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Resumo

Relatamos dois casos um menino de 11 anos e uma
menina de um ano e seis meses, portadores de tetralogia de
Fallot com artéria coronaria de origem anémala, cruzando
a via de saida de ventriculo direito. O diagndstico foi feito
com ecocardiografia e cateterismo cardiaco. Utilizamos, na
correcdo, um enxerto externo composto de pericardio bovino
e parede posterior da artéria pulmonar, entre o ventriculo
direito e o tronco da artéria pulmonar. As criangas tiveram
boa evolucdo pés-operatéria, obtendo alta hospitalar
assintomaticas. E mais uma opcéo técnica na correcdo da
tetralogia de Fallot com artéria coronaria andmala.

Descritores: Tetralogia de Fallot/cirurgia. Cardiopatias
congénitas, cirurgia. Anomalias dos vasos coronarios/
cirurgia.
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Abstract

Report on two children, one 11 year-male and another
one year-six-month-female with tetralogy of Fallot associated
with anomalous origin of coronary artery crossing the right
ventricle outlet tract. Diagnosis was done by
echocardiography and cardiac catheterization. On surgical
correction we used an external composite tubular pericardium
bovine graft and posterior wall of the pulmonary artery
between the right ventricle and the pulmonary artery trunk.
Patients had an uneventful post-operative period and were
discharged asymptomatic. It is more an option on correction
of tetralogy of Fallot with anomalous coronary artery.

Descriptors: Tetralogy of Fallot/surgery. Heart defects,
congenital, surgery. Coronary vessel anomalies/surgery.
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INTRODUCAO

A presenga de artéria corondria de trajeto andmalo, cruzando
avia de saida de ventriculo direito representa um desafio para
os cirurgides. Esta rara anomalia propiciou o0 uso de varias
técnicas, que tém sido relatadas, seja na reconstrucdo da camara
de saida do ventriculo direito com enxertos ou condutos
externos [1,2] ou na correcdo por via de acesso transatrial e
transpulmonar [3]. Nos dois casos apresentados, reproduzimos
técnica que foi realizada com sucesso, por van Son [1], em
1995, e por Dandolu et al. [4], em 1999.

Nesta técnica, construimos duas vias de saida de
ventriculo direito. A primeira formada por um conduto
bioldgico externo, entre o ventriculo direito e tronco de
artéria pulmonar, por sobre a artéria coronaria; e a segunda
conservando o trato de saida nativo da artéria pulmonar.
Desta maneira, estas duas vias de saida formam um fluxo
sangiineo, sem obstrugdo desde o ventriculo direito até o
tronco da artéria pulmonar. Descrevemos a técnica cirdrgica
empregada e os resultados obtidos. Consideramos
importante chamar a atengéo para esta possibilidade técnica
que deve ser uma das alternativas na correcdo da tetralogia
de Fallot com artéria coronaria de origem anémala.

RELATO DO CASO

Entre 2001 e 2007, no Instituto Estadual de Cardiologia
Aloysio de Castro do Rio de Janeiro, 568 criangas foram
submetidas a cirurgia cardiaca para tratamento de
cardiopatia congénita. Neste grupo de pacientes, 55 tinham
tetralogia de Fallot, das quais 53 foram corrigidas por via
transventricular, ap6s fechamento do defeito do septo
interventricular por via transatrial. Em duas criangas que
apresentavam artéria coronaria andbmala, cruzando a via de
saida do ventriculo direito, empregamos a op¢éo técnica
que sera descrita no relato destes dois casos.

Este trabalho foi aprovado pela Comisséo de Etica em
Pesquisa do Instituto Estadual de Cardiologia Aloysio de
Castro, sob 0 nimero 2008/16 de 5/3/2008.

CASO1

Menino de 11 anos de idade foi encaminhado ao Servico
de Cardio-pediatria com diagnostico de tetralogia de Fallot.
Relatava cianose desde os primeiros dias de vida, cansago
aos moderados e pequenos esforcos. Ao exame clinico,
mostrava-se extremamente ciandtico, dispnéia em repouso,
com estatura e peso diminuidos para a idade cronoldgica e
com baqueteamento digital. A ausculta era audivel sopro
ejetivo na borda esternal esquerda, ++++/6. Radiografia de
torax revelava aumento de cavidades direitas. O hematocrito
na ocasido da internacdo era de 75%, necessitando de ex-
sanguineo transfusdo. Ecocardiograma pré-operatério:
defeito septal interventricular amplo. Presenga de artéria

coronariaandémala. O cateterismo cardiaco revelou estenose
subvalvar e anel pulmonar de bom didmetro. Havia tronco
arterial coronariano Gnico com artéria coronéaria
interventricular anterior cruzando a via de saida do
ventriculo direito. O paciente foi submetido a tratamento
cirtrgico em 27/2/2002.

Técnicacirlrgica

Apds toracotomia mediana transesternal e pericardiotomia
longitudinal, constatou-se aumento de cavidades direitas. As
artérias e veias corondrias eram dilatadas e havia vasta
circulagdo colateral epicardica. Importante ramo coronariano
cruzava a via de saida do ventriculo direito. O anel e tronco da
artéria pulmonar tinham dimens6es adequadas. Isolamento
da aorta ascendente. Suturas em bolsa na aorta ascendente,
na veia cava superior, atrio direito, préximo a veia cava inferior,
e veia pulmonar superior direita para drenagem do ventriculo
esquerdo. Heparinizac&o sistémica com 400 U/kg do farmaco
e iniciada a circulagdo extracorpdrea. Drenagem venosa com
duas veias cavas e de cavidades esquerdas através de veia
pulmonar superior direita, deixando-se a ponta do cateter no
ventriculo esquerdo. Retorno arterial feito pela aorta
ascendente.

Uma vez atingida a temperatura de 32° Celsius, a aorta foi
ocluida com pinca especial. Solucéo cardioplégica sangliinea
hipotérmica foi infundida na aorta ascendente por 3 minutos e
repetida a cada 20 minutos de parada anoxica. Com o coragéo
parado, foi feita abertura longitudinal do atrio direito. Havia
pequeno forame oval, que foi fechado com ponto em X de
monofilamento 4-0. Através da valva triclspide observava-se
grande defeito do septo interventricular, com dois centimetros
no maior eixo. O defeito foi fechado com enxerto heterélogo
de pericardio bovino fixado, parte com pontos separados em
U ancorados em pastilhas de Teflon e parte com sutura
continua de monofilamento 4-0. Fechamento do &trio direito
com dupla sutura de monofilamento 4-0. Incisdo de dois
centimetros no infundibulo do ventriculo direito, perpendicular
e caudal ao ramo coronariano de trajeto andmalo.

Havia importante hipertrofia das extensfes parietal e
septal da trabécula septo marginal, cobertas por tecido
fibroso, formando um “os infundibulii” com no méximo 0,6
cm de didmetro, que foram parcialmente ressecadas. A valva
pulmonar era levemente espessada, mas sem estenose. O
anel valvar tinha dimensGes compativeis, permitindo a
passagem de um dilatador de Hegar de 14 mm. A parede
anterior do tronco da artéria pulmonar foi seccionada
longitudinalmente como uma aba e suturada de maneira
reversa, por sobre a corondria anémala, na extremidade
superior da incisdo do ventriculo direito.

Com o objetivo de completar a parede anterior deste
novo conduto, foi suturado um segmento de pericardio
bovino, em forma de telha, nas bordas do tronco da artéria
pulmonar e restante da incisdo ventricular (Figura 1). A
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pinca oclusiva da aorta foi retirada apds reaquecimento do
paciente e eliminagdo cuidadosa do ar das cavidades
esquerdas. O coracdo voltou a bater espontaneamente,
inicialmente dissociado, passando a ritmo sinusal em
seguida. Saida de circulagao extracorpérea aos 37° Celsius.
Reposicao da volemia com base na pressdo de atrio direito.
Revisdo da hemostasia. Instalado fio de marca-passo
provisorio em parede de ventriculo direito. Drenagem do
mediastino e fechamento do térax por planos.

Fig. 1- Conduto extracardiaco - Completado enxerto biolégico
entre ventriculo direito e tronco de artéria pulmonar por sobre a
artéria coronaria anémala

O paciente apresentou, no p6s-operatorio imediato, leve
insuficiéncia cardiaca direita e derrame pericardico. Melhorou
com tratamento clinico e drenagem do pericardico. Evoluiu
bem, tendo alta hospitalar assintomatico. Ecocardiograma
pés-operatério revelou defeito septal interventricular
fechado, sem shunt residual, duas vias de saida de ventriculo
direito patentes, com gradiente de 40mmHg, e discreta
insuficiéncia valvar pulmonar.

Evolucdo

O paciente evoluiu bem, recebendo alta hospitalar
assintoméatico. Em novembro de 2007, aos 16 anos, estava
bem e sem queixas. Realizado ecocardiograma transtoracico
que revelou: VE - funcdo normal com fracdo de ejecdo de
80%; VD: funcdo normal, com discreta dilatacdo e anel
pulmonar de 1,87cm; insuficiéncia tricaspide e pulmonar
moderadas; estenose pulmonar moderada; ventriculo direito
com duas vias de saida.
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CASO2

Menina com um ano e seis meses de idade, internada
para acompanhamento cardio-pediatrico e corre¢ao cirdrgica
de tetralogia de Fallot. A mée relatou que desde o primeiro
més de vida a crianga apresentava cianose de mucosas e,
aos seis meses, comegou a apresentar crises ciandticas,
sendo medicada com beta-bloqueador. Relatou, ainda,
acompanhamento neuroldgico e implante de vélvula
ventriculo-peritoneal para tratamento de hidrocefalia. Ao
exame clinico, apresentava cianose moderada, sem dispnéia,
pulsos palpaveis e simétricos, sem edemas.
Eletrocardiograma revelou hipertrofia de ventriculo direito.
Ausculta cardiaca, ritmo regular em dois tempos, sopro
sistélico ++++/6 em borda esternal esquerda.
Ecocardiograma identificou comunicacéo interventricular
ampla, desvio anterior de septo infundibular com estenose
infundibulo valvar pulmonar. Imagens sugeriam, ainda,
6stio coronariano dnico.

O cateterismo cardiaco confirmou o diagndstico de
tetralogia de Fallot com tronco coronério Ginico. Um ramo
da artéria corondria direita dava origem a um ramo arterial
coronariano importante, cruzando a parede anterior do
ventriculo direito. Ventriculo direito hipertrofiado com boa
funcdo, defeito septal interventricular amplo com
dextroposicdo da aorta acima de 50%. A crianga foi
submetida a correcao cirtrgica, em 29/10/2003.

Técnicacirlrgica

Exceto pela necessidade de comissurotomia pulmonar
para tratar estenose valvar, e incisdo de 1,5 cm na parede
ventricular direita, todo o procedimento técnico foi
semelhante ao ja relatado anteriormente para o caso 1.

A paciente evoluiu bem no po6s-operatorio imediato, com
discreta insuficiéncia cardiaca direita, que regrediu com
tratamento clinico. Ecocardiograma realizado no pos-
operatorio imediato revelou: duas vias de saida de ventriculo
direito patentes, sem gradiente de presséo significativa,
regurgitacdo pulmonar leve e boa funcdo ventricular.
Auséncia de shunt residual. A paciente recebeu alta
hospitalar sem sintomas cardiovasculares.

Evolucio

Apos a cirurgia, a crianga evoluiu bem do ponto de
vista cardiovascular até quatro anos e dois meses, quando
veio a falecer em decorréncia da doenga neurologica com
hidrocefalia, que j& apresentava antes da corregdo da
tetralogia de Fallot.

DISCUSSAO
A mais freqliente variacdo anatdbmica ocorre quando a

artéria descendente anterior se origina diretamente da artéria
coronaria direita [5]. Com menor freqiiéncia, a artéria
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coronaria € Unica, ou a artéria coronaria direita se origina
da artéria coronaria circunflexa [5]. Em outra variagao, as
artérias coronarias septais originam-se das artérias
coronaria esquerda e direita [6]. O procedimento alternativo
relatado nestes dois casos é semelhante a técnica descrita
anteriormente [1,4]. Nela, os autores adaptaram o
procedimento descrito por Barbero-Marcial et al. [7] paraa
correcdo de truncus arteriosus tipos | e Il e a utilizaram, de
maneira analoga, para o tratamento cirdrgico da tetralogia
de Fallot com artéria coronaria andémala [1].

Como a parede posterior da artéria pulmonar do paciente
é utilizada na feitura do conduto biolégico composto, seja
com pericardio bovino ou com enxerto pulmonar
criopreservado [4], é natural que o conduto bioldgico
apresente um real potencial de crescimento, ao longo dos
anos [1]. Esta técnica divide com o retalho transanular a
virtual certeza de insuficiéncia pulmonar [4]. Entretanto, a
insuficiéncia pulmonar - conseqiiéncia de enxerto sem valva
- pode ser evitada com o0 emprego de valvula monocuspide
na parede anterior do enxerto de pericardio bovino [7]. E,
para evitar calcificages precoces, Croti et al. [8] empregam
monocuspide de origem porcina, na correcédo cirirgica da
atresia pulmonar com comunicacgdo interventricular. Por
outro lado, estenoses residuais musculares podem ocorrer
e serem tratadas posteriormente [4].

CONCLUSAO

A técnica relatada neste trabalho se mostrou segura e
eficiente e a recomendamos como mais uma opg¢éo a ser
empregada na correcao da tetralogia de Fallot com artéria
coronaria anémala que cruza a via de saida do ventriculo
direito.
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