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Resumo OBJETIVO: Demonstrar que a angiotomografia computadorizada com muiltiplos detectores é um método efetivo
e nio invasivo para o diagnéstico de drenagem venosa pulmonar anémala. MATERIAIS E METODOS: Estudo
retrospectivo de 2.905 angiotomografias computadorizadas com muiltiplos detectores cardiacas realizadas
em nosso servico no periodo de julho de 2003 a novembro de 2007. Destas, 393 foram destinadas para
avaliar cardiopatias congénitas e as 2.512 restantes, para analisar as artérias coronarias. RESULTADOS:
Foram encontrados 21 casos de drenagem venosa pulmonar anémala, sendo 7 (33,3%) do tipo total e 14
(66,7%) do tipo parcial. Das drenagens venosas pulmonares andmalas totais, trés foram do tipo supracar-
diaco, trés do tipo infracardiaco e uma do tipo cardiaco. CONCLUSAO: A angiotomografia computadorizada
com multiplos detectores tem demonstrado fundamental importancia no diagnéstico destas anomalias, prin-
cipalmente por se tratar de método nao invasivo capaz de analisar estruturas intra e extracardiacas e por
permitir um estudo completo da anatomia toracica, contribuindo sobremaneira na conduta cirtrgica e, con-
sequentemente, no progndstico destes pacientes, especialmente por diagnosticar malformacdes nao suspei-
tadas clinicamente.

Unitermos: Drenagem anOmala; Veias pulmonares; Anomalias congénitas; Tomografia computadorizada
multidetectores.

Abstract OBJECTIVE: We aimed to determine if multidetector-row computed tomography angiography is an effective
and non-invasive method for diagnosing anomalous pulmonary venous drainage. MATERIALS AND METHODS:
We performed a retrospective review of 2,905 cases from July 2003 to November 2007 in which cardiac
multidetector-row computed tomography angiography was used. Of the cases, 393 evaluated congenital
cardiopathy, with the others (2,512) evaluating the coronary arteries. RESULTS: Anomalous pulmonary venous
drainage was found in 21 cases, with 7 (33.3%) from total anomalous pulmonary venous drainage (3
supracardiac, 3 infracardiac and 1 cardiac), and 14 (66.7%) from partial anomalous pulmonary venous drainage.
CONCLUSION: Multidetector-row computed tomography angiography can be useful for diagnosing the
described anomalies because of its non-invasiveness, and its ability to evaluate intra- and extra-cardiac
structures. The technique allows a thorough study of the thoracic anatomy and contributes to surgical conduct,
consequently improving patient prognosis, in particular by allowing the diagnosis of clinically unsuspected
malformations.
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A drenagem venosa pulmonar anémala
(DVPA) éum raro defeito cardiaco de etio-
logia desconhecida que ocorre quando ha
umafalhanaformagéo dasveias pulmona
res, ocorrendo em menos de 1% dos defei-
tos cardiacos congénitos. E definida como
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drenagem de uma ou mais veias pulmona-
resforado &trio esquerdo, com retorno ve-
noso direta ou indiretamente para o &trio
direito®™®. A DVPA pode ser classificada
em total, quando todas as quatro veias pul-
monares drenam forado &trio esquerdo, ou
parcial, quando uma atrés veias pulmona
res drenam em uma veia sistémica ou no
atrio direito.

A conexdo andmala de parte ou de to-
das as veias pulmonares no circuito venoso
sistémico tem sido conhecida na forma
parcia desde 1739 e naformatotal desde
1798. Estas variagdes na conex&o venosa
pulmonar sdo incomuns, ocorrendo em
0,4% dos espécimes de autdpsia®.

A DVPA total é uma condi¢do rara na
populagdo geral, mas é frequentemente
encontradaem hospitaisespecializadosem
cardiopatias congénitas*™.

Ha quatro tipos anatdbmicos desta con-
dic&o, segundo a classificagéo de Darling,
Rothney e Craig:

— Supracardiaco: viaumaveiavertical,
geramente drenando na veia inominada
esquerda. E o tipo mais frequente, somando
40% a 50% dos casos.

— Cardiaco: diretamente no &trio direito
OU No seio corondrio (20%).

— Infracardiaco: via uma veia vertical
para aveiaporta ou paraaveia cavainfe-
rior (10% a 20%).

— Misto: uma combinagédo de dois ou
mais dos tipos citados anteriormente (em
torno de 10%).

Todos os tipos de drenagens venosas
pulmonares anémalas totais apresentam
defeito do septo atrial associado, pois sua
auséncia € incompativel com a vida®5?.

Até pouco tempo atrés, o diagnéstico de
DV PA eraobtido por ecocardiogramae an-
giografia convencional. As principais des-
vantagens do ecocardiograma séo ser ope-
rador-dependente, depender dajanelaacls-
ticado pacienteeadificuldade deavdiar as
estruturas extracardiacas, sobretudo a dre-
nagem das veias pulmonares no étrio es-
querdo, por sua posi¢ao posterior, muitas
vezes deixando dividas sobreareal comu-
nicacdo das veias pulmonares ao &trio es-
querdo. A principa desvantagem da angio-
grafiaconvencional € ser um método inva-
Sivo com maiores riscos de complicagOes.

O objetivo deste estudo é demonstrar
gue a angiotomografia computadorizada
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com mulltiplos detectores (ACMD) € um
método efetivo e ndo invasivo para o diag-
néstico de DVPA.

MATERIAISE METODOS

Realizou-se estudo retrospectivo das
ACMDs cardiacas realizadas em nosso
servico, em aparelhos de 16 fileiras de de-
tectores (Aquilion — ToshibaMedical Sys-
tems; Téquio, Japdo) e 64 fileiras de detec-
tores (Light Speed VCT — GE Hedlthcare;
Milwaukee, WI, EUA), no periodo de ju-
Iho de 2003 a novembro de 2007, montan-
do-se um banco de dados.

A partir deste banco de dados das
ACMDs cardiacas, foram separadas as que
foram destinadas para avaiag&o de cardio-
patias congénitas das que tiveram por ob-
jetivo analisar as artérias coronarias.

Foram redlizadas 2.905 ACMDs cardia
cas neste periodo. Destas, 393 foram des-
tinadas para avaliar cardiopatias congéni-
tas e as 2.512 restantes, destinadas para
analisar as artérias coronérias, conforme
solicitagdo médica

Praticamente, todos osexamesparaava-
liac8o de cardiopatias congénitas foram
realizados sob procedimento anestésico,
exceto 0s que o paciente colaborava.com a
apneia. Paraosexames com anestesia, obe-
deceu-se jejum de 6 a 8 horas, de acordo
com o tipo de alimentagdo, somente |eite
materno ou outro tipo de dieta, respectiva-
mente. Para 0s que ndo necessitaram de
anestesia, solicitou-se jejum de 4 horas.

Todos os exames foram sincronizados
a0 eletrocardiogramado paciente deforma
retrospectiva e foram realizadas duas agui-
sicOes, umafase arteriad e umafase venosa,
com injecdo de 2 ml/kg de contraste iodado
(Optiray 320—Mallinckrodt; St. Louis, MO,
EUA) seguida de 2 mi/kg de soro fisiol6-
gico a0,9%, ambos em bolus. N&o foi ne-
cessario utilizar beta-blogueador nos casos
com suspeita de cardiopatia congénita.

Nas criangas com menos de 10 kg, pun-
cionava-se um acesso venoso periférico
utilizando-se jelco 24 ou 22 e injetava-se
manua mente, ou sgja, atravésde seringade
10 ml, todo o volume de contraste seguido
do volume de soro e iniciava-se a aquisi-
¢&0 da primeira fase quando ja tivesse in-
jetado metade do volume de contraste, se-
guida da segunda fase, sem tempo de es-

pera, sempre com apneia realizada pelo
anestesista. Nos pacientes com mais de 10
kg, utilizou-se bombainjetoracom injegdo
periféricaa2 ml/s em jelco 22, iniciando-
se a primeira varredura quando j4 tivesse
injetado metade do volume do contraste,
também em apneia. Ja nos pacientes adul-
tos, que colaboravam com a apneia inspi-
ratdria, utilizou-se bombainjetoracom in-
jecdo a4 ml/s num total de 1,2 ml/kg de
volume de contraste em acesso venoso
periférico puncionado com jelco 20 ou 18,
seguida da injecéo de 40 ml de soro fisio-
I6gico na mesma velocidade de injecéo,
monitorando a chegada do contraste no
atrio esquerdo, quando se iniciavam as
duas varreduras com intervalo de respira-
¢80 de 6 segundos entre elas.

Assim, avaliaram-se todos os laudos de
ACMDs de cardiopatias congénitas, con-
tabilizando-se todos os casosde DVPA. Os
rel atdriosforam confeccionados por profis-
sionais com quatro, dois e um anos de ex-
periéncia em ACMD cardiaca, e todos 0s
diagndsticos foram confirmados cirurgica-
mente e acompanhados clinicamente, ob-
servando-se a sobrevida dos pacientes.

RESULTADOS

DetodasasACMDscardiacas paraané
lise de cardiopatias congénitas (393), en-
contraram-se 21 casos de DVPA, sendo 7
(33,3%) do tipo total e 14 (66,7%) do tipo
parcial. N&o foram encontrados casos de
DV PA nos exames cardiacos para avaia-
¢&0 das artérias coronarias.

Quinze pacientes eram do sexo mascu-
lino (71%) e os seis pacientes restantes
eram do sexo feminino (29%).

A idade dos pacientes variou de 7 dias
a35 anos, com umamédiade 3,3 anos (des-
vio-padrdo de 8,9 meses), sendo que a
DVPA foi encontrada somente em dois
pacientes adultos (24 e 35 anos).

Das DVPAs totais, trés foram do tipo
supracardiaco, trés do tipo infracardiaco e
uma do tipo cardiaco, todas mostradas na
Tabela 1, junto com as DVPAs parciais.

As DV PAstotais do tipo supracardiaco
foram representadas por dois casos em que
queatro veias pulmonares drenavam emuma
veia vertical, a qual drenava na veia bra-
quiocefalicaesquerda, eoutro caso em que
aveia pulmonar superior esquerda drenava
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Tabela 1 Distribuicao dos diferentes tipos de anomalias da drenagem venosa pulmonar diagnostica-
das por angiotomografia computadorizada com muiltiplos detectores para avaliagdo de cardiopatias

congénitas.
Idade
Paciente Sexo (meses) Anomalia da drenagem venosa pulmonar
T.0.S. Feminino 24 VPID-AD
TH.A. Masculino 10 VPSE-seio coronério
A.B.B. Masculino 2 DVPA total: veia vertical-veia porta
V.H.R.V.S. Masculino 2 VPIE-AD; VPDs-AD
E.S.B. Masculino 5 DVPA total: veia vertical-veia braquiocefalica esquerda
A.S.S. Masculino 48 VPSD-VCS; VPID-AD/AE; VPSE-veia vertical esquerda
TH.ES. Masculino 1 VPDs-VCI
K.L.R.V. Masculino 3 DVPA total: VPSE-VCSE; demais, veia vertical-VCSE
A.C.C. Masculino 1 VPSE-veia vertical esquerda
S.B.S.P. Feminino 0,3333 VPSD-VCS
E.C.AA. Feminino 0,2333 VPDs-AD
M.M.S. Masculino 288 VPEs-veia braquiocefélica esquerda
A.A.B.S.B. Feminino 5 VPDs-VCS
N.C.S. Masculino 420 DVPA total: veia vertical-veia braquiocefalica esquerda
L.R.S. Masculino 0,1333 DVPA total: veia vertical-veia porta
PH.R.S. Masculino 12 VPSD-AD; VPID-AD/AE
N.M.C. Feminino 6 VPID-VCI; VPIE-veia hepatica esquerda
D.A.S.C. Feminino 0,0666 VPDs-VCS; VPSE-VCSE
JJA. Masculino 24 DVPA total: VPDs e VPEs-AD
G.M.R. Masculino 0,2333 DVPA total: veia vertical-veia porta
PL.G.O. Masculino 3 VPSD-VCS

VPID, veia pulmonar inferior direita; AD, atrio direito; VPSE, veia pulmonar superior esquerda; DVPA, drenagem
venosa pulmonar anémala; VPIE, veia pulmonar inferior esquerda; VPDs, veias pulmonares direitas; VPSD, veia
pulmonar superior direita; VCS, veia cava superior; AD/AE, atrio direito/atrio esquerdo; VCI, veia cava inferior;
VCSE, veia cava superior esquerda persistente; VPEs, veias pulmonares esquerdas.

diretamente na veia cava superior esquerda
persistente e as demais veias pulmonares
drenando em umaveiavertical, aqual tam-
bém drenava para a veia cava superior es-
guerda persistente.

As DVPAs totais do tipo infracardiaco
foram encontradas em pacientes em que as
quatro veias pulmonaresdrenavam parauma
veiavertica que drenava na veia porta.

A DVPA total do tipo cardiaco foi ca-
racterizada pelas quatro veias pulmonares
drenando diretamente no étrio direito.

Das DVPAs parciais, sete envolviam
somente o lado direito (50%), trés envol-
viam somente o lado esquerdo (21,4%) e
quatro apresentavam anomaliade ambos os
lados (28,6%).

As DVPAs parciais apresentaram uma
grande variedade do tipo de drenagem e
estéo sumarizadas na Tabela 1.

Foram observados nove 6bitos (42,8%),
sendo que 0ito ocorreram nos primeiros
seis meses de vida (88,9%) e somente um
ocorreu em um paciente com dois anos.

Dos pacientes que evoluiram a ébito,
trés apresentavam DV PA totd (33,3%) eo
restante apresentava DVPA parcial.

Os principais tipos de DVPA encontra-
dos no nosso servico estdo exemplificados
nas Figuras 1 a 5.

Figura 1. Reconstrucdo multiplanar da ACMD (A) de um paciente com um més de vida demonstrando a drenagem venosa pulmonar anémala do tipo
parcial, em que as veias pulmonares direitas drenam na veia cava inferior, formando o aspecto da espada turca (cimitarra), confirmada pela angiografia
convencional (B).
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Figura 2. Reconstrucoes mul-
tiplanar (A) e tridimensional (B)
da ACMD de um paciente de 35
anos que realizou o0 exame por
suspeita de tumor mediastinal
demonstrando anomalia da co-
nexao venosa pulmonar total,
representada por todas as qua-
tro veias drenando na veia ver-
tical, a qual drena na veia bra-
quiocefalica esquerda, dirigindo-
se para a veia cava superior.

Figura 3. Reformatacoes mul-
tiplanares (A,B) e tridimensio-
nais (C,D) da ACMD de um pa-
ciente de 24 anos com anoma-
lia parcial da drenagem venosa
pulmonar, em que as veias pul-
monares direitas drenam habi-
tualmente no atrio esquerdo e
as veias pulmonares esquerdas
drenam na veia vertical que se
dirige para a veia braquiocefa-
lica esquerda.
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Figura 4. Reconstrucdes multiplanares da ACMD de uma paciente de 6 meses de idade com drenagem venosa pulmonar andémala do tipo parcial, notando-se
que a veia pulmonar inferior direita drena na veia cava inferior (A) e a veia pulmonar inferior esquerda drena na veia hepatica esquerda (B,C).

Figura 5. Reformatacdes multiplanares (A,C) e tridimensionais (B,D) da ACMD de um paciente com sete dias de vida demonstrando drenagem venosa pul-
monar andémala total, onde todas as veias pulmonares drenam em uma veia vertical, a qual drena na veia porta.
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DISCUSSAO

Apesar de ser uma anomalia cardiaca
congénitarara, com preval énciamenor que
1% naliteratura, em nosso estudo sua pre-
vaénciafoi de 5,34%, provavelmente por
ser um centro de referénciaem cardiopatias
congénitas, e conforme demonstrado em
outros estudos, sua prevalénciaémaior em
hospitais especializados®™.

A grande maioria dos pacientes com
DVPA parcia é assintomética, sendo que
o diagndstico geramente éfeito pelaradio-
grafia ou pelatomografia de térax por ou-
tro motivo®19, O diagnostico tem sido
realizado principalmente por ecocardio-
grama transtoracico ou pela angiografia
convencional, aqual é considerada método
de escolha, porém com algumas desvanta-
gens: 0 primeiro por ser operador depen-
dente, ser prejudicado pelajanela aclistica
do paciente e peladificuldade de avaliar as
estruturas extracardiacas, principalmentea
drenagem das veias pulmonares, devido &
Sua posi¢&o posterior; e 0 segundo, princi-
palmente por tratar-se de um método inva
sivo, com risco de morte, principalmente
nos pacientes com DV PA obstrutiva'®2,
A ressonanciamagnéticatambém tem sido
aplicada para este diagnéstico’®19, po-
rém este método ndo vem sido utilizado em
nosso servico pela dificuldade de monito-
racdo dentro da sala de exame e pela sua
menor resolucdo espacial nos pacientes
com menos de 10 kg.

A ACMD tem demonstrado o seu valor
na avaliagdo de vérias alteracfes vascula
res em adultos, particularmente em afec-
¢Oes adrticas, como aneurismas e dissec-
¢oes®19 | Syas principais desvantagens
s80 anecessidade de apneia, ou sgja, anes-
tesiagera nos pacientes pediétricos, 0 uso
de meio de contraste iodado e daradiagéo
ionizante, também necessérios na angio-
grafia convencional. Em 2000, Kim et al.
estudaram a aplicacdo da angiotomografia
helicoidal em neonatos e criangas com
DVPA total, antes ndo estudada por este
método, porém sem o uso de apneia?.

N&o encontramos nenhum estudo que
utilizouaACMD nodiagnéstico de DVPA,
somente um estudo em que se utilizou a
ressonancia, e outros nos quais se utilizou
aressonancia para avaliar anomalias con-
génitas em geral 101319,
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A maioria dos casos observados em
Nosso estudo foi do tipo parcial, 0 mesmo
encontrado na literatura, j& que a maioria
dos pacientes com DV PA total falece nos
primeiros anos de vida. Os nossos pacien-
tes ndo eram assintométicos, e 0 exame de
ACMD foi solicitada com indicac&o pre-
cisa para avaliagdo pré-operatéria, pois a
mai oria apresentava cardiopatia congénita
grave associada®" 919,

Raramente os pacientes portadores de
DVPA total sobrevivem até a vida adulta,
pois quase sempre essa anomalia requer
tratamento cirdrgico no periodo neonatal,
t8o logo se estabelega o diagnostico, mui-
tas vezes, em cardter de urgéncia, evitando
alteragBes patol dgicasirreversiveis no leito
vascular pulmonar. Na vida adulta, os pa-
cientes podem apresentar fadiga ou disp-
neia aos esforgos devido a sobrecarga de
volume sanguineo produzida pelo shunt
esquerda-direita®’1%1%23, Osdoispacien-
tes adultos encontrados em nosso trabalho
eram assintomati cos, sendo um com DVPA
total e outro com DV PA parcial, sendo que
este Ultimo realizou a tomografia por sus-
peita de tumor mediastinal devido a um
alargamento do mediastino observado na
radiografia de torax.

NaDVPA parcial o lado direito € muito
mais envolvido que o esquerdo, numa ra-
z80 de 2:1 a 10:1. Quando esta se faz do
lado esguerdo, geralmente as veias pulmo-
nares demonstram um retorno para uma
velavertical, aqual drenanaveiabraguio-
cefdlica esquerda, dando um aspecto tipico
aradiografia e/ou tomografia, chamado de
“boneco de neve’ ¢19, Estes achados cor-
roboram os encontrados em nosso estudo,
sendo que sete (50%) dos pacientes com
DVPA parcia envolviam somente o lado
direito e quatro pacientes demonstravam
DVPA parcia em ambos oslados (28,6%).
Somente trés (21,4%) pacientes apresenta-
vam DV PA parcial envolvendo o lado es-
querdo isoladamente. Esta anomalia pode
levar aalgumasateragdes hemodinamicas,
como sobrecarga de volume no ventriculo
direito e nacirculagdo pulmonar, resultando
em insuficiéncia cardiaca congestiva. H&
também mistura de sangue venoso sisté-
mico e pulmonar no &trio direito, levando
& dessaturacéo arterial ®781929),

A DVPA total é incompativel com a
vidase ndo houver coexisténciacom comu-

nicagdo interatrial que permita a passagem
de sangue oxigenado para as cAmaras car-
diacas esquerdas. Mais de 75% das crian-
¢as com DVPA total morrem no primeiro
ano de vida, em geral subitamente, sendo
gue a maioria falece nos primeiros seis
meses de vida"31*2), Em nosso estudo,
foram observados nove 6hitos, sendo oito
nos primeiros seis meses de vida (88,89%),
confirmando osachados daliteratura. Des-
tes 6bitos, trés apresentavam DV PA total
(33,33%).

A primeira cirurgia de corre¢do de
DVPA totdl redlizadacom éxitofoi em 1951.
Desde entdo, a mortalidade cirlrgica des-
tes pacientes vem diminuindo, permane-
cendo alta principalmente em pacientes
menores de trés anos com hipertensdo pul-
monar severa ou obstrugdo venosa pulmo-
nar, que determinam instabilidade hemodi-
namica no pré-operatorio®”. Em nosso
estudo néo foram analisadas as complica-
¢Oes pds-cirdrgicas, nem as causas de 6hito
dos pacientes, sendo importante analisa-las
em trabalhos futuros.

O diagndstico precoce da DVPA e seu
reparo imediato so defundamental impor-
tancia para o prognéstico destas criancas,
por causa da possibilidade de deterioragéo
clinicae hemodinamica, o que pioraosre-
sultados cirdrgicos destes pacientes”®. Das
DV PAs totais encontradas em nossa esta-
tistica, quatro foram diagnosticadas em
pacientes com menos de 5 meses de idade,
umacom 24 meses e outra.com 35 anos de
idade, este sendo caso raro naliteratura

O tratamento cirdrgico consiste narein-
sergdo das quatro veias pulmonaresno &rio
esquerdo, sendo indicado t&o logo se faca
o diagndstico, impedindo alteragdes hemo-
dinamicaselesdesno leito vascular pulmo-
nar, que ocorre geralmente nos primeiros
anos de vi da(1_7’9'11’12'19_23).

A oclusdo de uma veia cateterizada ou
deumaveiacentral €umacomplicago fre-
guente, ocorrendo em aproximadamente
23% dos pacientes submetidos a procedi-
mentos de acesso venoso central. A oclu-
sdo sintomética ocorre em 1% a 4% dos
casos, apresentando-se com sudorese, dor
esindrome daveiacavasuperior, que pode
ser tratada com uma combinacdo de trom-
bélise, angioplastiaeimplantede stents®19,

Apesar da necessidade de anestesia, do
uso de contraste iodado e da radiaco ioni-
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zante, aACMD tem mostrado sua aplica-
bilidade no diagnéstico de DVPA, por ser
um exame n&o invasivo, por analisar estru-
turas intra e extracardiacas e por permitir
um estudo completo da anatomia torécica,
contribuindo sobremaneira na conduta ci-
rdrgica e, consequentemente, no prognds-
tico destes pacientes, especialmente por
diagnosticar malformacfes ndo suspeita-
das clinicamente.
Asprincipaislimitagdes do presente es-
tudo foram n&o existir comparagdo com ou-
tros métodos diagndsticos, como o ecocar-
diograma e a angiografia convencional,
nao observar as complicagdes pos-cirlrgi-
cas e as causas dos 6hitos dos pacientes
com DV PA, nemter um seguimento dospa
cientes, servindo de investigagOes futuras.

CONCLUSAO

A ACMD é um método diagndstico de
altaacuréciaendoinvasivonaDVPA, que
apesar de rara, pode ser letal se ndo diag-
nosticada precocemente, sendo uma alter-
nativa aos outros exames mais invasivos,
reduzindo os custos e a morbimortalidade
destes pacientes.
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