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Agenesia da Artéria Pulmonar Direita com Acentuada
Hipertensado Pulmonar, Atenuada por Correcéio Cirurgica

Edmar Atik, Miguel Barbero-Marcia, Luis Kaijita, Luis N. P. Bustamante, Antonio Foronda, Munir Ebaid
Séo Paulo, SP

Lactente de 22 meses de idade, portador de Agenesis of Right Pulmonary Artery with
agenesia da artéria pulmonar direita, sem outros defei- Severe Pulmonary Hypertension Attenuceted
tos congénitos associados. by Surgical Correction

A reconstrucdo da arvore arterial pulmonar foi
realizada através da conexao das artérias pulmonares
por tubo goretex de 7mm, com desaparecimento dos si-
nais de insuficiéncia cardiaca e de hipoxemia, previa-
mente em grau moderado a acentuado. A hipertensao
pulmonar contralateral, a nivel sistémico, diminuiu para
77% dos valores pré-operatorios em periodo imediato a
intervencao.

Assim, torna-se essa, a primeira opcao cirdrgica
antes de se considerar o transplante cardiopulmonar, em
casos semelhantes.

A 22 months old infant with agenesis of right
pulmonary artery, without other associated congenital
heart defects, is reported.

Reconstruction of pulmonary arteries by
connecting them through a 7mm Goretex tube was
performed, with clear clinical improvement in view of
disappearance of signs of cardiac insufficiency and of
hipoxemia. Contralateral pulmonary hypertension, at
systemic level, decreased to 77% in the immediate
postoperative period.

So, this technique becomes the first option, before
considering these cases for cardiopulmonary
transplantation.
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Agenesia de uma das artérias pulmonares é anoma- cardiopulmonar, Unica possibilidade considerada a alte-
lia congénita rafasendo a auséncia da artéria pulmonar rar o quadro clinico.
direita a mais encontrada. A associagdo com outros de- Recentemente idealizamos, face a agenesia da ar-
feitos, como tetralogia de Fallot, atresia pulmonar e per- téria pulmonar direita em um paciente com hipertensdo
sisténcia do canal arterial ocorre, principalmente, na pulmonar grave, insuficiéncia cardiaca direita e ja
agenesia da artéria pulmonar esquerda. ciandtico, a conexao da artéria pulmonar esquerda atra-
A anomalia arterial, quando isolada, apresenta-se vés de tubo de goretex com a contralateral hipoplasica,
com quadro clinico variavel, em geral grave, em algum com resultado alentador, raramente ocorrido anterior-
periodo da vida, e por vezes desapercebida dada a commenté**! razdo desta publicacéo.
pensacdo hemodinamica
A principal conseqiiéncia dessa anomalia € a hiper-
tensdo pulmonar contralateral, com incidéncia variavel Relato do Caso
de 20 a 50% dos casésesponsavel por desfavoravel e
rapida evolucéo, além de infec€acianose, insuficién-
cia cardiaca direita, hemoptié&e até morte subfa
Preconiza-se intervencdo precoce para restituicao
do fluxo pulmonar para impedir 0 aparecimento desses
fatores adversos. Frente a eles, principalmente a hiper-
tensdo pulmonar, pouco tem sido comentado acerca de
condutas efetivd$'! que possam pospor transplante

Paciente do sexo masculino, 22 meses, produto de
gestacgdo e parto normais e peso de 3.170g ao nascimento,
apresentava histéria de cianose e dispnéia desde os pri-
meiros dias de vida, permanecendo de discreta magnitu-
de até 8 meses de idade, com acentuacéo gradual desde
entdo. Crises de hip6xia ocorriam concomitantes a cho-
ro intenso.

Diagnéstico de agenesia da artéria pulmonar direita
com hipertensdo pulmonar a esquerda havia sido reali-
zado em outro servico, com 8 meses de idade por ocasido
Instituto do Coragéo do Hospital das Clinicas - FMUSP de broncopneumonia, a qual se repetiu com 11 e 21 me-
Correspondéncia: Edmar Afik - Incor . ses. Edema de membros inferiores e bipalpebral havia
Av. Dr. Enéas C. Aguiar, 44 - CEP 05403-000 - S&o Paulo, SP sido notado um més antes da internagéo apesar da me-

Recebido para publicacdo em 28/6/94 . - . -
Aceito em 22/8/94 dicacdo anticongestiva.




134

Arq Bras Cardiol
volume 64, (n° 2), 1995

Fig. 1- Acentuada sobrecarga de ventriculo direito (AQRS=+140°; qR&em /=
41mm; ondas T negativas dea/;) em periodo pré-operatorio (tracado superior) com
nitida diminuic,do dos mesmos (AQRS=+110°; R eml?mm; menor negatividade
de ondas T de & V,) em periodo imediato a cirugia corretiva (tragado inferior).

Ao exame fisico, mostrava-se em regular estado
geral, peso 9.350q, altura 78,5cm, com taquipnéia e
cianose moderadas, edema bipalpebral discreto e pulsos
normalmente palpados. O precérdio mostrava-se com
abaulamento discreto e com impulsdes sistdlicas mode-
radas ao longo da borda external esquerd&tu3 era
localizado no 6° espaco intercostal, desviado da linha
hemiclavicular. As bulhas eram hiperfonéticas na area
tricispide, sendo a 22 bulha estalante e Unica na érea pul-
monar. Sopro sistélico suave, discreta a moderada inten-
sidade, era melhor audivel na borda external baixa. Fi-
gado era pal-pado a 4cm do rebordo costal direito e apén-
dice xiféide, e o edema era discreto em membros inferi-
ores.

Eletrocardiograma (ECG) apresentava ritmo
sinusal, AQRS a +140° e acentuada sobrecarga sistélica
e diastdlica de ventriculo direito (VD) e de atrio direito
(AD), sendo que as ondas T eram negativas até a deri-
vagéo V, e havia onda gR em \ffig. 1).

A radiografia de térax mostrava aumento acentua-
do da area cardiaca as custas das cavidades direitas e n
tido contraste entre a trama vascular pulmonar, aumen-
tada & esquerda e diminuida a direita (fig. 2).

No ecocardiograma eram nitidos a auséncia de ima-
gem correspondente a artéria pulmonar direita, os sinais
de hipertensédo pulmonar, o VD hipertréfico e dilatado e
a acentuada insuficiéncia da valva tricispide. O tronco
pulmonar media 17mm, a artéria pulmonar esquerda
8mm, a comunicacédo interatrial 4mm e a presséo
sistolica de VD foi estimada em [00mmHg.

O estudo hemodinamico revelou pressdes (mmHQg)
sistémicas em VD e na artéria pulmonar esquerda, estan-
do ligeiramente maior a pressdo no AD em relagdo ao
esquerdo, a saber: AD= 7; VD= 86-3-15; tronco da ar-
téria pulmonar (TP)= 73-24-48; atrio esquerdo (AE)= 6;
ventriculo esquerdo (VE)= 88-0-12; aorta (Ao)=
76-32-53.

A angiografia (fig. 3) mostrou VD dilatado e hipo-

Fig. 2 - Cardiomegalia acentuada com nitido contraste da vascularidade pulmonar
(maior a esquerda) em periodo prévio a corre¢ao operatoria.
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AD=7 VD=86-3-15 AP=73-24-48
AE=6 VE=88-0-12 AO-T76-3253

Fig. 3- Estudo angiogréafico, antes da operagéo, salienta a agenesia da artéria pulmonar
direita (a) sendo que a arvore arterial pulmonar a direita é hipoplasica e visibilizada
através injecéo de contraste com cateter encravado em veia pulmonar inferior (b). O
ventriculo direito (VD) é aumentado, hipocontractil e trabeculado e a insuficiéncia
trictspide é responsavel pela opacificagéo do atrio (c). O ventriculo esquerdo (VE) (d)

€ normal mas deslocado pelo VD dilatado. As pressGes apresentam-se em nivel
sistémico em cavidades direitas e na artéria pulmonar esquerda. AD- atrio direito; TP-
tronco artéria pulmonar.

contractil, com regurgitacao tricispide nitida, dilatacédo
do TP e artéria pulmonar esquerda e auséncia da direi-
ta. Os ramos pulmonares a direita eram finos,
visibilizados através de injecéo retrograda venocapilar
pulmonar com cateter encunhado nas veias pulmonares,
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FO | mento da arvore pulmonar a direita apds a conexao com
R a APE, eom dilatacdo suficiente a diminuir a presséo e
MGA - 13 11m
a sobrecarga de VD.
Pre-op

Teve alta, em boas condi¢des, em uso de inibidor
da enzima de conversdo, diurético e anticoagulante.

Discusscio

Considerando todas as causas de interrupcdo uni-
lateral de fluxo pulmonar, seja congénita, inflamatéria,
neoplésica ou vascular, a evolucdo varia conforme a
etiologia e 0 modo de aparecimento. Nas agenesias de
origem congénita, particularmente da APD, por ausén-
cia de desenvolvimento do 6° arco adrtico direito, apre-
sentam-se em cerca de 30%, com hemodindmica normal
e sem sintomas. Tal evolucdo ocorreu por exemplo na
jovem de 13 anos descrita por Morales & evh dois dos
guatro casos relatados por Herraiz € ecaté em uma
paciente de 24 anos, que tolerou varias gestécdes

Mais frequentemente, destacam-se intercorréncias
Fig. 4 - Angiografia em periodo pés-operatérioimediato (be ¢) mostraotubode goretex qUE colocam em risco a vida dos portadores dessa rara
(setas) unindo o tronco pulmonar (TP) a artéria pulmonar direita (APD) hilar, com  gnomalia como infecg&chipertenséo pulmonar e insu-

nitido desenvolvimento da arvore arterial direita emrelacéo a observadaemperiodo .. .. . , Lo , .
anterior a operagao (a). As pressdes nas artérias pulmonares diminuiram a 77% dosﬂC'enC'a cardiaca dII'EIta, além da hemorragla pUImO'

niveis sistémicos. nar-638,
A infeccdo pulmonar pode ser tdo grave que obri-

que pressupostamente se enchiam através de um canal ag@ até a pneumectomia do pulméo com hipoperfusao
terial, na altura do tronco braquiocefalico direito, ja fe- Mesmo precocemente na vida. A hipertensdo pulmonar

a0=5 VD= EE-8-8 APD= §0-8-11
AE= 5§ VE= @858 APE= §%-7-31

chado. e insuficiéncia cardiaca direita constituem-se nas causas
Cintigrafia pulmonar com tecnésio 99 mostrou flu-  Principais de morte, dai a consideragdo dos mesmos,

xo pulmonar & direita de 9% e & esquerda de 90%. hoje, ao transplante cardiopulmonar. )
Imaginou-se, frente ao quadro extremo de hiperten- No entanto, face a acentuada hipertenséo pulmonar

s&o pulmonar e insuficiéncia cardiaca direita que a incor-  insuficiéncia cardiaca, como primeiro passo ou como
poracao da arvore pulmonar direita a circulag&o, pudes- OP¢a0 de conduta, idealizamos como oétrgsa cone-

se rnelhorar as condicdes clinicas. A operacédo, X80 do TP e da APE, com hipertenséo, a APD, mesmo
constatou-se acentuado aumento das cavidades direitas &iPoplasica e hipoperfundida, na tentativa de melhorar
do TP. A artéria pulmonar direita era vista apenas no © quadro hemodinamico. o

hilo pulmonar, de 4mm de diametro e era conectada ao Tal objetivo foi conseguido, haja vista a transfor-
canal arterial obstruido, a direita. Foi possivel a macao clinica do nosso paciente com regressao dos sinais
interposicao do tubo de goretex de 7mm de diametro en- d& insuficiéncia cardiaca assim como da hipertenséo pul-
tre 0 TP com a artéria pulmonar direita hilar, sem cir- monar, dada a utilizacdo maior da arvore pulmonar di-

culacdo extraeorporea. reita, antes acentuadamente hipoplasica e
A saturagdo arterial de oxigénio elevou-se para hipoperfundida. L ) .
98%, partindo de valores correspondentes a 80%, antes  ESSa técnica de reconstituicéo da arvore arterial

do procedimento. A evolugio pos-operatéria (PO) foi boa, Pulmonar iniciou-se em 1965, com Kieffer e°cqlie co-
haja visto o desaparecimento da cianose e os sinais de inocaram veia safena entre TP e APE em crianca de 8 anos
suficiéncia cardiaca, tendo o figado regredido pare 1,5cm de idade, que no entanto ndo permaneceu patente.

do rebordo costal direito. A atividade fisica aumentou, o Em 1968, prosseguiu com Green e€¢ajue dire-
humor tornou-se mais adequado e o sopro da insuficién- tamente comunicaram o TP com a APE , em lactente de

cia tricispide mais discreto. 13 meses, com bom resultado. Dois outros ¢&sseme-

O ECG revelou, ja no 9° PO, diminuigio dos po- |hantes ao nosso, com agenesia da APD e hipertensao
tenciais de VD (fig. 1) e o estudo hemodinamico, das Pulmonar, beneficiaram-se com a colocacéo de condutos
diastdlica e a média: AD= 5; VD= 88-6-8; artéria pul- € cof, menino de 10 meses de idade, hemoptise foi a cau-
monar direita (APD)= 69-7-31; artéria pulmonar esquer- S& da morte 3 meses apos, e o outro, referido por Tawes
da (APE)= 68-9-32; AK= 5; VE= 88-5-8. e col, em menina de 4 anos de idade, houve nitida di-

A angiografia pulmonar (fig. 4) mostrou nitido au- Minuicdo da presséo arterial pulmonar. Continuou essa
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técnica a ser empregada em 1984 por Presbiterd encol

crianca de 9 anos, na qual tubo de dacron uniu a APD

com o TP com bom resultado.

Esta técnica abre perspectiva para esse grupo del'
pacientes e impde a necessidade da utilizacdo de artéri-2
as pulmonares, mesmo que parecam inexequiveis a,
reperfusdo, dada a hipoplasia acentuada. Surpreende-nos
a dilatacdo rapida dessas artérias desde que sejam devi4
damente conectadas a circulacéo, através de técnica cui-

dadosa impedindo estenoses ao fluxo.

A melhora obtida extrapola para casos semelhan-
tes como primeira opcao, antes de intervencdes radicais®

como transplante cardiopulmonar.

O desenvolvimento da artéria, previamente
hipoperfundida, dada a conexdao com a artéria

contralateral ou mesmo através de vaso sistértacts-

ria subclavia como na operacédo de Blalock-Taussig),
impede, ainda mais quando realizado precocemente, a™
atrofia dos vasos intraparenquimatosos que invariavel-
mente ocorre, com o tempo. O favorecimento de infec- 10.
cao e de hemoptises, dado o desenvolvimento natural de,
conexdes entre 0s vasos sistémicos e brénquicos com o

pulmé&o hipoperfundido, tem motivado até a
pneumectomias, felizmente bem sucediddmpde, dai,

a recuperacao ou restituicdo da circulacdo pulmonar, o

mais precoce possivel.
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