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Descrevemos um caso de adulto de 28 anos com suspeita
de cardiopatia congénita desde o nascimento, ndo tratada na
infancia por opgao da familia. Aos 27 anos, foi feito diagnéstico
de atresia pulmonar com comunicacao interventricular e
colaterais sistémico-pulmonares, sendo contraindicada a
cirurgia. Uma nova reavaliagdo em nosso servigo demonstrou
tratar-se de um truncus arteriosus atipico. O fato de um tronco
arterial comum com shunt esquerda-direita ter sido visualizado
ao ecocardiograma foi um dado crucial para a indicagdo de
novo cateterismo, abrindo perspectiva de corregao cirtrgica.

No momento, o paciente encontra-se bem, com 7 anos
de evolugao pés-operatoria.

This is the case of 28 year-old adult with suspected
congenital heart disease since birth, not treated in childhood at
the his family’s choice. At 27 years old, he was diagnosed with
pulmonary atresia with ventricular septal defect and systemic-
pulmonary collaterals, where surgery was contraindicated. A
new review in our department showed that it was an atypical
form of truncus arteriosus. The fact that a common arterial
trunk with left-right shunt was viewed by echocardiography
was a crucial fact for the indication of new catheterization,
opening the prospect of surgical correction.

Currently, the patient is well, with 7 years of postoperative
outcome.

Introducao

O truncus arteriosus, ou tronco arterial comum, é uma forma
de cardiopatia cianogénica onde apenas uma artéria emerge do
coragao, sendo responsavel pela circulagao sistémica, pulmonar
e coronariana'. Ocorre em 1,5% dos casos de cardiopatias
congénitas em neonatos, apresentando variagbes em sua
forma de apresentagao quanto a origem do tronco pulmonar,
o que em 1949 gerou uma primeira classificagao por Collett e
Edwards?, seguida pela de Van Praagh®. Formas raras que nao
se enquadram nessas classificagdes podem ocorrer.

Embora vérios casos de diagndstico em vida fetal*® sejam
descritos, o diagnéstico é feito no perfodo neonatal ou na
infancia. Ja a corregao cirdrgica é feita na infancia e raramente
em vida adulta®”.

Relato do caso

Adulto de 28 anos, sexo masculino, com suspeita de
cardiopatia congénita ao nascimento ndo investigada
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pela recusa dos pais, apresentou-se acianético e com
desenvolvimento satisfatério até os 10 anos, quando um
episdédio de pneumonia originou encaminhamento para
centro de referéncia. Foi realizado cateterismo cardiaco,
cujo resultado nunca foi conhecido pela familia devido ao
abandono do tratamento.

Aos 27 anos, o paciente passou a sentir dispneia noturna
e foi encaminhado a um centro de referéncia, onde
submeteu-se a ecocardiograma, que diagnosticou atresia
pulmonar com comunicacao interventricular (CIV) ampla,
insuficiéncia aértica moderada, ectasia importante da raiz
da aorta. Um novo cateterismo confirmou o diagndstico
ecocardiografico, demonstrando também a presenca
de artérias colaterais sistémico-pulmonares. Houve
contraindicagdo da cirurgia na ocasiao.

Apds 5 meses, o paciente procurou nosso hospital para
segunda opiniao. Sendo realizado ecocardiograma, aventou-
se a hipétese diagnéstica de truncus arteriosus atipico,
ao evidenciar um grande vaso emergindo antes da aorta
ascendente, dando origem ao tronco pulmonar, e que nao se
encaixava nos tipos classicamente descritos' (Figuras TA e 1B).

O mapeamento em cores mostrou fluxo acelerado
do truncus para o tronco pulmonar, sugerindo baixa
resisténcia vascular pulmonar. A valva truncal era trictspide,
discretamente insuficiente e as corondrias emergiam em 6stios
separados sem anormalidades.

A partir do ecocardiograma, um terceiro cateterismo
cardiaco foi realizado, sendo confirmada a hipétese
diagnostica de truncus arteriosus sem especificagao de
tipo, associado a artéria para lobo médio do pulmao direito
originando-se da aorta descendente e com estenose na

e29



e30

Lopes e cols.
Truncus arteriosus atipico operado aos 28 anos

Relato de Caso

Estenose

Fig. 1- A) Ecocardiograma demonstrando artéria pulmonar emergindo da porgéo anterior do tronco arterial comum;, B) Fluxo em vermelho indicando a dire¢do esquerda-
direita do fluxo, do truncus para a artéria pulmonar; C) Imagem radiogréafica mostrando &rea cardiaca aumentada e trama vascular pulmonar congesta; D) Ressonancia
magnética demonstrando grande artéria pulmonar emergindo da porgéo anterior do tronco arterial comum. A seta indica o local da estenose pulmonar antes da bifurcagéo;
E) Mesmo aspecto observado durante ato cirdrgico. T - Truncus arteriosus; AP - artéria pulmonar; AO - aorta.

origem, hipertensao grave em camaras direitas (100/50/70
mmHg) e pressdes normais em aorta (120/55/80 mmHg). Apds
o cateterismo, o paciente obteve alta hospitalar por conclusao
da equipe de cirurgia que o acompanhava de que nao havia
mais indicagao cirdrgica.

Apbs dois meses, uma terceira opinido foi solicitada pelo
médico do centro de origem que encaminhou o paciente
para nosso grupo. Em tal ocasido, o paciente apresentava bom
estado geral, acianético, ausculta cardiaca com sopro continuo
++4/4 em todo o precérdio acompanhado de frémito. O
eletrocardiograma mostrou ritmo sinusal e alteragées difusas
da repolarizacao ventricular. A imagem radiogréafica mostrou
area cardiaca aumentada + ++/4 a custa de ventriculo direito,

com trama vascular pulmonar congesta, principalmente em
regidao peri-hilar e base pulmonar direita (Figura 1C). Uma
ressonancia magnética confirmou a presenga de um tronco
pulmonar com origem sinusal do orificio (abaixo da juncao
sinotubular) e estenose antes da bifurcagao (Figura 1D),
ficando afastada a possibilidade deste vaso ser uma colateral
emergindo de uma artéria corondria.

Perante os achados, optou-se pela correcao total. No ato
operatério, foi confirmada a origem sinusal do tronco pulmonar
préximo a corondria direita com estenose antes da bifurcacao,
além de intensa rede de colaterais (Figura 1E). A cirurgia
transcorreu sem intercorréncias, sendo realizada a reconstrucao
da via de saida de ventriculo direito (VD) com pericardio bovino,
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Prétese

Fig. 2 - A) Coragdo durante ato cirdrgico com ventriculo direito aberto, prétese biolégica visivel e pericérdio bovino que foi utilizado na reconstrugéo da via de saida do
ventriculo direito; B) Aspecto final da cirurgia com via de saida de ventriculo direito reconstruida, também demonstrada em C) pela angiotomografia computadorizada do
coragéo; D) Aorta descendente em visdo posterior com colateral para pulmonar esquerdo fechada cirurgicamente e colateral longa para lobo médio direito. E) Cateterismo
cardiaco ap6s 7 anos de cirurgia com aorta descendente em visdo anterior com colateral longa para lobo médio direito e colateral para pulmonar esquerdo fechada
cirurgicamente; F) Artéria pulmonar direita irrigando o pulméo direito com excegdo do lobo médio; G) Artéria pulmonar esquerda; H) Imagem radiogréfica mostrando
diminuicéo significativa da area cardiaca e da congestdo pulmonar. A seta aponta para hilo pulmonar direito que permanece suprido pela colateral. VSVD - via de saida
de ventriculo direito; PB - pericardio bovino; AO - aorta; C - colateral sistémico-pulmonar; APD - artéria pulmonar direita; LSD - lobo superior direito; LID - lobo inferior

direito; APE - artéria pulmonar esquerda.

implante de prétese biolégica n? 27 em posicao pulmonar,
fechamento da CIV e ligadura de grande colateral de aorta
descendente para pulmao esquerdo (Figuras 2A, 2B, 2C e 2D).

O paciente evoluiu com baixo débito e insuficiéncia
cardiaca por disfuncao biventricular, necessitando de drogas
vasoativas por tempo prolongado com recuperagao gradual da
funcao. Obteve alta hospitalar apés 50 dias de pés-operatério.

Em 7 anos de seguimento tardio pés-operatério, embora
demonstrasse boa evolucao clinica, indicou-se cateterismo
cardiaco com o objetivo de estudar as pressoes pulmonares
e embolizar a colateral para lobo médio direito. As pressoes
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em ventriculo direito mediram 40/0/5 mmHg. Como essa
colateral era estenética na origem e por haver auséncia
de ramos da artéria pulmonar para tal lobo, optou-se pela
conduta expectante (Figuras 2E, 2F e 2G).

Atualmente, o paciente encontra-se assintomdtico, fazendo
uso de amiodarona para controle de arritmia ventricular,
diminuicao significativa da area cardiaca e da congestao
pulmonar ao RX (Figura 2H). O ecocardiograma atual mostra
prétese biolégica pulmonar com gradiente discreto de 16
mmHg, insuficiéncia adrtica discreta com recuperagao da
fungao biventricular.

e31



e32

Lopes e cols.
Truncus arteriosus atipico operado aos 28 anos

Relato de Caso

Discussao

O presente caso demonstra a importancia da
ecocardiografia especializada para os adultos portadores de
cardiopatia congénita. O diagnéstico de truncus arteriosus,
realizado pela primeira vez na vida desse paciente em nosso
servigo, motivou a equipe médica do hospital a aprofundar
a propedédutica invasiva, mesmo havendo histéria de dois
cateterismos cardiacos anteriores com diagnéstico de atresia
pulmonar com CIV.

E importante também enfatizar a avaliagio correta dos
dados do terceiro cateterismo cardiaco, que evidenciou
pressoes elevadas em camaras direitas, logicamente devido a
transmissao das pressoes sistémicas do tronco arterial comum
para ambos os ventriculos e também pela presenga de CIV
ampla. Outro dado importante na indicagao cirtrgica foi o
fato de o tronco pulmonar apresentar estenose na origem,
o que protegeu o pulmdo até vida adulta. A presencga
de colaterais sistémico-pulmonares originadas da aorta
descendente e visibilizada em exames anteriores deve ter
sido uma das razbes que levaram ao diagnéstico de atresia
pulmonar com CIV. Sabendo-se que € rara a associagao de
truncus com colaterais sistémico-pulmonares, a hipdtese
mais provavel para justificar tal ocorréncia é que as mesmas
tenham sido adquiridas ao longo da vida do paciente, com
28 anos e nao operado.
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O bom resultado cirdrgico foi favorecido pelo arranjo
peculiar da origem sinusal do orificio pulmonar, que, ao
apresentar uma distancia menor entre o tronco pulmonar e
a via de saida do ventriculo direito, facilitou a reconstrucao
desta regiao.

Os autores enfatizam a dificuldade do diagnéstico
diferencial neste complexo caso de truncus atipico.
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