e fluxo através do canal arterial e
da aorta ascendente, fluxo retrégrado para a circu-
lacdo coronariana e grau e insuficiéncia trictspide
— essenciais para adequado manuseio clinico e in-
dicacao cirurgica (fig. 4). Atualmente o cateterismo
cardiaco é dispensavel como medida diagndstica ou
terapéutica (atriosseptostomia)®"na maioria dos ca-
sos, pois o forame oval restritivo, mantendo eleva-
da a pressido pulmonar, favorece a perfuséao
sistémica e coronariana pelo canal arterial®. Entre-
tanto, reserve-se este procedimento quando se pro-
poOe a técnica cirurgica utilizada nos dois Gltimos
casos desta série, onde sem a circulacéo
extracorpérea ha dificuldades para a realizagao de
atriosseptectomia.

No manuseio clinico, duas medidas sdo rele-
vantes — introduc¢io imediata de prostaglandina E1
e o equilibrio entre as resisténcias pulmonar e
sistémica para melhorar a perfusio coronariana e
periférica®'?. Assim, uma vez instituida a ventilagao
mecénica, a fracdo inspirada de oxigénio (FI02) deve
ser mantida entre 21 e 30% e a pC02 entre 40 e 50
mmHg, pois FI02 elevada e hiperventilagao (pC02 >
30 mmHg) diminuem a resisténcia pulmonar e au-
mentam a resisténcia sistémica. Uma boa estraté-
gia seria a intubacédo eletiva e curarizagdo para o
alcance dos parametros ventilatorios desejaveis. Por
ualtimo, as drogas vasoativas devem ser utilizadas
em doses baixas, para se evitar o indesejavel efeito
do aumento da resisténcia sistémica. Os pacientes
s6 deverdo ser encaminhados a cirurgia apds total
estabilizacdo do quadro hemodinamico, com
reestabelecimento das funcées renal, hepatica e ce-
rebral.

A sobrevida destes pacientes, tendo-se em vis-
ta a eventual indicacdo as técnicas cirargicas pali-
ativas, depende basicamente do diagndstico precoce
(preferencialmente intra-atero através da
ecocardiografia fetal) e do manuseio clinico adequa-
do. Com isto, tem-se modificado a histéria natural
desta cardiopatia, verificando-se em algumas séri-
es, particularmente a de Norwood e col*, resultados
promissores, permitindo a aplicacdo posterior da ci-
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Fig. 1 — Eletrocardiograma demonstrando sobrecarga de cadmaras
direitas, com padrao qR em V1.

Fig. 2 — Eletrocardiograma demonstrando auséncia dos potenciais de
sobrecarga ventricular direita, decorrente de infarto extenso do ventriculo
direito.

rurgia de Fontan®’. Finalmente, em alguns Centros
tem sido realizado o alotransplante!''?,
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Fig. 3 — Radiografia de térax revelando grande aumento da area J Thorac Cardiovasc Surg, 1986; 92:1-5.

cardiaca de paciente com infarto extenso do ventriculo direito.

Fig. 4 — Ecocardiograma bidimensional. A e B— Corte em quatro cAmaras mostra hipoplasia dnulo-valvar mitral (VM , e do ventriculo esquerdo (VE)
em sistole (A) e em didstole (B). C—Corte transversal: grande dilata¢do de camaras direitas, hipoplasia anulo-valvar aértica. D—Corte longitudinal do
VE: obstrugdo da via de saida de hipoplasia da aorta-ascendente (Ao). AD—atrio direito; AE—éatrio esquerdo; VI—valva tricuspide; VD—ventriculo
direito: TP—tronco pulmonar: APD—artéria pulmonar direita: VAo—valva adrtica.
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