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Drenagem Andmala Total de Veias Pulmonares.
Experiéncia com 70 casos

Maria Angélica Binotto, Solange Gimenez, Edmar Atik, Miguel Barbero Marcial, Munir Ebaid
Séo Paulo, SP

Obijetivo -Avaliar a experiéncia clinica e cirargica Total Anomalous Pulmonary Venous
em pacientes com diagnostico de drenagem anémalato-  Connection. Experience with 70 Patients
tal de veias pulmonares (DATVP) isolada admitidos no
INCOR-FMUSP.

Métodos Foram analisados, retrospectivamente, 0s
prontuarios de 70 pacientes com DATVP isolada, no peri-
odo de jan/85 a dez/93. A idade média a admisséo era de
20,4 semanas e as variaveis que serviram de base para
analise dos resultados foram: tipo anatémico, idade a ad-
misséo, gravidade, infeccdo, comunicacéo interatrial
restritiva e presenca de obstrugao venosa pulmonar. Ana-
lise univariada e multivariada procuraram apontar possi-
veis fatores de risco para obito.

Resultados A conexdo andmala era supracardiaca

Purpose -To evaluate the clinical and surgical expe-
rience with consecutive patients with isolated total anoma-
lous pulmonary venous connection admitted to the Heart
Institute, S&o Paulo, Brasil.

Methods Hospital records of 70 consecutive patients
(January 1985 to December 1993) were retrospectively
reviewed. There were 28 girls and 42 boys whose ages
ranged from two days to four years (mean 20.4 £ 29 weeks).
The following variables were selected for analysis:
anatomic type, age at admission, clinical status, the

em 63% dos pacientes, cardiaca em 17%, infracardiaca em presence of infection, restrictive ASD, and the presence of
! ' pulmonary venous obstruction. Univariate and

8,5 e mistaem 11,5%. Foram considerados graves a admis- L : . . . .
9 . ! multivariate analysis were used to identify possible risk
sé0 18 (25,7%) pacientes, estando presente processo infec-
) ~ . factors for death.
cioso em 31 (44%), obstrucéo no trajeto de drenagem em

. ) : . Results -The abnormal anatomical connection was
21% dos casos. Septostomia atrial foi realizada em 38 pa- o o . S
; . . . o supracardiac in 63%, cardiac in 17%, infracardiac in 8.5%
cientes, 13 dos quais considerados graves a admissao. A

T 0 ! o .
mortalidade pré-operatéria foi de 15,7% e a cirdrgica, de and mixed in 11.5% of the cases. Eighteen (25.7%) patients

. o o ~ were admitted in poor clinical condition. Infection, mainly
17%. Analise estatistica apontou as variaveis infeccéo e . o .
gravidade a admissao e idade como fatores de risco para pulmonar, was presentin 31 (44%) patients. Pulmonary

6bito venous obstruction was present in 21% of the patients.

Concluséo -A correcio da DATVP na infancia tem Atrlal_ sept(_)stomy was pe_rformed in 38 patients, 13 of t_hem
. o . L. admitted in a poor clinical status. The preoperative
risco aceitavel e bons resultados pos-operatoérios. No en- . : -
. . mortality was 15.7% and the operative, 17%. Statistical
tanto, encaminhamento precoce para um centro especi-

. . PR . : analysis demonstrated that infection, poor clinical status
alizado, seguido de estabilizacéo clinica agressiva e ime- .

: . . and age were risk factors for death.
diata, séo fundamentais.

Conclusion -Surgical correction of total anomalous
pulmonary venous drainage in infancy can be performed at
low risk with good results. However early regdito acadiac
care center, agressive preoperative stabilizatioth postoperative
care are important.

Palavras-chave: drenagem andmala total de veias pul-
monares, cardiopatia congénita, cirur-
gia cardiaca

Key-words: total anomalous pulmonary venous
connection, congenital heart disease, cardiac
surgery
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A drenagem andmala total de veias pulmonares

Instituto do Coragéo do Hospital das Clinicas - FMUSP (DATVP) é uma doenga rara, encontrada em 1% dos paci-
Correspondéncia: Maria Angélica Binotto - Incor - Av. Dr. Enéas C. Aguiar, 44 - . . A g e N
05403-000 - S&0 Paulo, SP entescom ciardlopatla congeﬁnﬁ uma CO.I’IdI(;aO grave a
Recebido para publicacio em 20/10/94 apresentacao e poucos pacientes sobrevivem além do 1° ano

Aceito em 18/10/95 de vida sem correcdo cirdrgica. Desde a publicagéo inicial
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do tratamento cirtrgico da DATVP em 1954 mortalida- drenagem fazia-se através de uma veia vertical drenando
de decresceu de 60% para 2-30% em veiainominada e veia cava superior em 34 (48,6%) dos

O tratamento da DATVP € essencialmente cirdrgico e pacientes; diretamente na veia cava superior em 9 (12,8%);
a abordagem clinica inicial visa a preparacao para a corre-em um caso (1,4%), em veia azigos; no seio coronario em
¢ao cirdrgica, que deve ser instituida tdo logo seja feito o 9; em 3 (4,3%) dos pacientes a drenagem ocorria direta-
diagnostico. mente no AD; em 6 (8,6%) erainfradiafragmatica, drenan-

No decorrer da Ultima década houve importantes aqui- do em veia porta e, finalmente, em 8 (11,4%), a drenagem
sicBes com relacdo a anestesia, técnica cirdrgica, preserva-era mista. Destes, em 2 pacientes, as veias pulmonares di-
¢do miocardica e cuidados pds-operatorios. A despeito dis- reitas drenavam no seio coronario e as esquerdas, na veia
S0, 0 tratamento cirargico da DATVP em recém-nascidos cava superior; em um paciente, as veias direitas drenavam
e lactentes jovens continua a ser um desafio, mesmo nosdiretamente no AD e as esquerdas, no seio coronario; em
melhores centros de cirurgia cardiaca pediatrica. O presen-um paciente, as veias direitas drenavam na veia cava supe-
te trabalho analisa, retrospectivamente, a experiéncia cli- rior e as esquerdas, numa veia vertical, que por suavez dre-
nica e cirtrgica do INCOR (HCFMUSP). nava na veia inominada e veia cava superior; em um paci-
ente as veias direitas drenavam na veia cava superior e as
esquerdas, na veia porta; em um paciente a veia do lobo in-
ferior esquerdo drenava no seio coronério e as demais , di-

Os prontuarios hospitalares de 70 pacientes consecu-retamente na veia cava superior; em um paciente as veias
tivos (28 do sexo feminino e 42 do masculino), com o diag- direitas drenavam no AD e as esquerdas, huma veia verti-
noéstico de DATVP, internados no INCOR, de jan/85 adez/ cal e, finalmente, em um paciente a do lobo superior direi-
93, foram revistos, retrospectivamente. Foram excluidas da to drenava direto na veia cava superior e as demais drena-
analise criangas com anomalias associadas, exceto canaam em uma veia horizontal a qual desembocava na veia
arterial patente. A idade & admisséo variou de 2 dias a 4 cava superior.
anos (média 20,429 semanas), sendo que em apenas 8 Dezoito (25,7%) pacientes foram considerados gra-
(11,4%) pacientes aidade era menor que 4 semanas. O dives a admisséo pela necessidade de suporte ventilatorio e/
agnéstico clinico foi confirmado através da ecocardiografia ou drogas vasoativas nas primeiras horas apos a internagéo
bidimensional em todos os casos e estudo hemodin&micohospitalar. Adicionalmente, 31 (44,3%) pacientes apresen-
foirealizado em 51 pacientes. Foram submetidos & cirurgia tavam infec¢éo no pré-operatério, na sua maioria de origem
corretiva 59. pulmonar (21 pacientes). Outros locais incluiram infecgéo

Determinadas variaveis serviram de base para anali- do trato urinario, gastroenterocolite aguda, otite média
se dos resultados clinicos e cirargicos: tipo anatdémico; ida- aguda e septicemia.
de a admisséo; gravidade; infeccdo a admisséo; comunica- Trinta e oito pacientes foram submetidos a
cao interatrial (CIA) restritiva, e, finalmente, presenca de septostomia atrial por baldo de acordo com a técnica de
obstrucdo venosa pulmonar. Rashkind, observando-se melhora clinica.

A gravidade foi avaliada através da necessidade de Obstrucéo pré-operatéria esteve presente em 15
suporte ventilatorio e/ou drogas vasoativas nas primeiras (21,4%) dos 70 pacientes. Trés deles foram submetidos a
24h apos a internacgdo hospitalar. A CIA foi considerada dilatacéo transluminal por cateter baldo, com melhora cli-
restritiva quando um baldo de 12mm néo passasse com fa-hica e angiografia temporérias, sendo operados a seguir.
cilidade através do septo interatrial durante o cateterismo; Tratamento cirargico ndo foi realizado em 11 (15,7%)
guando houvesse gradiente pressoérico entre o atrio direito pacientes, que faleceram por complicac¢des clinicas: septi-
(AD) e o atrio esquerdo, ou ainda, quando a comunicacao
medisse menos de 3mm através da ecocardiografia
bidimensional. Obstru¢éo venosa pulmonar foi diagnos-
ticada quando havia evidéncia angiografica de uma redu-

Métodos

Tabela | - Caracteristicas clinicas e anatdmicas a admisséo

Variavel Ne° de pacientes

¢éo localizada no didmetro da veia pulmonar e em todos 0s
casos de drenagem infradiafragmatica.

Analise univariada usando-se os testes t de Student,
exato de Fisher, qui-quadrado e ndo paramétrico de
Wilcoxon e multivariada através do modelo de regresséo de
Cox procuraram apontar possiveis fatores de risco para 6bi-
to.

Resultados

A tabela | sumariza as caracteristicas clinicas e
anatbmicas dos 70 pacientes internados com DATVP. A

Idade

peso

Tipo anatdmico

¢ supracardiaca
veia vertical esquerda
veia cava superior

veia azigos

¢ cardiaca

seio coronario

atrio direito

¢ infracardiaca

¢ mista

Obstrugao venosa pulmonar
intubacéo endotraqueal
drogas vasoativos
infecc@o

20,4 + 29 semanas
4,4+1,6kg

44

34

9

1

12

9

3

o

8
15
15
17
31
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Tabela Il - Correlagéo das variaveis clinicas e anatdmicas com a mortalidade
Variavel Ne Mortalidade Mortalidade P
(%) Cirlirgica Clinica Total
(N=10) (N=11) (N=21)
N (%) N (%)

Idade * 0,169
<4 semanas 8(11,4) 2 (25) (5) 4 (50)
>4 semanas 62 (88,5) 8(12,9) 9(14,5) 17 (30,6)
Tipo anatdbmico hid
Supracardiaca 462,8) 5(11,3) 5(11,3) 11(22,6)
Cardiaca 1217,1) 2(16,6) 3(25) 5(41,6)
Infracardiaca ©8,5) 2(16,6) 1(16,6) 3(33,2)
Mista 8(1,4) 1(8,3) 2(25) 4(33,3)
Obstrucéo venosa pulmonar 0,483
Presente 181,4) 3(20) 16,6) 4(26,6)
Ausente 55 (78,6) 7(12,7) 10(18,2) 17(30,9)
Gravidade a admissao 0,01
Estavel 4970) 4(8,1) 4(8,1) 816,2)
Grave 1§25,7) 3(16,7) 7(38,9) 10 (55,6)
S/ 3(4,3) 3(100) 0 3(100)
Infeccdo a admisséo 0,01
Presente 3144,3) 5(16,1) 8(25,8) 13(41,9)
Ausente 36 (51,4) ®,3) 3(8,3) q16,6)
S/ 3(4,3) 2(66,7) 0 266,7)
Septostomia atrial 0,864
Sim 38(54,3) 4(10,5) 6(15,8) 10(26,3)
Néo 31(44,3) 6(19,3) 5(16,1) 11(35,4)
] 1(1,4) 0 0 0
*No entanto, quando analisado pela diferenga de médias, esta variavel mostra-se significativa (p=0,01); ** a estragfifidmés tpos anatdmicos ndo preenche ag
condigdes de aplicacéo dos testes para tabelas de contingéncia.

cemia (4); broncopneumonia associada a hemorragia pul- criancas apresentaram complica¢des neurologicas, inclu-
monar (3); infarto cerebral e insuficiéncia renal ap6s indo sindrome convulsiva em 4; sofrimento cerebral difuso
cateterismo (1); hipoxia severa por persisténcia do padrdo em uma; coreoatetose em 3; déficit motor localizado em
fetal (1). A causa de Obito nao foi esclarecida em uma cri- um; atrofia cortical difusa em um paciente. Paralisia
anca. diafragmatica esteve presente em uma crianca. Quatro pa-
Foram operados, 59 pacientes com mortalidade hos- cientes apresentaram insuficiéncia renal aguda. O tempo de
pitalar de 17% (10/59). internagdo médio no PO foi de 12,6 dias (7-51 dias).
Complicacdes no pds-operatério estiveram presentes O seguimento PO foi de 0-72 (média de 8,2) meses.
em 41/59 (69,4%) pacientes. Alteragcfes do ritmo, de cara- Dois pacientes morreram tardiamente, um deles 2 meses
ter transitério, foram encontradas em 13 (22%) pacientes, ap6s a cirurgia, seguindo curso PO extremamente compli-
dos quais 2 apresentaram dissociagdo atrioventricular, ne-cado. O 2° paciente foi reoperado 6 meses ap0s por obstru-
cessitando marcapasso provisorio até o 3° e 5° dia de pds-¢ao venosa pulmonar e faleceu no PO imediato. Nao hou-
operatério (PO), respectivamente. Onze pacientes apresenve outras reoperacoes.
taram ritmo juncional transitorio desde o PO imediato até Analise univariada usando-se teste exato de Fisher,
0 6° dia PO. Dezesseis (27,1%) criancas desenvolveramqui-quadrado e teste nao paramétrico de Wilcoxon apontam
infeccdo, das quais 11 de origem pulmonar. Onze (18,6%) as variaveis infeccao e gravidade a admisséo e idade, quan-

Tabela Il - Mortalidade cirGrgica em varias séries

Referéncia Anos Pacientes Mortalidade Mortalidade

N° Hospitalar N°(%) Tardia N°(%)
Lamb e cof 1968-1985 80 1417,5) 6(7,5)
Huerta e Izquierdd 1971-1988 26 1%67,7) -
Serraf e cot 1980-1989 57 2p31) 2(3,5)
Raisher e col 1983-1990 20 1(5) -
Cobanoglu e Menashe 1981-1991 30 413) 2(6,6)
Wilson e cof 1991 52 §12) -
INCOR 1985-1993 59 1017) 2(3,4)
Total 324 7222) 12(3,7)
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do analisada pela diferenca das médias (mas ndo quando @essidade de entubacdo endotraqueal foi fator de risco para

critério foi de agrupamento em maior e menor que 4 sema- ébito cirdrgico, provavelmente refletindo a condigao clini-

nas de idade) como fatores de risco para obito (p<0,001), ca precéria a admisséo desses pacientes.

(tab. Il). Analise multivariada através de modelo de regres- Presenca de obstrugdo venosa pulmonar pré-operato-

séo linear de Cox aponta gravidade a admisséo como fatorria ndo se associou a maior mortalidade entre nossos paci-

de risco para mortalidade (risk ratio 2.513). entes (26% vs 36%, p=0,483) em contraste com a maior
Discuss3o mortalidade relatada em pacientes com obstrucao nas séries

de Hammon e cél, sendo de 50% entre os pacientes com
A Corregﬁo Cirﬂrgica da DATVP era anteriormente obstrugac), Comparada a20% no grupo como um todo.

acompanhada de uma mortalidade elevada. Nos Gltimos Por outro lado, a obstrucdo venosa pulmonar pode ser

anos, varios grupos rglataram m_elhores resultados cirlrgi- yma das complicacdes do tratamento cirtrgico da DATVP,

cos, estando a mortalidade hospitalar entre 5 €:31%o ocorrendo na maioria dos pacientes, entre 6 e 12 meses apo6s

entanto, ainda numa série recente 7, a mortahdade Cirdrgi- 5 operagal. A exata causa da estenose no PO n3o é clara
cachegou a57,5%. Atabela lll mostra a mortalidade cirtr- 14 AlteracBes intrinsecas da parede das ¥&hsm como

gica em algumas publicagoes recentes. Nossa experiéncigygres técnicd§tém sido implicados. A freqiéncia na li-
salienta mortalidade cirdrgica hospitalar de 17%, seme- aratura desta complicag&o varia entre 0 e'f99%” En-

Ihante as demais, embora a mortalidade global, incluindo ¢ o5505 pacientes operados, somente um deles a apresen-
pacientes que faleceram sem terem sido operados, chegug, | (1,5%)

a 32%.

Entre os fatores analisados na literatura como possi-
veis determinantes do risco cirlrgico nesta malformacao,
encontram-se parametros clinicos e hemodinamicos pré-
operatoérios, tais como, necessidade de entubacéao
endotraquedP, idade a operacé¥, presenca de hiperten-
sdo arterial pulmon&#**2e resisténcia vascular pulmonar
elevadé&®. Fatores esses que parecem ter sido minimizados

com os avancos diagndsticos, que possibilitam atuacéao . o . o
& 9 quep & metimento hemodinamico devido a uma ClA restritiva, no

mais precoce, e melhora nos cuidados perioperatérios. Até : S
o . : qual a mortalidade cirargica, ao menos em alguns centros,
recentemente o sitio de drenagem era considerado impor-;

S . .~ €@ mais elevada e, ainda, centros onde a cirurgia para
tante, permanecendo o tipo infracardiaco como de maior cardiopatias congénitas em lactentes jovens tenha risco
risco na maioria das séries recefjéace a hipertensao P 9 J

. o cirdrgico elevadé®. Entre nossos pacientes, septostomia
pulmonar mais acentuada. Nossa experiéncia nao mostra 9 P P

mon . 0 n ) . : %), Aincidenci
maior risco em certos tipos de conex&o venosa anomala,atr'al foi realizada em 38/70 (54%). A incidéncia elevada

particularmente o tipo infradiafragmatico, como os relata- deve—se', em parte, a_tendenua da. suaindicagao como par-
dos por Turley e cdle Lincoln e col, estando mais de te darotina no manejo destes pacientes, que face a instabi-
acordo com as séries relatadas por Katz’ée@lobanoglu ~ 'dade hemodinamica, complicada muitas vezes por pro-

e Menash& que mostraram n&o ser o tipo anatdmico o fa- cessos |nfec5:|oso§, se beneﬂuam a ponto de se poder pos-
tor determinante do resultado cirtrgico por a correcdo até uma fase mais adequada. No entanto, a

analise univariada ndo demonstrou diferenca significativa

Embora nas séries cirdrgicas mais recentes insista-se
na necessidade da intervengéo cirdrgica precoce, realiza-
da apos diagnostico ndo invasivo acurado e apoés estabiliza-
¢do cardiovascular pré-operatoria, ainda existe alguma
controvérsia quanto a efetividade e possiveis vantagens da
atriosseptostomia atrial por baldo como medida paliativa
nestes pacientes. Discutem-se circunstancias onde este pro-
cedimento estaria indicado, tais como em severo compro-

Chama a atengédo em nosso Servico o nimero de paci-

entes internados com severa deteriorago clinica, necessi& Mortalidade entre os pacientes submetidos ao procedi-

tando suporte ventilatério e/ou uso de drogas vasoativas nag'e€nto € aqueles onde o mesmo néo foi realizado (p=0,864).
primeiras horas ap6s a admiss&o hospitalar (18/70), Conclumdg, nossos resultados mostra}m uma morta.—
determinante da alta mortalidade neste grupo de pacientes idade global ainda elevada, em parte devido ao encami-
equivalente a 55% (tab. Il). Ainda mais, 43% das criangas nhamento.tard|o desses pacientes, freqUentgmente com se-
apresentavam quadro infeccioso & admiss&o, na sua maioVera deterioracao clinica e processos infecciosos associa-
riade Origem pu'monan constituindo-se em outro fator de dos. Melhores resultados estariam na dependéncia doreco-
risco, uma vez que a mortalidade global foi significativa- Nnhecimento clinico precoce e da capacitagéo de um maior
mente maior entre estes pacientes, correspondente a 4294Umero de centros para o atendimento de criangas portado-
(p=0,015). Wilson e c8ldemonstraram que a variavel ne- ~ ras de cardiopatias congeénitas.
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