Comunicacdes Breves 47

Estenose das Veias Pulmonares.
Apresentacao de Dois Casos e Revisao da Literatura
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A estenose congénita das veias pulmonares tépicas  Pulmonary Vein Stenosis. Report of Two

€ anomalia rara, seja isolada ou associada a outras Cases and Review of the Literature
malformacdes cardiacas. A topografia das lesdes € o prin-
cipal determinante do progndéstico, uma vez que 60% dos Topical congenital pulmonary vein stenosis is a un-

sobreviventes apresentam doenca unilateral. Porém, a common defect, both isolated or associated to other car-
gravidade dos defeitos associados também influi diac abnormatilites. Only the localization of the lesions
significantemente na evolucdo. Relatamos dois casos: 0 seems to affect the survival, because 60% of survival cases
1° de crianca do sexo masculino, apresentando insufi- has unilateral stenosis; the severity of associated car-
ciéncia cardiaca e crises convulsivas aos 43 dias de idade, diac lesions become the prognosis poor. We describe two
quando se diagnosticou hipertensdo pulmonar, comuni- cases: 1 case, a 43 days old boy presented with heart
cacédo interatrial e insuficiéncia tricaspide, sem failure and convulsion and had a diagnosis of pulmo-
alteracdes pulmonares aparentes. O paciente evoluiu com nary hypertension, atrial septal defect and tricuspid re-
infeccdes respiratérias repetidas, além de acidente vas- gurgitation, without pulmonary abnormalities. He had
cular cerebral isquémico, aos 15 meses. Internado para recurrent pulmonary infections and a cerebral ischemia
hemodiluicdo, faleceu devido a choque séptico. Na in the following months, and died at 15 months of age for
necropsia constatou-se estenose severa e atresia, sepsis. Autopsy revealed stenosis and atresia in all pul-
acometendo todas as veias pulmonares, associadas amonary veins, with venous and arterial hypertension.
hipertensdo pulmonar veno-arterial, com hipoplasia da There was also aortic hipoplasia and aortic and tricus-
aorta e diferenciacdo incompleta das valvas aértica e pid valves indifferentiation; 2 case, a 7 days old girl
tricaspide. O 2°, crianca do sexo feminino com diagnds- had a diagnosis of aortic coarctation and atrial and ven-
tico de coarctacéo aodrtica severa e defeitos septais atrial tricular septal defects. Surgical corrections, at 38 and
e ventricular, aos 7 dias de vida. Com 38 dias foi 46 days old, firstly of the aortic coarctation and after for
submetida a alivio cirtrgico da coarctagéo, ligadura do the septal defects, disclosed and relief a supra-valvar
canal arterial e bandagem pulmonar, evoluindo com mitral stenosis, but she remained on heavy respiratory
insuficiéncia cardio-respiratéria grave. Apos 8 dias foi insufficiency. At 6 months old, she returned to the hospi-
reoperada para fechamento dos defeitos septais, sendotal with dispnea and cianosis, heart failure and
também ressecado diafragma supravalvar mitral e hemoptisis; a sepsis developed and she died. At autopsy,
desfeita a bandagem pulmonar. Apesar disso, novamentethere were severe pulmonary vein stenosis on the left and
evoluiu com insuficiéncia respiratéria. Aos 6 meses de in the superior right veins, with pulmonary hypertension
idade, internada com dispnéia e cianose, apresentou and hemorrhage.

hemoptise e insuficiéncia cardiaca, complicadas por sep-

ticemia de curso fatal. A necropsia, além das alteracdes Key-words: pulmonary stenosis, congenital heart disease
cardiacas, constatou-se estenose grave das veias

pulmonares esquerdas e da veia pulmonar superior

direita, além de hipertensdo e hemorragia pulmonares.

Palavras-chave:estenose pulmonar, cardiopatia congénita
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A estenose das veias pulmonares (EVP), em auséncia
de drenagem an6mala, constitui alteracdo cardiaca rara,
Instituto Dante Pazzanese de Cardiologia - S&o Paulo quer comoNIesao isolada, que,r aconjpanhando diferentes
Correspondéncia: Mabel de Moura B. Zamorano - Instituto Dante Pazzanese de Cardiologia ma|f0fma(;068- Dentro deste titulo séo enQIObadOSa desde
Av. Dr. Dante Pazzanese, 500 - CEP. 04012-180 - S&o Paulo, SP casos de estenose em um Unico ramo até exemplos de
Recenidopars publicagio em 2011195 atresia de todas as veias pulmonares. Isto se justifica

porque a atresia pode ou ndo ser um evento primario,
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uma vez que também resulta da organizacdo de tromboscardiacas coexistentes e passar despercebida aos exames
em ramos estenoticos, 0 que confirma o carater evolutivo complementares. A exemplo do diagndéstico clinico, a
da doenca. E possivel que veias primariamente atrésicasdeteccéo anatdmica também pode falhar, especialmente
sofram absorcdo, a exemplo do que ocorre nas atresiasem cora¢gdes muito pequenos e com malformacdes
pulmonares e adrticas, pois, alguns casos, onde as veiagzomplexas, nos quais a presenca de drenagem venosa
pulmonares ndo séo detectadas pelo estudo anatdmiconormal tranquiliza equivocadamente a respeito de altera-
podem corresponder a esta evolutao ¢Bes no desagle pulmonar.

A natureza congénita desta anomalia € questionada, A falta de suspeicéo clinica e a ndo detec¢éo ao estudo
especialmente em relatos mais antigos, cujos autoresanatdémico podem constituir fatores adicionais para a
interpretam o estreitamento venoso como resultado da raridade da EVP, cuja incidéncia tem sido estimada entre
cicatrizacdo de flebites. Realmente, a EVP determina 4 e 6% das cardiopatias congénitas em geka museu
congestdo pulmonar crdnica, situagédo freqientemente do nosso hospital contamos com 430 espécimes de
complicada por infecgBes que podem se estender até osmalformacdes cardiacas, excetuando-se os casos de valva
ramos venosos, dai sua associagcdo com processosaortica bicuspide; em apenas dois destes coracdes
infecciosos. Por outro lado, é inquestionavel a ocorréncia detectou-se estenose e atresia de veias pulmonares sem
de obstrucdo venosa pulmonar, como processo secundaricalteracdo da conexdo, os quais constituem o objeto deste
a pericardite constritiva, mediastinite, invasdo neoplasica, trabalho. Nestes dois casos, a EVP faz parte de um
etc. Apesar disso, desde 1962, Shone édsfiniram as complexo congénito de carater obstrutivo no lado esquerdo
evidéncias do carater congénito da EVP, a saber: suado coracdo, cujas barreiras estdo presentes desde o plano
frequente associa¢@o com outras anomalias congénitas, ovenoso até o setor arterial. A real extensdo das obstru¢des
inicio dos sintomas em recém-nascidos, a similaridade foi apreciada adequadamente apenas ao exame
morfolégica com as obstru¢des nas drenagens andmalasnecroscopico, em ambos os pacientes.

e a consistente auséncia de infecgdo ativa na veia

envolvida. Em 1970, Becker e cbtlescreveram a EVP Relato dos Casos
em um natimorto sem processo infeccioso, corroborando
a etiologia congénita. Caso 1- Crianca masculina, nascida de parto nor-

As caracteristicas clinicas e fisiopatolégicas da EVP mal a termo, produto de gestacdo sem intercorréncias.
sdo regidas pelo grau de obstrucéo, pelo numero de ramosDesde 0 nascimento apresentou cansago com interrupcao
afetados e pela coexisténcia de outras altera¢gdesdas mamadas, além de cianose ao choro. Com 43 dias de
anatémicas no coragdo. Deste maneira, relatam-se casovida foi internada devido a insuficiéncia cardiaca
bem tolerados e de sintomas discretos, ao lado de exemploxongestiva (ICC) e crises convulsivas focais, sem alteracéo
nos quais o Obito ocorre precocemente, em recém-nascidoslaboratorial. Transferida para este hospital, 0 exame fisico
com quadro clinico exuberante. Apesar de sua raridade, constatou dispnéia (++/4) e cianose (+/4), peso de 3.440qg.
a EVP é importante por ser um agravante potencial signi- O exame cardiolégico revelava frémito sistélico em borda
ficativo a evolugéo clinica ou pés-cirtrgica, em casos onde esternal esquerda baixa, onde a ausculta detectou sopro
sua presenca pode ser mascarada por outras lesdesistolico regurgitativo (+++/4) com irradiacdo para a

I

N

v

Db bbb

\24/92

Fig. 1 - Atrio esquerdo (AE): & esquerda, observa-se a chegada da veia comum esquerda e seus ramos afluentes (\&&)éa direits, que compdem as duas veias deste lado
(VD). Nos dois pulmdes os ramos venosos séo difusamente hipoplasicos, alguns atrésicos
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exame ecocardiografico revelou comunicacao interatrial
(CIA) ao nivel da fossa oval com 8mm de diametro,
refluxo moderado em valva tricispide de aspecto
displasico, além de canal arterial pérvio. Verificou-se
ainda, aumento de importante a moderado das camaras
direitas e do tronco pulmonar, sem lesdes obstrutivas,
estimando-se a pressao sistolica do ventriculo direito em
108mmHg. No lado esquerdo do coracédo este exame nao
detectou altera¢@es significativas, apenas reducéo discreta
do volume do ventriculo e da aorta. O paciente foi mantido
sob controle ambulatorial mensal, com diagndsticos de
CIA, persisténcia do canal arterial, insuficiéncia tricispide
e hipertensdo pulmonar. Durante 0s proximos 8 meses a
evolucao clinica foi marcada por episédios de infec¢do
respiratéria. Reinternado com quadro de febre, diarréia,
Fig. 2 - Regi&o hilar do pulmé&o esquerdo Segmento de parede bronqwcacom dllata(;aode5|dratagao e desnutrlgao apresentou, no 4° dia, acidente
ﬁn‘;g:gg:ﬁ;f:;i’g'iﬁgﬁgﬂ;}lﬁﬁf&sﬁ;‘?&‘)’ma cireundante, ressaltam-se vasog, 5 sl ar cerebral isquémico comprometendo areas fron-
tal e ttmporo-parietal direitas; a ecoscopia ndo detectou

1 trombos ou vegetacdes intracardiacos. Evoluiu com
'::1-_: o=k o N melhora progressiva, tendo alta ap6s 28 dias em uso de
R ; el oyt i anticoagulantes. Com 1 ano e 3 meses de idade foi hospi-
; talizado para hemodiluicdo e posterior estudo hemodina-
mico. No 3° dia de internacao iniciou-se quadro infeccioso
sistémico que resultou em 6ébito. A hemocultura foi
positiva pareEnterobacter sp

O exame necroscopico revelou cardiopatia obstrutiva
em diferentes niveis do coracdo esquerdo: ao nivel das
veias pulmonares, na valva aértica (leve, por diferenciacado
incompleta ou displasia) e na aorta (hipoplasia tubular
da crossa que termina em coarctacao severa, sendo o fluxo
distal canal-dependente). A drenagem pulmonar se fazia
topicamente, através de duas veias a direita e uma a
esquerda. As duas direitas tinham estenose na juncéo com
0 atrio, que reduzia os orificios de desagie a 1mm de
didmetro; o segmento extrapulmonar destas veias era
hipoplésico e de paredes espessas, sendo também adel-
gacados seus afluentes intrapulmonares. Havia oclusédo
trombotica de um dos afluentes da veia inferior direita.
No lado esquerdo, trés ramos delgados reuniam-se em
um tronco curto e fino que se abria no atrio através do
Fig. 3 - Regido sub-pleural do pulmé&o esquerdo: espessamento da parede alveolar poorificio puntiforme; dois destes ramos afluentes eram
fibrose, re.sultadodo edem_a.interstif:ial cronico. A pleura (P) também mostra espes- atrésicos, enquanto o 3° tinha lumen filiforme (fig. 1)_
samento fibroso. (Hematoxilina-eosina 78x) L. - e . ~

No lado direito do coracéo verificou-se dilatacdo e

direita e para a ponta, desdobramento fisiol6gico da 22 hipertrofia acentuadas, com conseqiiente insuficiéncia da
bulha e ritmo cardiaco regular em dois tempos, com valva da fossa oval, constituindo uma comunicacgéo
136bpm. Outros dados importantes do exame fisico restritiva. A valva tricGspide tinha alteracdes displésicas
anotavam: pulmdes com ausculta normal, figado a 6 cm moderadas. Nos pulmdes havia quadro de hipertenséo
dareborda costal direita, membros inferiores edemaciadosveno-arterial, com sobrecarga dos circuitos linfatico e
mas bem perfundidos, apesar de discreta diminui¢&o nosbronquico (fig. 2), além de edema e fibrose variaveis no
pulsos periféricos e semiologia neurologica normal. O parénquima pulmonar (fig. 3). As veias intrapulmonares
ECG mostrava eixo em -160° e sobrecarga das camarasmostravam paredes irregularmente espessadas por
direitas. Ao exame radiologico do térax, havia aumento proliferagéo fibrosa na intima e fibro-elastica na média
importante da silhueta cardiaca (+++/4) e desenho vas- (fig.4), identificando-se, em algumas, organizagéo de
cular pulmonar normal. Saturagdo arterial de oxigénio trombo n&o-oclusivo. Outros diagnésticos morfoldgicos
de 82%. O paciente foi internado, evoluindo com importantes foram sinais de choque séptico e
compensagao da ICC e controle das crises convulsivas. Oamolecimento cerebral antigo, fronto-parietal direito.
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Fig. 4 - Veia intrapulmonar: as setas ressaltam a variagéo da espessura da parede, e
virtude da proliferagéo fibromuscular na média e na intima. H4 também aumento do
tecido fibroso perivenoso. (Hematoxilina-eosina 78x)

Caso 2- Crianca feminina, com 7 dias de vida, peso
de 3.100g, nascida de parto normal a termo. Produto de
gestacdo em cujo inicio a mée ingeriu 30 comprimidos
de contraceptivo oral numa Unica tomada. Foi enca-
minhada da maternidade para este hospital, devido a
cansaco as mamadas e sopro cardiaco desde o0 nasciment
sem cianose. O exame fisico mostrava ritmo cardiaco

regular em dois tempos, com desdobramento longo e |

constante da 22 bulha. Sopro sistélico regurgitativo (++/

4) na regido mediana da borda esternal esquerda. Pulso$=

nao palpaveis no membro superior esquerdo e nos
membros inferiores. PA= 85x50mmHg no membro supe-
rior direito. O ECG mostrava ritmo sinusal e sobrecarga
biventricular, com AQRS a +120A radiografia de térax

revelava aumento da area cardiaca (+++/4) e do fluxo

Fig. 5 - Vista externa superior do atrio esquerdo (AE), observando-se a chegada das
veias pulmonares: Gnica a esquerda e duas a direita (setas). Ndo ha evidéncias de
obstrucéo venosa ao exame esterno e as veias tém dimensdes normaitéhRE
pulmonar esquerda; ARrtéria pulmonar direita; FRronco da artéria pulmonar)

pulmonar. ©) ecocardlograma mostrava coarctac;ao SeVeraFig. 6 - O exame interno do atrio esquerdo (AE) mostra obstrucéo do orificio da veia

da aorta, CIA grande, comunicacéao interventricular (CIV)
sub-pulmonar e canal arterial pérvio.

Com 38 dias de vida foi submetida a corregéo
cirdrgica da coarctacao aértica através de aortoplastia
término-terminal, além de ligadura do canal arterial e
bandagem da artéria pulmonar. No pés-operatério (PO)
apresentou insuficiéncia cardio-respiratoria com

hipersecre¢&o pulmonar, devido as quais, varias tentativas

de extubag&o resultavam em cianose e bradicardia graves
Estudo hemodindmico no 6° PO revelou hipoplasia do

arco aértico, mas sem reestenose na area da coarctacgao.

No 8° PO foi reoperada, com fechamento das CIA e CIV,

desfazendo-se entéo, a bandagem pulmonar. Nessa ocasia

foi detectada membrana supravalvar mitral, a qual foi
ressecada. Apesar da nova cirurgia, necessitou de cuidado

em unidade intensiva por 6 semanas. Na alta, pesava

2.920g, com 3 meses de idade. Nos retornos ambulatoriais,
a mae relatava cansa¢co as mamadas e alguns episédio
gripais com desconforto respiratorio, sem cianose. O
ecocardiograma de controle, realizado aos 4 meses e mei
da 12 cirurgia, mostrou dilatacdo importante do tronco e
ramos pulmonares, embora ndo se detectassem sinais d

o

comum esquerda e da veia superior direita (setas maiores). As setas menores mostram
0S ramos venosos esquerdos que constituem o tronco comum: a veia superior direita
esta encoberta pela parede atrial e a veia inferior direita (VID) tem dimensdes normais
(AD - atrio direito)
de coarctacdo. Com 5 meses da 12 cirurgia, deu entrada
na emergéncia com quadro de dispnéia (+++/4) e cianose
(++/4) de inicio subito e recente. Internada na UT], evoluiu
com sangramento pela canula traqueal, queda do estado
geral e ICC. No 3° dia de internacdo apresentou quadro
de choque séptico, coagulopatia e ébito.
O exame necroscOpico constatou cardiopatia
complexa, que associa lesGes obstrutivas no coracao
squerdo e comunicacdes anbmalas, em sua maioria ja
§efinidas, clinica e cirurgicamente: hipoplasia tubular

grave da croca aodrtica, com coarctacdo previamente

ressecada, diafragma supravalvar mitral, corrigido
cirurgicamente, canal arterial, CIA e CIV anterior,
perados. Além destas alteracdes, o estudo necroscopico
eterminou levoposicdo da saida do ventriculo direito,
ma vez que a valva pulmonar cavalgava a CIV,
estabelecendo leve estenose subadrtica. Finalmente,

u

é/erificou-se estenose de veias pulmonares topicas, as quais

hipertensdo pulmonar, com gradiente até 40mmHg na area

apresentavam didmetro e tamanho normais ao exame
externo (fig. 5). Apenas o ramo inferior direito era
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poupado, o qual tinha didmetro interno de 5mm. Somente 1). Nos casos com atresia, as veias costumam ser
duas veias pulmonares direitas chegavam ao atrio, tendohipoplasicas, total ou parcialmente reduzidas a um cordéo
a superior, diametro externo normal, porém com orificio fibroso **!% mas, atresia focal é descrita, tanto como
de abertura puntiforme. No lado esquerdo, trés ramos resultado de trombose em uma veia estenética, quanto
formavam tronco curto que se abria no atrio por um por membrana imperfurada na jungao veno-atfidi
orificio puntiforme, ocluido por pequeno trombo (fig. 6). Dos 73 casos descritos, 27 tinham EVP restrita a
Em correspondéncia com estas obstrucfes, os pulmfesum dos pulmdes, mas em apenas 2 desses, a lesao foi
apresentavam sinais de hipertenséo veno-arterial comunivenosa. Obstru¢@o bilateral, mas com uma ou mais
sobrecarga do sistema linfatico, além de hemorragia veias poupadas, ocorreu em 20 casos. Nos 26 pacientes
macica a esquerda e em grandes areas a direita. restantes, todas as veias pulmonares foram afetadas.

A EVP foi a Unica alteragéo estrutural referida em
32 coracbes, embora varios destes apresentassem fluxo
da direita para a esquerda no plano atrial, em virtude de

Nos dois casos descritos, a EVP, embora constituindo aun|1ento tdedpre,slsa:) r(;o fatrlo dlre:toE(Ai)) e do nNaO;],
apenas parte de um conjunto de malformagdes cardiacadCO'amento da vailla da fossa oval. Em £ ¢asos nao ha

graves, exerceu papel importante na evoligdo dos dols 23 TS P PR SOE RS LT oe o
pacientes. Ressalta-se a concomitancia de les@es P P '

obstrutivas do coragéo esquerdo, nas veias pulmonares,s'mpl.eS comunicacoes até defeitos complexqs. A's
associacdes mais frequientes foram com as cardiopatias

no fluxo valvar aértico e na aorta de ambos os casos, alémCon Bnitas mais comuns. ou seia. CIV. CIA e persistancia
da obstrugdo em nivel supravalvar mitral no caso 2. A 9 ' a, ’ P

coincidéncia de dois casos sequenciais onde a EVP faziad(? c'anal arterial. Outras Iesﬁes reI.atadas s,éo coarctagao
parte de um complexo congénito de obstru¢des no lado aprtlca, .defelto se~ptal atnoventncular,.s~|ndrome de
sistémico do coracdo, levou-nos a investigar a real hlppplasm do coragao esquerdo,transeos@ao daggrandes
incidéncia desta associacdo. Entre relatos de casosarterias, tetralogia de Fallot, etc. LesBes obstrutivas do

;- I . . 3 i 0,
préprios e revisdes da literatura, juntamente com os coracao esquerdo estiveram presentes em apenas 15% (11

pacientes que descrevemos, reunimos 73 descri¢cdes deespeumes) do; relatos; em apenas'd0|s,pa0|entes
ncontrou-se mais de uma leséo obstrutiva além da EVP

EVP em auséncia de drenagem anémala. Da analise desteglO E interessante salientar que a estenose de ramos
casos, coletamos os dados expostos a seguir: ) d

venosos topicos pode complicar casos de drenagem

Morfologia da EVP - Embora conectadas ao atrio inomalg parcial das veias pu!mondr’é’ée de agenesia
ou origem errad® das artérias pulmonares.

esquerdo (AE), ndo é excepcional que as veias pulmonares . . . . o
d (AE) P a P Fisiopatologia da EVP- A fisiopatologia das lesdes

apresentem variagdo em relagcdo ao numero habitual, das

quais a mais freqtiente é a confluéncia das veias, que SeOlZ)S'[rLItIV:’:lS das veias pulmonares apresenta variagées que

abrem no AE através de um tronco comum (cerca de 30% dependem da topografia das obstru¢oes. Quando apenas

dos casos). Este tipo de fusdo venosa ocorre em apena m pulméo & at.mgldo, a diferenca de pressao que se
um ou nos dois lados e foi o arranjo verificado no pulméo estape}ece permite deSVLO central do f'“X,‘?Far?gu'.”eO para
esquerdo em nossos dois casos. Uma variagio numéricad artgrla de~menor presséo. Uma consequéncia c~>I|reta d.IStO
interessante é relatada por Fong €,cplie detectaram 3 € a dilatagdo por h|p.erfluxq da arter'la do pulmao sad~|0,
ramos direitos e 8 esquerdos chegando isolados ao étrio,acompanhada por h|potrof|a~t com h'POf'“XO no pulmao
em um dos espécimes de sua colecio. Em relac&o a formalesado' O aumento de presséo nas veias pulmonares causa

de apresentacdo, as estenoses podem ser Iocalizadc':lse,Ieva(fao 'da pressao no terrltorlo caEnIar e'q.uandg a
determinadas por uma membrana (ou diafragma) ou por pressao hidrostatica sobrepuja a presséo oncotica, ha es-
espessamento fibroso anular da intima, constituindo a cape de fluido do compartimento intravascular,

estenose focal ou em ampulhiét&® Este tipo de estenose estabelecendo edema intersticial. Tal situagao e
.compensada por aumento da drenagem linfatica e pela

geralmente se situa na juncao veno-atrial, mas também é . . o
abertura de colaterais para as veias bréonquicas. Um outro

descrito em pontos mais distantésO segmento venoso ecanismo compensatorio é a vasoconstricdo arteriolar
prévio a obstrucao pode se apresentar dilatado, as vezed" P o G '
e reduz o fluxo para o territério obstruido, mas causa

sem que se detecte a area de estenose na inspecgéao exterfd ~ D A
da veia (fig. 5). Outra forma de EVP, mais comum, é hipertensdo pulmonar. Esta vasoconstricdo reflexa é
determinada por proliferacéo fibrosa intimal difusa, que ggnerahzgda a toda a arvore arterial pulmonar e causa
espessa a parede e reduz o [limen em um setor ou em todglpertensao, MEsmo nas areas com drenagem venosa nor-
a extensao da veid®. Neste tipo de estenose segmentar mal . O estado crénico de congestéo venosa e edema
ou difusa, o ramo afetado tem o didmetro externo normal induz a proliferagao fibrosa e propicia a instalagao de
ou diminuido, podendo inclusive, se associar a uma infecgBes. Seja por estase e rotura das veias bronfuicas

verdadeira hipoplasia venosa (veias finas e curtas) (fig. S€ja por mfgrtos VePOS.O]é' episodios de hemoptise
constituem intercorréncias comuns nestes doentes. No

Discussao
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pulm&o contra-lateral, o hiperfluxo é o principal pulmonar significativa com evidéncias eletrocardiogra-
responsavel pela hipertensdo que se tem documentadoficas de sobrecarga do coracao direito, ao lado de conges-
Geggel e col ressaltaram as diferengas morfolégicas e tdo com hipoperfusdo contra-lateral. O diagnéstico
fisiopatolégicas da hipertensé&o pulmonar nas duas definitivo baseia-se no estudo hemodindmico-angiografico
situacdes hemodinamicas: no lado com obstrucdo venosa,dos pulmdes, que demonstra: 1) aumento da pressao em
as artérias sdo pequenas, contraidas e com médiauma ou nas duas artérias pulmonares, conforme a lesdo
espessada e no pulmao contra-lateral, com sobrecarga deseja uni ou bilateral; 2) reducéo no didmetro de uma das
fluxo, as artérias séo dilatadas, embora também mostremartérias pulmonares com desvio de sangue para o ramo
espessamento medial. contra-lateral, em casos de obstrucado venosa em apenas
Nas EVP bilaterais, a fisiopatologia segue uma linha um pulm&o; 3) drenagem venosa pelo sistema brénquico,
geral semelhante aos casos unilaterais, com edema eespecialmente na EVP bilateral; 4) aumento da presséo
fibrose, hipoperfusdo e hipertensdo nos dois pulmdes. wedgeem um ou nos dois pulmdes, com pressdo normal
Porém, ndo hé diferenca de presséo entre as duas artériano AE. A determinacgdo de gradiente entre a veia pulmonar
pulmonares e isto anula a via de escape das lesdese o AE por cateterizacdo retrégrada, constitui o sinal
unilaterais. A drenagem venosa fica restrita a algum ramo hemodin&dmico mais caracteristico desta malformacéo; 5)
poupado ou as veias brénquicas através da abertura ddfinalmente, a demonstragdo angiografica de lentificacéo
colaterais, normalmente ndo funcionantes. Como esta na passagem de contraste pelos pulmdes e de obstrucdo
drenagem brénquica costuma ser insuficiente, o resultado e/ou hipoplasia das veias pulmonares, estabelecem o
€ a instalacdo precoce de edema pulmonar crénico bilate-diagndstico.
ral, ndo raramente complicado por episédios agudos de O ecocardiograma transtoracico, mesmo em casos
grave progndstico. Como é 6bvio, este € o grupo de onde o Doppler sugere algum obstaculo nas veias
consequéncias mais precoces e severas e onde 0 6bitgulmonares, ndo fornece bons resultados na identificagéo
ocorre mais cedo. direta da lesdo veno$& '3 Excelentes resultados tém
Apresentacéo clinica e diagnosticoeNos casos em sido destacados com o ecocardiograma transesofégico,
qgue ha outras malformagdes cardiacas associadas, alevido a boa abordagem do AE nesta téchica
expresséo clinica destas costuma suplantar os sinais A estimativa do fluxo e da ventilagdo pulmonares
préprios da EVP. Nestes pacientes, o que chama a atencagor radioisétopos € um coadjuvante da investigacao clinica
€ 0 aparecimento de hipertensdo pulmonar mais precoceque tem mostrado bons resultaé#i&s** O angiograma
e grave que o habitual, em casos com cardiopatia pulmonar com radionuclideos pode ser uma boa opcao
hipertensiva, ou sua presenca inusitada em alteracfes quendo-invasiva para o acompanhamento destes pacientes
normalmente ndo cursam com hipertensdo pulmonar. ?°, mas ndo é adequado como método diagndstico, uma
Embora se relatem casos assintomaticfsou vez que fornece apenas a medida do débito venoso
oligossintomaticos®, hipodesenvolvimento, tosse, pulmonar, sem precisar a morfologia das veias obstruidas.
dispnéia e cianose sao frequentes nestes pacientes: cerca  Tratamento e prognéstico - N&do ha tratamento
de 60% deles comeca a apresentar sintomas até o final declinico para a EVP. As poucas tentativas de dilatacéo por
1° ano de vida, 70% dos quais antes do 6° més. No grupobaléo resultaram em alivio muito fugaz da obstru¢éo, com
com EVP unilateral, infeccdes pulmonares de repeticao e reestenose plenamente estabelecida em poucoS-dias
episédios de hemoptise séo relatados em 45% dos casosO Unico tratamento com alguma eficacia é a cirurgia, as-
Nessas criangas, a radiografia do térax pode mostrar sim mesmo bastante limitado, pois os melhores resultados
diminuicdo de volume e sinais de edema no pulmao séoobtidos com pneumectomia, obviamente restrita aos
afetado. A repeticdo de infeccdes aliada aos sinais de casos unilaterais. Diferentes técnicas de abordagem cirdr-
edema em um s6 pulmao, devem alertar para a pos-gica foram empregadas nestes pacientes: resseccao do
sibilidade de EVP unilaterdl Entretanto, as evidéncias  segmento estenotico com reimplante direto da veia na parede
radiol6gicas de congestéo pulmonar costumam ser estaveisatrial >, venoplastia similar & piloroplastia de Heinecke-
apenas numa etapa mais tardia da evolucao, sendo fugazeMlikulicz %% alargamento do segmento estreitado com
ou inaparentes no recém nascid®'® Os pacientes com material protéticé”* ou com retalho de AE. Esta Ultima
EVP bilateral apresentam os mesmos sintomas daquelestécnica, idealizada por Pacifico e &lemprega retalhos
em que a leséo é restrita a um dos lados. Porém, nestepediculados do septo atrial para ampliar as veias direitas e
grupo, o edema agudo dos pulmdes foi a apresentacdo endo apéndice atrial esquerdo nas veias esquerdas. O autor
mais de 50% dos casos ndo associados a outrasrelata bons resultados pés-cirdrgicos, mas os dois casos por
malformacdes cardiacas, sendo peculiar a presenca deele descritos estavam apenas com 2 e 3 meses de PO. Apesar
edema agudo pulmonar em auséncia de cardiomégalia de haver transcorrido uma década da comunicacéo desta
De uma forma geral, o paciente com EVP é uma cirurgia, encontramos apenas um relato onde a mesma foi
crianca hipodesenvolvida, com historia de dificuldades empregadd, mas este também tinha pouco tempo de PO.
respiratérias que evoluem com infec¢éo, ou hemoptise, Foram tratados cirurgicamente 23 (31%) pacientes.
ou edema pulmonar grave, na qual se detecta hipertensdoA mortalidade neste grupo foi de 56% (13 casos), todos
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ocorrendo abaixo dos 6 meses de intervencao; a totalidadetimal é progressiva e o vaso estreitado € sede freqlente
dos obitos era constituida por pacientes com EVP bilat- de trombose, o impedimento ao retorno venoso pulmonar
eral. Por outro lado, 7 dos 10 pacientes em evolug¢éo pos-se torna cada vez mais grave, propiciando o surgimento
operatéria portavam lesdo unilateral, sendo que 4 tratadosde eventos fatais como edema agudo de pulmbes e

por pneumectomia*>'***e 3 por venoplasti&®?* Em
nenhum dos casos em evolucdo pds-operatoria foi em-
pregada a técnica de resseccao do segmento estendtico
com reimplante direto na parede atrial, porém, este tipo
de correcéo foi utilizado em 6 dos 13 pacientes que fo- ;|
ram a obito.

Nove casos em acompanhamento clinico ndo rece- 2
beram qualquer tipo de cirurgia direta sobre a EVP, mas 5
um destes foi alvo de dilatagédo prévia por cateter-baldo,
evoluindo sem melhora clinitaEste grupo compreende  #
5 pacientes com les&o unilateral, 2 com estenose univenosa
bilateral e 2 com todas as veias comprometidas. Todos se 5.
acompanhavam de outras malformac¢des cardiacas,
cirurgicamente corrigidas em 7 pacientes. Na realidade,
foram relatados apenas 2 em 73 pacientes com EVP,
evoluindo sem qualquer tratamento cirlrgico, sejada EVP 7
propriamente, seja de defeito cardiaco associadom
com lesédo unilateral e CIV, aos 52 meses de idade e outro, s.
com 29 meses, tem todas a veias alteradas e defeito
completo do septo atrioventricular. A analise global destes o
73 casos revelou que 51 pacientes foram a 6bito, 19 eram
relatos de evolucéo clinica ou cirdrgica e 3 comunicagdes 10
omitiram estes dados. O principal fator que influencioua ,;
sobrevida dos pacientes foi a extenséo da EVP, embora se
possa atribuir alguma importancia a coexisténcia de outros
defeitos cardiacos: dos 50 pacientes que foram a 0bito,
39 apresentavam les&o bilateral, e o dbito ocorreu abaixo 13.
de 1 ano de idade em 70% desses casos, apesar de apenas
um terco dos pacientes apresentar outra cardiopatia
associada. Nos 11 6bitos com les&o unilateral, somente 2
ndo apresentavam anomalia cardiaca associada, grupo em®
que 2 faleceram antes do 1° ano de vida. Nos 19 pacientes g
em evolucao, a EVP foi menos grave, ou seja, unilateral
em 63% deles e, embora se associassem outras anomalias
em 14 pacientes, a maioria destera representada por
lesbes mais simples (comunicac¢des isoladas). As
limitacdes do tratamento, ou seja, a restricdo da cirurgia 18-
apenas para lesOes focais e 0s maus resultados dagg
diferentes formas de plastia venosa, constituiram fatores
adversos no manuseio desses doentes. Porém, apesar da
falta de estudos evolutivos, a técnica de Pacifico®@&ol 0
a que concentra melhores expectativas, ja que se espera
gue o retalho pediculado cresca juntamente com o atrio, 21
reduzindo a incidéncia e a magnitude das reestenoses.
Pacientes que apresentam estenose difusa e/ou atresia née.
tém tratamento especifico e ficam sujeitos a evolucéo
natural da doenca, geralmente grave. Como a fibrose in-

hemoptise.
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