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Caso 4/2019 - Atresia Pulmonar, Comunicacao Interventricular
e Circulacao Colateral Sistémico-Pulmonar, em Evolucao apos
Blalock-Taussig Prévio, em Adulto Sintomatico com 47 Anos

Case 4/2019 - Pulmonary Atresia, Ventricular Septal Defect, and Systemic-Pulmonary Collateral Circulation
developing after prior Blalock-Taussig, in a Symptomatic 47-Year-Old Adult

Edmar Atik,™ Maria Angélica Binotto, Alessandra Costa Barreto, Walther Ishikawa
Instituto do Coragdo do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sdo Paulo, Sdo Paulo, SP — Brasil

Dados clinicos

Paciente evoluiu sem sintomas desde o nascimento até a
juventude, ocasido do advento de hipéxia mais acentuada,
que requereu a feitura de anastomose tipo Blalock-Taussig
a direita. Ha 5 anos, notou-se novamente agravamento da
hipoxia, com hemofereses a cada 6 meses, além de cansago de
pequenos a médios esforgos e ainda com disfuncao ventricular
associada. Em uso de warfarina, carvedilol e enalapril, além
de oxigénio nasal a noite.

Exame fisico: bom estado geral, eupneico, cianose de
extremidades moderada, baqueteamento digital acentuado,
pulsos normais nos 4 membros. Peso: 68 Kg, Alt.: 170 cm,
PAMSD:125 x 90 mmHg, FC: 80 bpm, saturagdo O, = 82%,
Hg = 24,5 g/l, Hct = 75%.

Precérdio: ictus cordis palpado para fora da linha
hemiclavicular esquerda, com impulsées sistélicas nitidas
na borda esternal esquerda (BEE). Bulhas cardfacas
hiperfonéticas, 2° ruido desdobrado inconstante, sopro
sistdlico discreto ao longo da BEE e sopro continuo moderado
e suave na borda esternal direita e dorso a direita. Figado nao
palpado e pulmbes limpos.

Exames complementares

Eletrocardiograma: Ritmo sinusal, sinais de sobrecarga das
cavidades direitas, com onda P apiculada e alta nas precordiais
esquerdas e em | e Il (AP =+ 409, e complexo QRS com
predominio das ondas S de V3 a V6 e eixo desviado para a
direita (AQRS = +180°). A onda T se mostra negativa nas
derivacbes precordiais (AT = +50°) (Figura 1).

Radiografia de térax: Aumento discreto da drea cardiaca a
custa do arco ventricular esquerdo alongado e arredondado,
e arco médio escavado (ICT = 0,53). O arco adrtico situa-se
a direita com trama vascular pulmonar aumentada nos hilos
e nos lobos inferiores (Figura 1).
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Ecocardiograma: Conexao atrioventricular normal, atresia
pulmonar e comunicacao interventricular perimembranosa
ampla de 30 mm e via de saida Ginica com aorta (42 mm)
cavalgando em mais de 50% o septo interventricular. O atrio
direito é muito dilatado (area de 33 cm?) e o atrio esquerdo
(38 mm) estd discretamente dilatado. O ventriculo direito
(40 mm) é dilatado e hipertréfico com disfungao moderada.
O ventriculo esquerdo (40 mm) é hipertréfico com fungdo de
57% pelo método Sympson. Nao se visualizou a anastomose
de Blalock-Taussig.

Ressonancia nuclear magnética do miocardio: O
diagnéstico foi confirmado com medidas semelhantes.
VDFVD = 120 ml/m?efuncaode VD = 37%. VDFVE = 94 ml/m?
com fungdo de VE = 54%. Havia realce tardio na regiao
inferior e septal.

Angiotomografia: Demonstrou a hipoplasia acentuada
das artérias pulmonares, especialmente a direita e a arvore
arterial pulmonar intraparenquimatosa bem desenvolvida,
principalmente visibilizadas nos lobos inferiores, a custa de
grandes colaterais sisttmico-pulmonares, & direita e esquerda, a
partir da aorta descendente, com arco adrtico a direita (Figura 2).

Holter: Extrassistoles ventriculares frequentes (<1% do
total) e sem taquicardias supraventriculares ou ventriculares.

Diagnéstico clinico: Atresia pulmonar, comunicagao
interventricular e circulagao colateral sistémico-pulmonar
com Blalock-Taussig prévio ocluido com disfungao ventricular
direita e sinais de hipdxia cronica acentuada em evolugao,
em idade adulta avangada.

Raciocinio clinico: Havia elementos clinicos de
orientagdo diagnéstica da cardiopatia congénita, com
malposicao arterial dada a hiperfonese de bulhas cardiacas
e de atresia pulmonar em presenga de sopro continuo
nitido na borda esternal direita alta e no dorso a direita,
indicativo de colaterais sistémico-pulmonares em fungao de
perfusdo aos pulmoes. A sobrecarga de ventriculo direito
no eletrocardiograma expressa a predominancia deste
ventriculo dada a hipertrofia correlata. O grau discreto
da hipéxia com saturagao de oxigénio em torno dos 80%
guarda relagao com a trama vascular pulmonar aumentada
na radiografia de térax. Mas, mesmo assim em adultos,
proporciona um aumento consideravel das hematias e da
sua concentragao em relacdo a do soro. O diagndstico da
anomalia foi bem estabelecido pela ecocardiografia, RNM
e principalmente pela angiografia.

Diagnéstico diferencial: Outras cardiopatias que se
acompanham de comunicagao interventricular e de atresia
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Figura 1 - Radiografia de térax salienta o aumento da area cardiaca com dominancia ventricular e trama vascular pulmonar aumentada. Eletrocardiograma mostra a
sobrecarga das cavidades direitas.

Figura 2 - Angiotomografia mostra a hipoplasia das artérias pulmonares, especialmente a direita em A e a arvore arterial pulmonar intraparenquimatosa bem desenvolvida
a custa de grandes colaterais sistémico-pulmonares (setas) a direita e a esquerda a partir da aorta descendente em B, C, D e E, com arco adrtico a direita. APD: artéria
pulmonar direita; APE: artéria pulmonar esquerda; CSP: colateral sistémico-pulmonar; D: direita; E: esquerda.
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pulmonar apresentam outros elementos que as diferenciam
nos exames complementares usuais, como na dupla via de
entrada de ventriculo esquerdo ou direito, nas atresias das
valvas atrioventriculares, na transposicao corrigida das grandes
artérias e em outras mais raras.

Conduta: Apesar do balanceamento dos fluxos pulmonar e
sistémico ao longo do tempo, e com sinais de hipoxemia e de
disfungao miocardica se pressupde a necessidade de aumentar
um pouco mais o fluxo pulmonar para melhorar a qualidade de
vida com melhor tolerancia fisica. A consideragao da conduta
expectante clinica também nao seria totalmente descartada
em face da idade do paciente, com outros riscos evolutivos.

Comentarios: A evolugao natural deste paciente até a idade
adulta nos salienta elementos desfavoraveis, considerando que
a operagao paliativa realizada anteriormente, a anastomose
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das cavidades cardiacas, a hipertrofia ventricular direita com
disfuncdo e o aumento pronunciado da concentragao de
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Pergunta-se, em casos semelhantes na idade infantil, se ndo
seria mais conveniente a tentativa da corregao mais precoce.
Sem duvida ela sempre deve ser considerada em momentos
distintos a moldar uma anatomia adequada e favoravel a
dindmica sanguinea.?
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