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Resumo

Introducéo: Apesar de a sindome do coragdo esquerdo
hipoplasico (SCEH) ser extensamente estudada, esta doenca
ainda apresenta mortalidade elevada se comparada a outras
doencgas tratadas como fisiologia univentricularAssim,
diferencas morfologicas entre fenétipos dentro do espectro
da SCEH podem ser fatores de risco e sua identificagéo pode
auxiliar na escolha terapéutica entre os subgrupos
anatdémicos.

Objetivos: Determinar a forma mais frequente de
dominéncia coronariana em cora¢gdes com SCEH nos
subgrupos com atresia (AM) e estenose mitral (EM).

Métodos:Andlise da anatomia coonariana de acordo com
a distribuicdo dos ramos epicardicos e o padrdo de
dominéncia, classificadas em direita, esquerda ou
balanceada. O grupo controle foi composto por nove pegas
de corag¢des morfologicamente normais. O grupo SCEH
constituiu-se de nove pegas comM e 24 pegcas com EM.
Para andlise estatistica foi utilizado o teste do qui-quadrado.

Resultados:Houve diferenga significativa entre os dois
grupos em relacdo a dominancia coronariana gx 9,298;
P=0,01).A dominancia esquerda esteve psente em 75%
dos casos de EM, e a balanceada s6 foi observada na EM. No
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grupo controle, observou-se dominéncia direita em todos os
casos P<0,01).

ConclusdesA dominancia esquerda é mais fquente na
SCEH que no grupo controle de cora¢des normais e, na
SCEH, a dominancia coronariana esquerda é mais frequente
no subgrupo com EM.

Descritores: Coragdo/anatomia & histologia.Vasos
coronarios. Sindrome do coracdo esquerdo hipoplasico.
Cardiopatias congénitas.

Abstract

Introduction: Although hypoplastic left heat syndrome
(HLHS) be extensively studied, this disease still has a high
mortality rate compared to other diseases treated as
univentricular physiology In this way, morphological
differences between phenotypes within the spectrum of HLHS
may be risk factors and their identification can assist in
choosing treatment between subgroups.

Objective:To identify the most prevalent form of coronary
artery dominance in hearts with HLHS groups with mitral
atresia (MA) and mitral stenosis (MS).
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Methods:Analysis of conary anatomy according to the and balanced one was only observed in pieces with MS. The
distribution of epicardial branches and the pattern of control group had right dominance in all casesK <0.01).
dominance, classified as right, left or balanced. The control Conclusions:Left dominance is more common in HLHS
group was composed of nine pieces of morphologically than in the control group of normal hearts and, in HLHS,
normal hearts, the HLHS group consisted of 9 pieces with the left coronary dominance is more frequent in the subgroup
MA and 24 pieces with MS. For statistical analysis we used with MS.
the x? test.

Results: There were significant differences between the Descriptors: Heart/anatomy & histology. Coronary
two groups in relation to coronary artery dominance (¥=9.298, vessels. Hypoplastic left heart syndrome. Heart defects,
P =0.01). Left dominance was present in 75% of cases of MS, congenital.

INTRODUCAO como limitantes da evolucéo favoravel no pés-operatério e

sua identificacdo pode contribuimo futuro, na escolha

A sindrome do coracao esquerdo hipoplasico (SCEH) é terapéutica entre os subgrupos anatémicos.
um espectro de malformacdes cardiacas caracterizado pelo  Este estudo tem por objetideterminar a forma mais
hipodesenvolvimento acentuado do complexo coracdo frequente de dominéncia coronariana em coracfes com
esquerdo e aorta, incluindo cavidade e massa ventricular SCEH nos grupos com atresia e estenose mitral.
esquerda. Em uma das pontas do espectro esta a atresia
mitral e adrtica, com auséncia da cavidade ventricular METODOS
esquerda, havendo, no outro extremo, casos com variados
graus de hipoplasia das valvas mitral e adrtica e também Esta pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica em
hipoplasia ventricular [1], levando a impossibilidade de Pesquisa do Incor-HCFMUSP e registrada sob o nimero
manutencao do débito cardiaco e da perfusdo sistémica 0786/09, representando resultado parcial da tese de
pelo coracdo esquerdo e a perfuséo sistémica. Em sériesdoutoramento do primeiro autor
anatémicas, existe predominio do fenétipo com valva mitral
patente (67%) [2]. Selecdo das pecas anatdmicas

Apesar de a SCEH ser extensamente estudada e o A selecéo das pecas anatdmicas foi realizada no Museu
tratamento cirdrgico por cirurgias paliativas do tipo do Laboratdrio dAnatomia Patolégica Instituto do Coracdo
Norwood [3,4] ou por procedimentos chamados de hibridos da Faculdade de Medicina da Universidade de S&o Paulo —
[5,6] ter resultados satisfatérios em numerosos centros [7,8], InCor/HCFMUSRde acordo os critérios descritos abaixo.
esta doenca ainda apresenta mortalidade elevada entre o
primeiro e segundo estagio, se comparada a outras doencas  Critérios de inclusédo
tratadas como fisiologia univentriculdfambém existe . Pecas anatbmicas de SCEH, obtidas de pacientes
controvérsia sobre se pacientes do subgrupo com estenosefalecidos com idade inferior a 30 dias, de ambos 0s sexos.
mitral e atresia adrtica apresentariam risco maior de 6bito

apos o primeiro estagio das cirurgias paliativas [9-11], por Critérios de exclusao
fatores relacionados a perfuséo miocardica ou a alteracdes Pecas anatdbmicas nas quais os procedimentos
histolégicas. cirirgicos ou o estado de preservacdo impecam a

Ainda que a mortalidade por insuficiéncia coronaria identificacdo adequada da morfologia;
pés-operatéria seja comumente causada por fatores . Pecas anatdmicas obtidas de pacientes falecidos
técnicos da reconstrucéo do arco aértico [12], também pode com idade superior a 30 dias;
ser provocada por anormalidades coronarias intrinsecas, Outras anomalias congénitas com hipoplasia do
como a hipoplasia dos ramos epicardicos e roubo de fluxo ventriculo esquerdo, porém sem todos os critérios para
coronariano por fistulas, principalmente se associadas a SCEH.
hipertrofia miocardica, como observado no subgrupo com
estenose mitral, que comprometem a perfusdo miocardica  Analise morfol6gica
[13]. Estas fistulas coronarianas habitualmente se originam As pecas foram separadas conforme seu aspecto
dos ramos da artéria coronaria esquerda [14]. morfolégico em:

Desta forma, diferencas morfoldgicas entre fenétipos . | — GrupoAtresia Mitral (AM), associada a atresia
dentro do espectro da SCEH podem vir a ser reconhecidas ou estenose valvar aértica;
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Il— Grupo Estenose Mitral (EM), associada a atresia
ou estenose valvar aértica.

Estudo anatdbmico

Comparacdes com o grupo controle

Foram realizados os testes de qui-quadrado
considerando-se os trés grupos, estes testes foram
significativos P<0,01), j& que no grupo controle foi

No exame das pecas anatbmicas, foi analisada a anatomiaobservada apenas a dominancia direita.

coronariana de acordo com a distribuicdo dos ramos
epicardicos principais e o padrao de dominancia, com auxilio
de magnificacéo Optica.

A dominéncia coronariana foi definida como a relacéo
entre os ramos das artérias coronarias na regido de
confluéncia dos sulcos atriais, ventricular e
atrioventriculares, determinada pela artéria que emite o ramo
interventricular posterioDessa forma, classificadas em
direita, esquerda ou balanceada [15].

O grupo controle foi composto por nove pecas de
coracdes morfologicamente normais, com 6bito no periodo
neonatal por causa nao cardiogénica.

O grupo SHCE constituiu-se de nove pecas Abfe
24 pecgas com EM.

Foi utilizado o teste do qui-quadrado para a analise
estatistica, sendo considerado valore$daferiores a
0,05 como significativos.

RESUITADOS

As divisGes entre os subgrupos morfolégicos nos
coracBes com SCEH estéo na tabela abaixiogla 1).

Encontramos diferenga significativa entre os dois
grupos em relagdo a dominancia coronariarta 9298;
P=0,01).A dominancia esquerda esteve presente em 75%
dos casos de EM, e a balanceada s6 foi observada na EM.
A Tabela 2 apresenta a distribuicdo dos dados.

Tabela 1.Divisdes entre os subgrupos morfoldgicos nos coracdes
com SCEH.

DISCUSSAO

A dominancia coronariana direita € a forma anatémica
mais observada em humanos normais [16,17], ocorrendo em
72% dos individuos [15]. Na SCEH, a dominancia foi pouco
estudada [18] e a maioria dos estudos analisou aspectos
morfoldgicos e suas alteracdes histologicas [19-22].

Na SHCE, o trajeto dos vasos coronarianos epicardicos
€ similar aos corac¢des normais [20] e a presenca de fistulas
coronario-cavitarias, anomalias de origem e tortuosidades
dos vasos coronarianos séo relacionadas a complicacdes
e maior mortalidade [13].

Nos coragBes com estenose mitral e estenose adrtica,
os achados de fistulas coronarianas sédo mais evidentes
[19]. Sauer et al. [21] demonstraram que, nha estenose mitral
com atresia adrtica, ha associacdo de 42% de anomalias
coronarias, como espessamento e tortuosidade da parte
proximal da artéria coronaria esquerda em casos que
apresentavam ainda fibroelastose endocéardica.
identificac&o pré-operatdria das anomalias pode evitar lesdo
direta ou de areas subjacentes em uma cirurgia que envolva
areconstrucdo da raiz adrtica [23].

Vida et al. [9] propuseram que pacientes do subgrupo
estenose mitral e atresia adrtica devam ser submetidos a
cineangiocoronariografia pré-operatoria para definir a
magnitude das fistulas coronério-cavitarias, pelo risco
maior, sugerindo o transplante cardiaco ou procedimentos
hibridos como opc¢des terapéuticas. Em sua casuistica, a
mortalidade hospitalar foi significativamente maior (29%
vs. 7,9%P = 0,002) neste subgrupo em relacéo aos demais.

Subgrupo morfol6gico N Comunicacg8es coronario-cavitarias também foram
Atresia mitral éAtresia adrtica 9 associadas a maior mortalidade (50% vs.B%0,004).
Estenose mitral Atresia adrtica 13 Glatz et al. [10], em estudo retrospectivo de 72 pacientes
Estenose mitral e estenose aortica 11 submetidos a cirurgia do tipo Norwood, observaram que a
SCEH = Sindrome do coragéo esquerdo hipoplasico mortalidade inter-estagio foi superior nos pacientes
Tabela 2. Dominancia coronariana.
Dominancia Total
Direita  Esquerda  Balanceada
N 5 4 . 9
AM % dentro do subgrupo 55,6% 44,4% _ 100,0%
n 2 18 4 24
Grupo EM % dentro do subgrupo 8,3% 75,0% 16,7% 100,0%
n 7 22 4 33
Total % dentro do subgrupo 21,2% 66,7% 12,1% 100,0%

AM = grupo atresia mitral; EM = grupo estenose mitral
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portadores de atresia adrtica e estenose mitral, pacientes com fistulas coronarianas e dominancia
correlacionando a possiveis anormalidades coronarianas, coronariana esquerda tenham diferente prognéstico e
como espessamento da camada média e conexdesevolugao se comparados aos portadores de fistula mas com
ventriculo-coronérias, que poderiam predispor a isquemia dominancia coronariana direita, pela area total de miocéardio
e disfuncao ventricular e potenciais arritmias fatais. Esses irrigado, seu potencial de isquemia e arritmias secundarias.
autores cogitam a possibilidade de que a cirurgia de Sano, Estes dados serdo avaliados dentro de uma investigagédo
que interpde tubo entre o ventriculo direito e o tronco histol6gica atualmente em curso.

pulmonar se realizada no subgrupo de pacientes com

fistulas, poderia limitar o roubo de fluxo na diastole para as CONCLUSOES

artérias pulmonares, em detrimento de artérias coronarias

potencialmente vulneraveis. Os dados aqui apresentados, resultantes de coragdes
Em nosso meio, Silva et al. [7] ndo demonstraram de necropsia, permitiram concluir que o padrdo de
diferencas entre as técnicas de Norwood e S&lgans dominancia esquerda é mais frequente na SCEH que no

autores fazem inferéncia de que os resultados melhores grupo controle de cora¢des normais, sendo ainda mais
com a técnica de Sano estariam mais relacionados ao prevalente no subgrupo com estenose mitral.
aumento de experiéncia dos grupos do que a
particularidades hemodinamicas.

Sathanandam et al. [11], analisando a sobrevida em 30
dias de 100 pacientes submetidos a cirurgia do tipo .
Norwood, obtiveram 90% de sucesso em todo grupo e REFERENCIAS
89,9% no subgrupo estenose mitral e atresia adrtica aos 60
dias 70% e 70,4%, respectivamente, sem diferenca
significativa. Para estes autores, a presenca de fistulas
coronério-cavitarias nao apresentou influéncia na

1. Tchervenkov CI, Jacobs MJahta SA. Congenital Heart
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