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Resumo

Objetivo: A Sindrome de Hipoplasia de Camaras Esquerdas
representa um grande desafio para cirurgiées do mundo
inteiro. Atualmente, tem sido proposto procedimento paliativo
alternativo, por meio da bandagem bilateral das artérias
pulmonares associada a colocagéo de stent no canal arterial e
atrioseptostomia. No entanto, as bandagens utilizadas séo
fixas, podendo tornar-se inadequadas apds o fechamento do
esterno ou com o rapido crescimento somatico do paciente.
Descrevemos a primeira aplicagéo clinica do novo dispositivo
miniaturizado de bandagem ajustavel das artérias
pulmonares em neonato portador da sindrome de hipoplasia
de cdmaras esquerdas, o qual permitiu ajustes percutaneos
precisos do fluxo sangliineo pulmonar.
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Método: Através de esternotomia mediana, neonato de 5
dias de vida foi submetido a bandagem pulmonar bilateral,
usando este novo dispositivo, combinada com interposi¢do de
tubo de PTFE entre o tronco pulmonar e o tronco
braquiocefalico.

Resultados: O paciente apresentou boa evolugdo pds-
operatéria. Trés ajustes percutaneos das bandagens foram
necessarios para manter a saturagdo arterial de oxigénio
entre 75-85%. No 48° dia de vida, o paciente foi submetido a
atrioseptostomia com colocacdo de stent (6 mm) para
tratamento de comunicagdo interatrial restritiva. No 106°
dia de vida, realizou-se operagdo de Norwood associada a
anastomose cavopulmonar bilateral. As bandagens foram
removidas, sem distor¢do das artérias pulmonares.
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Conclusdes: O uso clinico deste sistema inovador de
bandagem ajustavel das artérias pulmonares mostrou-se
factivel, seguro e eficaz. Permitiu o ajuste fino do fluxo
pulmonar de acordo com as necessidades clinicas,
proporcionando um equilibrio preciso entre as circulacdes
pulmonar e sistémica.

Descritores: Cardiopatias congénitas. Contenedores.
Assisténcia paliativa. Sindrome do coragéo esquerdo
hipoplasico. Artéria pulmonar, cirurgia. Dilatagdo com bal&o.

Abstract

Objective: Hypoplastic left heart syndrome remains a
challenge for worldwide surgeons. Initial palliation
employing bilateral pulmonary artery banding along with
ductal stent implantation and atrial septostomy has been
proposed as an alternative approach. However, the surgically
placed bands are fixed and may become inadequate after
sternum closure or with somatic growth of the patient. We
describe the first case in which a neonate with hypoplastic
left heart syndrome was initially managed using a mini
banding system that allows for fine percutaneous adjustments
of pulmonary blood flow.

INTRODUCAO

A abordagem cirlrgica tradicional de neonatos
portadores de Sindrome de Hipoplasia de Camaras
Esquerdas (SHCE) é complexa e apresenta alta mortalidade,
quando comparada a outras intervenc@es realizadas no
periodo neonatal [1]. A operacdo de Norwood associada a
um shunt sistémico-pulmonar visa redirecionar as vias
circulatérias para equilibrar a relacdo entre os fluxos
sistémico e pulmonar. Contudo, algum grau de sobrecarga
do ventriculo direito sistémico persiste apds esta cirurgia.
Ademais, uma cirurgia deste porte, geralmente realizada no
periodo neonatal (algumas vezes, em recém-nascidos com
baixo peso e anatomia desfavoravel) e, ocasionalmente,
associada a parada circulatdria total, pode resultar em déficit
no desenvolvimento neurolégico dos pacientes.

Uma abordagem alternativa para tratamento paliativo da
SHCE no periodo neonatal foi inicialmente proposta por
Gibbs etal. [2]. Os autores propuseram a colocacdo de stent
no canal arterial associada a bandagem das artérias
pulmonares e atrioseptostomia, quando necessaria, técnica
conhecida como procedimento hibrido [3-5]. Atualmente,
grande parte dos desafios técnicos foi elucidada [6]. Alguns
centros ja consideram o procedimento hibrido como a técnica
de escolha em neonatos de alto risco [7,8]. No entanto, o
fino ajuste do fluxo pulmonar, que representa um aspecto
critico do método, tem sido um aspecto particularmente dificil
do procedimento, fato este que pode ser facilmente explicado
pela Lei de Poiseuille, na qual o fluxo sangiineo €
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Method: Through a mid sternotomy, a 5 day-old neonate
underwent bilateral pulmonary artery banding using this
new system combined with placement of a main pulmonary
artery to innominate artery shunt.

Results: The patient had an uneventful postoperative
course. Three percutaneous adjustments of the banding
system were necessary to keep the arterial oxygen saturation
in the 75%-85% range. On the 48" day of life, she was
submitted to stent placement (6 mm) within the atrial septum
to treat a restrictive atrial septal defect. The Norwood
operation and the bidirectional Glenn shunt were carried
out on the 106" day of life. The bands were removed with no
distortion of the pulmonary arteries.

Conclusions: The clinical use of this innovative pulmonary
artery banding system was feasible, safe and effective. It
allowed for customization of the pulmonary blood flow
according to the underlying clinical needs, resulting in a
more precise balance between the pulmonary and systemic
circulations.

Descriptors: Heart defects, congenital. Stents. Palliative
care. Hypoplastic left heart syndrome. Pulmonary artery,
surgery. Balloon dilatation.

relacionado com a quarta poténcia do raio do vaso [9,10].

Com isso, alteragdes minimas no diametro da artéria
pulmonar tém grande impacto no fluxo sangiiineo e no
gradiente através da bandagem. Geralmente, a bandagem é
cirurgicamente ajustada (“apertada” ou “afrouxada”),
baseando-se em medidas hemodindmicas e saturacéo arterial
de oxigénio. Uma pressao arterial pulmonar distal a
bandagem pulmonar menor que a metade da pressao arterial
sistémica e uma saturacdo de oxigénio entre 75%-85%,
usualmente, refletem um equilibrio adequado entre os fluxos
pulmonar e sistémico. Isto pode ser facilmente alcancado
na sala de operacdes, com o térax aberto e em condicdes
“artificiais” (anestesia geral, ventilagdo mecanica, etc).
Todavia, no periodo pds-operatdrio, que pode ser totalmente
imprevisivel, as bandagens pulmonares fixas ndo permitem
ajustes finos de acordo com as necessidades clinicas do
paciente. Além do mais, com o rapido crescimento somatico
do paciente, o equilibrio entre os fluxos sangiiineos
sistémico e pulmonar necessita ser reajustado para se evitar
hipoxemia, o que é impossivel com as bandagens fixas, a
ndo ser por meio de uma reoperagéo.

Para suplantar estes problemas, desenvolvemos um
dispositivo miniaturizado de bandagem, chamado ABS, que
permite um ajuste percutaneo do fluxo sangliineo pulmonar
no pds-operatério (SILIMED, Rio de Janeiro). Este controle
fino do fluxo sanguineo pulmonar é obtido pela manipulacio
percutanea precisa do diametro das artérias pulmonares.
Desta forma, o ajuste das bandagens é feito de acordo com
as caracteristicas clinicas do paciente. Com o crescimento
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somatico do paciente, por exemplo, evoluindo com piora
progressiva da saturacdo de oxigénio, “afrouxamos” a
circunferéncia da bandagem, melhorando assim o fluxo
sanguineo pulmonar.

Dispositivo de Bandagem Pulmonar Ajustavel

Nosso protétipo foi desenvolvido nos laboratérios do
Instituto do Coragdo do Hospital das Clinicas F.M.U.S.P,,
resultado de vérios estudos experimentais prévios [11-19].
O dispositivo, todo revestido de silicone, ¢ uma miniatura
de bandagem pulmonar, propria para 0 uso em neonatos
(Figura 1). Consiste em trés partes: anel de bandagem, tubo
conector e botdo reservatorio de insuflacdo. O anel de
bandagem trata-se de um manguito hidraulico, em formato
de “C”, com 5 mm de largura e uma camada externa rigida e
fina, reforgada por uma malha de poliéster, que impede a
deformagdo centrifuga do anel. Quando expandido, o
manguito comprime a luz da artéria pulmonar, de
acordo com o volume injetado no reservatorio de
insuflacdo, planejado para implante no subcutaneo.
O anel de bandagem é potencialmente distensivel
em 500%, promovendo variacdo ampla de constricdo
reversivel da artéria pulmonar submetida a bandagem.
O tubo conector ¢ flexivel (diametro: 2 mm X
comprimento: 70 mm) e conecta hermeticamente o
anel de bandagem ao reservatdrio de insuflacéo, que
é um botdo auto-selante.

Aexperiéncia clinica com o uso da bandagem ABS
foi iniciada em recém-nascido portador de SHCE,
considerado de alto risco para o tratamento cirlirgico
neonatal convencional. Foi submetido ao primeiro
estagio do tratamento cirdrgico, utilizando-se o novo
dispositivo de bandagem das artérias pulmonares,

de bandagem pulmonar ajustavel, foi planejada previamente
ao nascimento da paciente, em hospital de alta complexidade
(Hospital Samaritano de S&o Paulo). Foram discutidas todas
as possibilidades terapéuticas com os pais, incluindo o
transplante cardiaco e a operagdo de Norwood no periodo
neonatal. Foi optado, no entanto, pelo procedimento hibrido.
O novo dispositivo foi usado em carater excepcional, apos
aprovacédo do conselho de ética do hospital e obtencéo de
consentimento livre e esclarecido dos pais.

O primeiro estagio foi realizado no 5° dia de vida. Através
de esternotomia mediana, foi realizada bandagem pulmonar
bilateral com o novo dispositivo ABS (Figura 2), associada
a uma anastomose entre o tronco pulmonar e o0 segmento
proximal do tronco braquiocefalico (Blalock-Taussig
“reverso”), com tubo de PTFE de 6 mm (Gore-Tex, Inc, Ca),
sem o auxilio de circulacéo extracorpérea (CEC) - Figura 3.

com sucesso. O segundo estéagio da cirurgia, ou seja,
a reconstrucéo da neoaorta, associada a anastomose
cavopulmonar (Glenn bidirecional), foi realizada, com
éxito, aos 106 dias de vida.

RELATO DO CASO

Trata-se de recém-nascido a termo, sexo
feminino, com peso de nascimento de 2,76 kg, com
diagndstico pré-natal de SHCE. O ecocardiograma
realizado apds o nascimento ratificou os achados
pré-natais: atresia da valva adrtica, estenose mitral,
aorta ascendente hipoplasica, com didmetro de 2,5
mm e comunicacdo interatrial (CIA) ampla, medindo
6 mm. Logo apds o nascimento, foi iniciada a infusdo
de prostaglandina. A saturacdo de oxigénio
permaneceu entre 90-95%, com respiracdo
espontanea em ar ambiente.

A abordagem terapéutica inicial, por meio do
procedimento hibrido, com o uso do novo sistema

Fig. 1 - O dispositivo de bandagem ajustavel da artéria pulmonar é feito com
silicone de grau biomédico e consiste de trés partes: manguito hidraulico, botdo
insuflador auto-selante e tubo conector (70 mm x 2 mm)

T e 5, ' ARG i
Fig . 2 - Bandagem bilateral das artérias pulmonares com o novo dispositivo
ABS (4 mm), implantado através de esternotomia mediana. Os botdes auto-
selantes sdo implantados no subcuténeo da regido infraclavicular
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'reverso" com tubo de PTFE

i 4 ».
Fig. 3 - Detalhe do Blalock-Taussig '
6 mm, entre o tronco pulmonar e artéria inominada, realizado
através de esternotomia mediana

A estratégia de colocacdo de stent no canal arterial ndo
foi aplicada no primeiro estagio, devido a auséncia de
hipoplasia do arco aértico e/ou coarctagdo. Uma vez
implantados os botfes de insuflacdo no subcutaneo da
regido infraclavicular, bilateralmente, e as bandagens nas
artérias pulmonares, o grau de constricdo da bandagem das
artérias pulmonares foi ajustado com o térax fechado. Cada
bandagem foi insuflada com 0,3 ml de soro fisiolgico (0,9%)
para manter uma saturacdo de oxigénio entre 75% a 85%,
com fracdo inspirada de oxigénio de 30%. A infusdo de
prostaglandina foi descontinuada apds o procedimento.

O periodo pos-operatério foi tranquilo, com boa
evolucdo clinica, sem acidose e/ou necessidade de suporte
inotropico. Foi utilizado apenas nitroprussiato de sédio para
controlar hipertensdo arterial sistémica. A ventilagéo
mecanica foi interrompida no 6° dia de pos-operatdrio. Trés
ajustes percutaneos do sistema de bandagem foram
necessarios, durante a internacdo hospitalar, para manter
0s niveis de saturacdo de oxigénio dentro dos limites de
75% a 85% (Figura 4). A paciente recebeu alta hospitalar no
21° dia p6s-operatério.

No ambulatério, a crianca foi avaliada semanalmente,
inclusive com ecocardiograma. N&o foi observada obstrucédo
do arco adrtico ou coarctacdo e o0 “shunt” mostrou-se
amplamente pérvio. A funcéo ventricular direita manteve-se
dentro da normalidade, com minima regurgitacdo valvar
tricuspide. Devido ao fechamento gradual e progressivo da
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CIA, foi realizada atrioseptostomia e colocacdo do stent
Palmaz Génesis pré-montado de 6 x 19 mm (Cordis Co., Miami,
EUA) através da CIA, no 48° dia de vida da paciente. Houve
melhora hemodinamica nitida e recuperagdo da saturacdo
de oxigénio (Figura 5), apesar do posicionamento
inadequado do stent, que ficou mal centralizado, com mais
de dois ter¢os do seu comprimento no atrio direito.
Posteriormente, sete ajustes percutaneos (desinsuflacGes)
do sistema de bandagem foram necessérios, até que no
Gltimo ajuste, realizado no 91° dia de vida, apenas 0,12 ml de
solucéo salina foi deixado em cada bandagem, para manter a
saturagdo de oxigénio dentro dos limites recomendados
(Figura 6).

Fig. 4 - Botdes auto-selantes posicionados na regido infraclavicular,
um para cada artéria pulmonar, para ajuste independente do fluxo
sanglineo pulmonar

A

Fig. 5 - Implante do stent pré-montado Palmaz Genesis (6 X 19
mm) na comunicacao interatrial
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Fig.6 - Evoluc&@o hemodindmica e da saturacao arterial de oxigénio
durante os ajustes das bandagens

Paciente evoluiu com obstrucdo progressiva do stent
colocado na CIA (proliferacdo neoendotelial), o que
determinou a intervencdo eletiva do segundo estagio do
tratamento cirdrgico, no 106° dia de vida.

Foi realizada nova toracotomia mediana e estabelecida a
CEC com hipotermia de 24° C, por meio da canulacdo de
ambas as cavas, tronco pulmonar e tubo de PTFE do Blalock-
Taussig reverso. Os dispositivos de bandagem foram
removidos sem intercorréncias. Foi realizada anastomose
direta do tronco pulmonar ao arco aértico, sem utilizacéo de
material protético. Posteriormente, o stent implantado na
CIA foi removido através de atrioseptectomia ampla. Durante
a remocdo do stent, notou-se intensa neoproliferacéo
endotelial intra-stent, deixando um orificio efetivo de apenas
3 mm (Figura 7), o que determinou um fluxo sangiineo
restritivo através da CIA. Por ultimo, a veia cava superior
foi seccionada junto ao atrio direito e anastomosada com a

artéria pulmonar direita (Glenn Bidirecional). E importante
ressaltar que ndo foram observadas distor¢es na anatomia
de ambas as artérias pulmonares apds o explante dos
dispositivos ABS. Atingida a normotermia, houve boa
recuperacéo dos batimentos cardiacos. A CEC foi desligada

Painel A Painel B

Fig.7 - Stent pré-montado Genesis (6 X 19 mm) mostrando
proliferacdo intra-stent importante, com orificio residual de 3 mm.
Painel A: vista lateral, mostrando o posicionamento
descentralizado do stent no septo interatrial. AD= lado do atrio
direito, AE= lado do atrio esquerdo; Painel B: Vista superior,
mostrando a proliferacéo do tecido intra-stent

sem intercorréncias, com suporte farmacolégico de
dopamina (7 mg/kg/min), milrinone (0,75 mg/kg/min) e
nitroprussiato de sédio.

N&o houve intercorréncias no pés-operatorio imediato.
Paciente evoluiu com débito cardiaco e saturacdo de
oxigénio adequados. Entretanto, no 11° dia p6s-operatério,
foi diagnosticado abscesso subcutdneo, causado por
Pseudomonas aeruginosa, que foi tratado com drenagem
cirlrgica e antibioticoterapia por 30 dias, com boa resposta
clinica. A ingestdo oral foi progressivamente instituida.
Recebeu alta hospitalar no 50° dia de p6s-operatério, em
boas condic@es clinicas, com saturacdo de oxigénio acima
de 80%.

No momento, com 20 meses de vida, a paciente encontra-
se bem, recebendo baixas doses de vasodilatadores,
mantendo saturacdo de oxigénio entre 80-85%, com
desenvolvimento neuroldgico normal e peso e altura acima
do percentil 5 da tabela de crescimento, o que é esperado
para criancas com cardiopatias congénitas complexas [20].
A conexdo cavopulmonar total (Operacdo de Fontan
modificada) esté4 planejada para 0 21° més de vida.

DISCUSSAO

Este trabalho representa a primeira aplicagdo clinica, com
sucesso, do novo sistema de bandagem pulmonar ajustavel
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no primeiro estagio do tratamento cirdrgico da SHCE em
neonatos. Foi demonstrada sua eficiéncia, simplicidade e
regulagem percutanea precisa do fluxo pulmonar, ao longo
da sua permanéncia no paciente, possibilitando um equilibrio
entre as circulagdes sistémica e pulmonar e saturacdo de
oxigénio adequadas, de acordo com o rapido crescimento e
ganho de peso do paciente. Os ajustes puderam ser
realizados quantas vezes foram necessarias, tanto de forma
emergencial, quanto em carater ambulatorial, evitando
cirurgias desnecessarias. Este ajuste fino e reversivel ndo
pode ser obtido por meio dos dispositivos de bandagem
tradicionais e técnicas que vém sendo comumente
empregadas em pacientes portadores de SHCE. O uso deste
sistema inovador possibilitou uma evolucéo pds-operatoria
mais previsivel, com maior estabilidade hemodinamica, o
que é desejavel enquanto o paciente aguarda a realizagdo
da cirurgia de grande porte do segundo estagio (Norwood e
Glenn bidirecional associados).

Varios dispositivos de bandagem ajustavel foram
avaliados exaustivamente por mais de 15 anos em nosso
laboratorio, quanto a aplicabilidade, a seguranca e a eficacia
[11-19]. O conhecimento acumulado nos estudos
experimentais, anteriormente a aplicagdo no cenario clinico,
foi crucial para testarmos nosso sistema, fazendo com que o
implante fosse tecnicamente simples e factivel.

O sistema de bandagem ABS é um dispositivo
biocompativel e implantavel cirurgicamente sem maiores
dificuldades técnicas. Uma das maiores preocupagdes com
as técnicas de bandagem da artéria pulmonar € a
possibilidade de causar distor¢fes ou estenoses nos vasos,
0 que poderia prejudicar a realizacdo das operages
cavopulmonares subsequientes. Felizmente, a cicatriza¢do
desenvolvida adjacente as bandagens foi minima em nosso
paciente e ndo resultou em nenhuma dessas complicages.
Seria especulativo dizer que este resultado foi fruto do
material utilizado (silicone). No entanto, esperamos que o
uso rotineiro do dispositivo de bandagem ABS esclareca
esta duvida.

Por outro lado, a complicacdo infecciosa ocorrida no
subcutaneo da parede do torax, apés o explante do
dispositivo no pés-operatorio do segundo estagio, pode
estar relacionada ao espaco morto deixado pelos botdes
auto-selantes. Apesar de ter sido uma complicacéo facilmente
contornada pela limpeza cirGrgica associada a
antibioticoterapia prolongada, alertamos para a extrema
importancia de se realizar as insuflac6es ou desinsuflaces
do dispositivo com técnicas rigorosas de anti-sepsia.

O fechamento progressivo da CIA, apesar de ndo estar
propriamente relacionado ao novo sistema de bandagem,
foi uma complicacdo que determinou o implante do stent no
septo interatrial e antecipou a indica¢do do segundo estagio
cirargico. E sabido que, mesmo as comunicagdes interatriais
grandes e ndo restritivas ao nascimento, em pacientes com
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SHCE, como a observada inicialmente neste caso, geralmente
estenosam com o passar do tempo. Provavelmente, isto se
deve ao fato do septo interatrial ser muito espesso e
muscularizado nesta afeccéo. Por isso, o implante de stent
no septo interatrial vem sendo indicado no intra-operatorio
do primeiro estagio, para prevenir esta complicacao [6]. A
aplicacdo do stent, no presente caso, provou ser efetiva,
porém, apenas por dois meses. Uma proliferacédo intra-stent
significativa foi observada na segunda operacéo. No entanto,
n&do podemaos afirmar se isto foi relacionado ao tipo de stent,
posicdo subdtima do dispositivo ou diametro final da
comunicacao. O diagnostico preciso desta complicagéo, por
meio de ecocardiografia semanal, é mandatario, uma vez que
a desinsuflacdo dos reservatdrios, para afrouxar as
bandagens pulmonares, pode resultar em congestao
venocapilar pulmonar e hipoxemia. Portanto, foi
demonstrado que o sucesso absoluto deste novo sistema
de bandagem esta intimamente relacionado ao pronto
estabelecimento de fluxo pulmonar irrestrito através de ampla
CIA. Tecnologias envolvendo cateteres para este fim e/ou
atrioseptostomia por radiofreqiiéncia ja estdo em
desenvolvimento para se obter uma CIA confiavel, duravel
e irrestrita no futuro.

E controversa a auséncia de implante do stent no canal
arterial, para manter um fluxo sistémico irrestrito. Entretanto,
a aplicacdo deste dispositivo no canal arterial vem
apresentando complicagdes técnicas, relacionadas ao
procedimento [21]. Aventamos que este implante possa ser
evitado em pacientes ndo usuais e ocasionais, como o aqui
apresentado, nos quais ndo haja obstrucao do arco aortico
ou coarctacdo. Em nosso paciente, o Blalock-Taussig reverso
funcionou bem, mantendo fluxo adequado para os territorios
coronario, cerebral e sistémico, mesmo ap0s a estenose do
canal arterial. Descrita inicialmente pelo grupo de Toronto,
a anastomose entre o tronco pulmonar e o tronco
braquiocefalico tem o potencial de melhorar a dinamica do
fluxo coronariano [22]. Contudo, uma maior experiéncia é
necessaria, para se determinar com precisdo, quais seriam
0s pacientes a se beneficiarem da ndo utilizacdo do stent no
canal arterial.

CONCLUSAO

Em conclus&o, o uso de nosso inovador sistema de
bandagem pulmonar bilateral ajustavel por via percutanea
permitiu um fino controle do fluxo pulmonar em um neonato
portador de SHCE, submetido ao procedimento hibrido. Este
ajuste do fluxo pulmonar de acordo com as necessidades
clinicas de criancas, em rapido crescimento pondero-
estatural, parece resultar em um equilibrio preciso entre as
circulagdes sistémica e pulmonar, principalmente no periodo
entre os dois primeiros estagios. Estudos clinicos
subseqiientes com maior nimero de pacientes e um maior
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espectro da doenca estdo em planejamento para o futuro
préximo para tentar elucidar estas davidas.
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OBSERVACAO

A Operacdo de Fontan modificada (ttnel intra-atrial
fenestrado) foi realizada com éxito no 21° més de vida.
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