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Resumo

Objetivo: Avaliar o resultado imediato da operacéo de
Norwood modificado com nova técnica de perfuséo regional
cerebral (PRCeA) anterdgrada associado a perfusdo regional
coronariana (PRCoR) retrograda em substituicdo a parada
circulatdria total com hipotermia profunda em criancas
portadoras da Sindrome da Hipoplasia do Coragéo Esquerdo
(SHCE) com aorta ascendente extremamente hipoplasica
(AH). Métodos: No periodo de dezembro de 2006 a fevereiro
de 2008, a operacao de Norwood modificado com tubo entre
o ventriculo direito e as artérias pulmonares ou shunt tipo
Sano foi realizada em oito criangas portadoras de SHCE e
aorta ascendente com diametro inferior a 3 mm, (quatro do
sexo masculino e quatro do sexo feminino) com idade média
de 9,2 dias (variando de 1 a 29 dias) e peso médio de 3,3 kg
(variando de 2,7 a 3,8 kg). Utilizada CEC e hipotermia a
25°C com duas canulas venosas e anastomose de um enxerto
de politetrafluoretileno com a artéria inominada utilizado
como linha arterial e para PRCeA. A PRCoR foi realizada
por meio de um desvio na linha arterial e coloca¢do de um
cateter na aorta ascendente. Foram analisados o resultado
cirurgico imediato e a presenca de alteracdes neuroldgicas
nesse periodo.

Resultados: O resultado cirargico imediato revelou
mortalidade de 25% e auséncia de comprometimento
neuroldgico ao exame clinico.
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Conclusao: A operacao de Norwood modificado pode ser
realizada com PRCeA e PRCoR em criangas com SHCE e
AH com resultado cirdargico imediato satisfatério e auséncia
de complicagdes neuroldgicas.

Descritores: Sindrome do coragdo esquerdo hipoplasico.
Cardiopatias congénitas/cirurgia. Procedimentos cirurgicos
cardiacos. Circulacgdo extracorporeal/métodos.

Abstract

Objective: To assess the immediate result of the modified
Norwood procedure with new technique of anterograde
regional cerebral perfusion (ARCeP) and retrograde regional
coronary perfusion (RRCoP) in substitution of profound
hypothermia and circulatory arrest in children with
hypoplastic left heart syndrome (HLHS) with extremely
hypoplastic ascending aorta (HA).

Methods: In the period of December of 2006 to February
2008 the modified Norwood procedure with tube between the
right ventricle and pulmonary arteries or Sano shunt was
performed in eight children with HLHS and with ascending
aorta diameter less than 3 mm, (four male and four female)
with median age of 9.2 days (ranging from 1 to 29 days) and
median weigh of 3.3 kg (ranging from 2.7 to 3.8 kg). We used
cardiopulmonary bypass and hypothermia at 25°C with two
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venous cannulas and suture with a polytetrafluoroethylene
graft sutured to the innominate artery as an arterial line and
used to ARCeP. The RRCoP was performed by a deviation in
the arterial line and placement of a catheter in the ascending
aorta. The immediate surgical results and the clinical
neurological manifestation were assessed.

Results: The immediate surgical results revealed mortality
of 25% and there were absence of neurological injury at
clinical examination.

INTRODUCAO

A Sindrome da Hipoplasia do Coragao Esquerdo (SHCE)
é uma cardiopatia congénita que apresenta grande espectro
morfolégico com estenose ou atresia da valva mitral e
estenose ou atresia da valva adrtica associado a varios
graus de hipoplasia do ventriculo esquerdo. O estudo
detalhado da anatomia é fundamental para se propor o
tratamento cirdrgico adequado. A forma mais frequente de
apresentacdo da SHCE é a presenca de estenose mitral e
atresia aortica, ocorrendo em 36,1% dos pacientes. A
presenca de atresia adrtica na SHCE é um fator de risco
substancial e tem relagdo com baixo débito no periodo de
pés-operatorio imediato [1], sendo frequentemente
acompanhada de aorta ascendente extremamente
hipoplasica (AH) (diametro menor do que 3 mm),
influenciando no desempenho do ventriculo direito que,
em consequéncia da dificuldade de perfusdo retrdgrada
adrtica das corondrias estaria mais exposto a isquemia.

O desempenho neurolégico é uma preocupacédo
importante no tratamento da SHCE e a utilizagdo de
circulacdo extracorpdrea (CEC) associada a parada
circulatdria total com hipotermia profunda pode contribuir
para aumentar o risco de alteragfes neurologicas. Para
diminuir esse fator de risco, o uso da CEC com perfuséo
regional cerebral anterdgrada (PRCeA) tem sido usada para
aumentar a neuroprote¢do durante a reconstrucéo do arco
adrtico e teoricamente diminuir o dano neuroldgico [2]. A
diminuicdo do tempo de pingamento da aorta (PA) pode ser
um fator importante na preservacao da funcédo do ventriculo
direito, principalmente quando a aorta ascendente tiver um
didmetro muito hipoplasico. Com o uso da perfuséo regional
coronariana retrégrada (PRCoR) neste grupo de criancas
foi possivel a realizacdo da operacdo de Norwood com o
coracdo batendo, diminuindo o tempo de PA.

METODOS
No periodo de dezembro de 2006 a fevereiro de 2008, foi
realizada a operagdo de Norwood modificada com tubo entre

o ventriculo direito e as artérias pulmonares ou operagao
de Sano em oito criangas (quatro do sexo masculino e quatro
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Conclusions: The modified Norwood procedure can be
accomplished with ARCeP and RRCoP in children with HLHS
with HA with satisfactory immediate surgical result and
without neurological complications.

Descriptors: Hypoplastic left heart syndrome. Heart
defects, congenital/surgery. Cardiac surgical procedures.
Extracorporeal circulation/methods.

do sexo feminino), com idade média de 9,2 dias (variando
de 1 a29dias) e peso médio de 3,3 kg (variando de 2,7 a 3,8
kg). As criancas eram portadoras de SHCE e aorta AH
(Figura 1) com didmetro médio de 2,3 mm (variandode 2,0 a
3,0 mm). Apos a realizacéo de esternotomia, instalada CEC
com fluxo total (100-150 ml/kg/min) e hipotermia
nasofaringea de 25°C com administrac&o de clorpromazina
(5 mg/kg) para diminuir a resisténcia vascular sistémica.
Foram utilizadas duas cénulas venosas e um tubo de
politetrafluoretileno (PTFE) de 4 mm anastomosado na
artériainominada como linha arterial e para realizar PRCeA.
A PRCOoR foi realizada através de um desvio na linha arterial
(Figura 2) e colocagéo de um cateter na aorta ascendente
de nimero 4 ou 6 French (dependendo do diametro desse
vaso) na juncdo entre a aorta ascendente e 0 arco aortico
(Figura 3).

of - T 7
Fig. 1 - Aorta ascendente extremamente hipoplasica em crianca
portadora de sindrome da hipoplasia do coragéo esquerdo
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Fig. 2 - Desvio na linha arterial para realizar perfusdo retrograda
coronariana regional

Fig. 3 - Cateter na jungdo entre a aorta ascendente e 0 arco adrtico
para realizacdo de perfusdo retrégrada coronariana regional

Para se monitorizar a pressdo durante a PRCeA foi
realizada puncé&o ou dissecg¢do da artéria radial direita. Apos
o término da CEC, foi utilizada ultrafiltragdo modificada.
Com o coragdo batendo foi realizado atriotomia direita e
atrioseptectomia. O tronco pulmonar foi seccionado préximo
a origem dos ramos pulmonar direito e esquerdo. O
segmento distal do tronco pulmonar foi fechado com um
retalho de pericéardio autélogo fresco, onde uma inciséo
linear foi realizada para receber a anastomose distal do tubo
de PTFE da operacéo de Sano.

O dimetro do tubo de PTFE foi 4 mm para criangas com
peso inferior a 3,3 kg e de 5 mm para criangas com peso
superior a 3,3 kg. Apos o pingamento da aorta descendente,
do pingamento da artéria inominada proximal ao tubo de
PTFE, com direcionamento do fluxo para a circulagéo
cerebral com fluxo de 40 ml/kg/min para se obter uma pressao
arterial média de 40 mmHg, e garroteamento das artérias
car6tida e subclavia esquerda, foi realizada seccao da aorta
ascendente na jungdo com o arco aortico, mantendo-se a
perfusdo das artérias coronarias com PRCoR.

Fig. 4 - Anastomose da aorta ascendente hipoplasica com a neoaorta

Apos ligadura e seccdo do canal arterial, a pequena
curvatura do arco adrtico foi aberta da artéria inominada
até a aorta descendente, todo o tecido do canal arterial foi
ressecado e a aorta foi ampliada com pericéardio autélogo
fresco e a neoaorta foi reconstruida realizando-se a
anastomose do TP com o arco adrtico. Até este ponto a
cirurgia foi realizada com o coragdo batendo em
consequéncia da PRCoR. Com administracdo de
cardioplegia de Saint Thomas acrescida de sangue na
proporgdo de 3/1 por meio do cateter utilizado para PRCoR,
foi realizada anastomose da aorta ascendente com a neoaorta
(Figura 4). Finalmente, com o coracéo batendo, foi realizada
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a anastomose proximal do tubo de PTFE da operacéo de
Sano com o ventriculo direito. Todas as criangas ficaram
com o esterno aberto e posteriormente foram submetidas
na UTI a fechamento do torax. Analisamos neste grupo de
criancgas a mortalidade cirdrgica e a presenca de alteracéo
neuroldgica identificada ao exame fisico de rotina.

RESULTADOS

O tempo médio CEC foi de 145,7 minutos (variando de
100 a 235 minutos) e o tempo médio de PA foi de 29,7 minutos
(variando de 19 a 43 minutos). A mortalidade cirrgica e
hospitalar foi de 25%. Nenhuma crianca apresentou crise
convulsiva ou alteracdo motora identificada ao exame clinico.

DISCUSSAO

A correcdo cirtrgica da SHCE é um grande desafio. No
periodo de pré-operatorio tem grande importancia a
preservacdo do ventriculo direito, evitando-se eventos
isquémicos em consequéncia do aumento do fluxo pulmonar
e diminuig8o do fluxo sistémico e coronariano. Adistribuicdo
dos fluxos pulmonar e sistémico sofre influéncia do tamanho
da comunicacéo interatrial, do tipo de ventilacdo pulmonar
e do tipo de droga vasoativa utilizada. Varios sdo os fatores
de risco em criancas portadoras de SHCE e que podem
interferir no resultado cirdrgico. Jacobs et al. [3] identificaram
maior risco cirrgico em criangas portadoras de sindromes
genéticas, incluindo sindrome de Down e sindrome de
Turner e quando existir heterotaxia, poliesplenia, asplenia,
atresia biliar e prematuridade menor que 35 semanas. Stasik
et al. [4] identificaram o peso inferior a 2,5 kg, idade
gestacional, anormalidades extracardiaca e sindromes
genéticas como fatores de risco. Gaynor et al. [5]
identificaram como fatores de risco para a mortalidade
operatoria 0 peso ao nascimento e cardiopatias associadas
e, na sobrevida de um ano, a presen¢a de anomalias
extracardiacas, defeito cardiaco associado e presenga de
sindrome genética.

Por outro lado, Wernovsky et al. [6] ndo identificaram
como aumento do fator de risco o peso ao nascimento,
sindromes genéticas e duracdo da cirurgia e observaram
como fatores que aumentam a morbidade: paralisia
diafragmatica, lesdo de cordas vocais, ventilagao
prolongada e convulsGes no periodo pos-operatorio. O
emprego do Escore de risco de Aristotle na cirurgia de
Norwood apresentou grande correlacdo com a mortalidade
na casuistica apresentada por Sinzobahamvya et al. [7] na
presenga de atresia adrtica, interrupgdo do arco adrtico,
ventilagdo mecanica pré-operatéria e choque pré-operatorio
com um escore de risco maior que 20. Estes resultados foram
confirmados por Artrip et al. [8] em que 0 peso e um escore
de risco do Aristotle maior que 20 sdo acompanhados de
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alta mortalidade. No estudo realizado por McGuirk et al. [9]
observou-se que a area de superficie corporea, o diametro
da aorta ascendente, a fungdo do ventriculo direito e o tipo
de fluxo pulmonar eram fatores de risco importante para a
mortalidade imediata.

O tamanho da aorta ascendente na SHCE tem
implicacBes na escolha do tipo de cirurgia a ser adotada. A
realizagdo da operagdo de Norwood classico quando a aorta
ascendente tem um didmetro muito reduzido envolve uma
sutura longa de um enxerto com a aorta ascendente
diminuta, aumentando o tempo de PA e o dano miocardico,
fato confirmado por Delmo Walter et al. [10]. A presenca de
insuficiéncia valvar triclspide moderada ou importante na
SHCE é um dos fatores que influencia no resultado da
operacdo de Norwood. Ota et al. [11] demonstraram que a
insuficiéncia tricispide melhora significativamente apés a
cirurgia de Norwood associada a operacdo de Sano pela
adequacao do fluxo pulmonar. Arealizagdo de plastia valvar
tricspide também tem papel importante na preservacao da
fungdo do ventriculo direito [12,13].

A cirurgia de Norwood é muitas vezes realizada usando
CEC associada a parada circulatdria total com hipotermia
profunda [14]. Esse procedimento ndo é isento de
complicac6es neuroldgicas e pode aumentar a incidéncia
de crises convulsivas no periodo de pds-operatorio imediato
e causar retardo no desenvolvimento psicomotor. A parada
circulatéria total com hipotermia profunda pode ainda
causar alteracdo dos fatores de coagulagcdo, aumentando a
morbidade no periodo de pés-operatorio imediato. Com o
objetivo de se evitar a parada circulatéria total e hipotermia
profunda, Imoto et al. [15] realizaram a operacdo de
Norwood com CEC e hipotermia moderada utilizando PRCeA
por meio da anastomose de um enxerto de PTFE na artéria
inominada e perfusdo do segmento corporal inferior pela
insercdo de uma canula arterial na aorta descendente (CAD),
evitando-se dessa maneira a parada circulatoria total e a
hipotermia profunda, mas ndo diminuindo o tempo de PA.

Tchervenkov et al. [16] realizaram a operacéo de
Norwood com PRCeA através da perfusao retrégrada do
shunt de Blalock-Taussig modificado. Essa técnica evita a
parada circulatoria total, mas utiliza hipotermia profunda e
ndo existe a preocupacdo com a diminuicdo do tempo de
PA. Kishimoto et al. [17] realizaram a operacao de Norwood
com o coragdo batendo através de PRCeA e CAD. Nessa
variagdo técnica, o tronco pulmonar é anastomosado com
0 arco aortico ap6s a emergéncia da artéria inominada e
pode, quando a aorta ascendente tiver diametro muito
pequeno, causar fluxo retrégrado inadequado para as
artérias corondrias através da aorta ascendente. Photiadis
etal. [18] realizaram a operag&o de Norwood com o coracéo
batendo utilizando anastomose de tubo de PTFE com artéria
inominada para PRCeA sem CAD e canulacdo da aorta
ascendente utilizando CEC e hipotermiaa 18°C.



FURLANETTO, G ET AL - Nova técnica: Operacdo de Norwood
com perfusdo regional cerebral e coronariana

Rev Bras Cir Cardiovasc 2009; 24(4): 447-452

Nessa variacdo técnica evita-se a parada circulatéria
total e a hipotermia profunda sem pincamento da aorta,
mas somente é possivel realiza-la quando a aorta
ascendente ndo for extremamente hipoplasica para permitir
a sua canulaco. Esses autores compararam essa técnica
com o0 uso de parada circulatdria total com hipotermia
profunda e demonstraram que, evitando-se 0 uso da parada
circulatdria total, existe melhora significativa no
desempenho hemodinamico no periodo de pos-operatério,
reduzindo a mortalidade hospitalar. Confirmando a
tendéncia atual de se realizar a operacdo de Norwood com
fluxo seletivo cerebral, estudo multicéntrico realizado por
Wernovsky et al. [19] revelou que a maioria dos grupos
que participou deste estudo usou a PRCeA. Por outro lado,
estudo utilizando ressonancia magnética cerebral revelou
que havia lesdo neuroldgica isquémica pré-operatoria em
23% das criancas portadoras de SHCE, com piora ou
aparecimento de novas lesbes em 73% dos pacientes
submetidos a PRCeA [20]. Goldberg et al. [21] realizaram
estudo clinico em criangas submetidas a operacdo de
Norwood e identificaram retardo no desenvolvimento
neuropsicomotor e constataram que a utilizacdo de PRCeA
ndo evitou essa complicacéo.

Varias modificagdes foram realizadas na operagdo de
Norwood. Poirier et al. [22] modificaram a reconstrucdo da
neoaorta e propuseram CEC com fluxo alto utilizando-se
fenoxibenzamina, para diminuir a resisténcia vascular
sistémica. Outra modificacfo que propiciou maior estabilidade
do paciente no pds-operatorio foi a anastomose de tubo de
PTFE entre o ventriculo direito e as artérias pulmonares ou
operacgdo de Sano [23]. Segundo Silva et al. [24], ndo houve
diferenca significativa na mortalidade na operagdo de
Norwood quando se realiza shunt tipo Blalock-Taussig e
operagdo de Sano, mas houve melhora significativa da
sobrevida no segundo estagio quando da realiza¢do do Glenn
bidirecional no grupo onde se realizou a operacéo de Sano.
O melhor resultado no segundo tempo pode ser explicado
pelo maior estimulo para crescimento das artérias pulmonares
centrais quando se realiza a operagdo de Sano quando
comparado ao Blalock-Taussig [25].

Além da abordagem pré-operatoria e da técnica
operatoria adotada, o periodo de p6s-operatorio imediato
também € critico na crianca portadora de SHCE submetida
a operacdo de Norwood. O ventriculo direito tem uma funcéao
limitrofe e as circulagdes sistémica e pulmonar em paralelo
necessitam de uma manipulacdo precisa de suas resisténcias
para providenciar uma relagdo QP/QS entre 1 e 1,5 para se
obter uma oferta ideal de oxigénio aos tecidos. A
monitorizacdo da saturacdo venosa mista colhida no atrio
direito € um parametro importante para determinar se esta
ocorrendo metabolismo aer6bico ou anaerdbico, quando
este valor for inferior a 30% significa metabolismo
anaerdébico e identifica pacientes com risco de mortalidade

precoce. O colapso cardiovascular stbito no pds-operatério
imediato na operacdo de Norwood esta relacionado a
aumento na resisténcia vascular sistémica, intensificando
o trabalho cardiaco e o consumo de oxigénio.

A técnica que propomos para corrigir a SHCE é diferente
de todas as anteriormente descritas porque associa a PRCeA
com a PRCoR em criancas portadoras de SHCE com AH,
evitando-se a parada circulatdria total com hipotermia
profunda e diminuindo o tempo de PA.

CONCLUSOES

Podemos concluir que a operacdo de Norwood
modificado realizada em criancas portadoras de SHCE
utilizando circulagéo extracorporea com perfusao regional
cerebral anterégrada e perfusdo regional coronariana
retrograda evitou a parada circulatoria total com hipotermia
profunda e, teoricamente, diminuiu o tempo de PA. O
resultado cirdrgico imediato foi satisfatorio sem
complicacGes neurolégicas, sendo uma boa opgdo no
tratamento cirdrgico de criancas de alto risco portadoras
de SHCE associada a aorta ascendente extremamente
hipoplasica.
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