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das Fistulas Arteriovenosas Pulmonares apos a
Operacao de Glenn Bidirecional

Maria Virginia Tavares Santana, Paulo Paredes Paulista, Sérgio Cunha Pontes Junior,
César Augusto Esteves, Valmir Fernandes Fontes, José Eduardo Moraes Rego Sousa

Sdo Paulo - SP

Objetivo

Determinar a incidéncia de fistulas arteriovenosas pulmona-
res (FAVPs) pos-operacdo de Glenn bidirecional; as possiveis
variaveis independentes que poderiam influenciar no seu apa-
recimento; comprovar o uso do ecocardiograma contrastado com
microbolhas na sua deteccgéo; e testar a sensibilidade e especi-
ficidade da angiografia pulmonar.

Métodos

Operados 59 pacientes, entre marco 1990 e dezembro 1995,
com idades entre 2 e 132 meses (média 32,7+33,6). Todos
submetidos a exames clinico, laboratorial, ecocardiograma con-
trastado com microbolhas e cateterismo cardiaco.

Resultados

Nos 54 pacientes sobreviventes as FAVPs ocorreram em 20
(37,0%). A idade desses pacientes variou de 2 a 132 meses
(média 29,6+ 29,7). A atresia tricuspide em 10 (50,0%) e o
coracdo univentricular em 8 (40,0%), foram as cardiopatias preva-
lentes. Em 13 (65%) a operacéo de Glenn bidirecional foi realiza-
da a direita, em 2 (10,%), a esquerda e em 5 (25%) foi bicaval.
O tempo de seguimento dos pacientes FAVPs, variou de 4 a 84
meses (média 32,4+21,65), e nos sem fistulas de 1 a 77 meses
(média de 23,4+18,8), com valor de p=0,04, com significancia
estatistica. O diagnostico de FAVPs foi feito pelo ecocardiograma
contrastado com microbolhas nos 20 casos, sendo considerado
positivo, ao se detectar retorno de microbolhas pelas veias pulmo-
nares. A angiografia pulmonar mostrou alteragdes compativeis
com FAVPs em 16, demonstrando sensibilidade de 80%.

Conclusao

A incidéncia de FAVPs pds-operagdo de Glenn bidirecional
foi alta (37%), e o intervalo de tempo decorrido ap6s a opera-
¢do de Glenn bidirecional, foi a Gnica variavel independente
gue se correlacionou de forma significativa com o aparecimento
das FAVPs (p=0,04); o ecocardiograma com microbolhas foi o
método padrdo de diagndstico; a angiografia pulmonar se reve-
lou um método com sensibilidade de 80,0%.
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As cardiopatias congénitas cianogénicas, que se comportam
funcionalmente como coragao univentricular, caracterizam-se, via
de regra, por progndstico sombrio, qualidade de vida insatisfatoria
e impossibilidade de corre¢éo cirlrgica que restabelega a anatomia
cardiaca normal.

Nas ultimas quatro décadas, muitas propostas de operagdes
paliativas foram testadas, inicialmente em animais de experimenta-
¢do e, se hem-sucedidas, posteriormente em criangas portadoras
desses defeitos. Uma delas, a operagdo de Glenn, baseou-se no
principio de que o sangue venoso sistémico poderia chegar a circu-
lacdo pulmonar sem o concurso das cavidades cardiacas direitas.
Esta operacdo foi proposta experimentalmente por Carlon e cols.*
em 1951, realizada com sucesso pela primeira vez por Meshalkin
e Bakulev?2em 1956 e difundida por Glenn* em 1958.

A operagdo de Glenn classica, como passou a ser conhecido
este procedimento, permaneceu inalterada por muitos anos. Haller
e cols.® introduziram, experimentalmente, o conceito de anasto-
mose cavopulmonar parcial bilateral, onde a continuidade entre
as artérias pulmonares era preservada pela anastomose término-
lateral entre a veia cava superior e a artéria pulmonar direita.

Azzolina e cols.® realizaram pela primeira vez esta operacéo
que passou a ser chamada de operagdo de Glenn bidirecional. A
principal vantagem da técnica era que a artéria pulmonar direita,
ndo sendo separada da confluéncia, permitia que o volume de san-
gue da veia cava superior fosse dividido para ambos os pulmdes.

Mattur e Glenn” publicaram a evolucéo tardia de 56 dentre 63
pacientes submetidos a operacdo de Glenn classica e descreve-
ram pela primeira vez o desenvolvimento de fistulas arteriovenosas
pulmonares neste tipo de operagdo. A partir dessa publicacdo
outras se sucederam mostrando esta complicacéo, 8-° arrefecen-
do os animos quanto a realizagédo da operacao de Glenn classica,
abandonada em favor da operacéo de Glenn bidirecional & 1%

Métodos

Entre margo 1990 e dezembro 1995, 59 pacientes com car-
diopatias congénitas cianogénicas complexas foram submetidos a
operacao de Glenn bidirecional no nosso Servigo, ocorrendo cinco
obitos, sendo quatro imediatamente ap6s o procedimento e um
na fase hospitalar. Os 54 pacientes sobreviventes constituiram a
casuistica deste estudo. A idade, no momento da operacgéo, va-
riou de 2 a 132 (média de 31,4 + 33,56 e mediana de 18,5)
meses, sendo que quatro lactentes eram jovens, com idade infe-
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rior a 6 (variacdo de 2 a 5, média de 4,0) meses. Dos 54 pacien-
tes, 28 (51,9%) eram do sexo masculino e 26 (48,1%), do feminino
e as cardiopatias: atresia tricispide, 30 (56,0%); conexdo atrio-
ventricular do tipo dupla via de entrada, 17 (31,5,%); dupla via
de saida do ventriculo direito, 4 (7,4%); doenca de Ebstein, 1
(1,7%); transposi¢do completa das grandes artérias, 1 (1,7%); e
atresia pulmonar com septo interventricular integro, 1 (1,7%). A
valva pulmonar exibia anatomia normal em 19 (35,2%) casos,
estenose em 25 (46,3%) e atresia em 10 (18,5%).

A operagéo de Glenn bidirecional foi realizada anastomosando-
se a veia cava superior direita a artéria pulmonar direita em 38
(70,4%), a artéria pulmonar esquerda em seis (11,2%) e simultanea-
mente a ambas as artérias direita e esquerda (operacdo de Glenn
bicaval bidirecional) em oito (14,9%). Nos dois (3,4%) pacientes
restantes, utilizou-se a veia cava inferior para a conexdo com a
artéria pulmonar direita (operacdo de Glenn bidirecional invertida).
O fluxo sanguineo da cavidade ventricular para o tronco pulmonar
foi mantido em 21 (38,9%) pacientes. Em 23 (42,6%), foi abolido
pos-ligadura cirargica do tronco pulmonar, e nos outros 10 (18,5%),
nunca ocorreu pela presenca de atresia da valva pulmonar.

Todos os pacientes submeteram-se a revisdo periddica trimes-
tral, que incluia, além do exame clinico completo, eletrocardio-
grama de repouso, radiografia de térax em posigdo postero-ante-
rior, oximetria de pulso, determinagdo do hematdcrito e da he-
moglobina, ecocardiograma com analise sequéncial da cardiopatia
e com contraste com microbolhas e por Gltimo ao cateterismo
cardiaco.

Em 41 (76,0%) casos, com peso inferior a 20 kg realizou-se
estudo ecocardiogréafico transtoracico e em 13 (24,0%), = 20 kg
foi emprgada a técnica transesofagica. Utilizou-se como sedati-
vo, 0 hidrato de cloral a 20% na dosagem méaxima inicial de
80 mg/kg de peso, para os pacientes submetidos ao ecocardio-
grama transtoracico, ap6s 3h de jejum. N&o havendo resposta a
sedacdo, dava-se mais 20% da dose ap6s 20min da primeira
administracgdo. Para a realizagao do ecocardiograma transesofagico
a inducdo anestésica foi feita com propofol (1 a 2 mg/kg de peso)
com dose de manutencdo de aproximadamente 100 pg/kg de
peso por minuto, utilizando-se, sempre que necessario, inalagédo
concomitante com halotano.

A escolha do acesso venoso para a inje¢cao das microbolhas
variou de acordo com a localizacio da operacéo de Glenn bidire-
cional: no Glenn bidirecional feito a direita ou a esquerda, veia
braquial direita ou esquerda, respectivamente; naqueles com Glenn
bidirecional bicaval, veias braquial direita e esquerda; para o Glenn
bidirecional invertido, veia femoral direita.

Como meio de contraste utilizou-se 5,0 ml de solucéo salina
com 0,5 ml de ar ambiente misturados de maneira vigorosa, por
meio de um sistema de duas torneiras com trés vias conectadas
entre si, produzindo-se uma solugao salina opaca injetada rapida-
mente na veia do paciente®®.

A confirmacéo do diagndstico de fistulas arteriovenosas pulmo-
nares era obtida ao se detectar o contraste ecocardiografico (bo-
Ihas) nas veias pulmonares apos oito ciclos cardiacos no maximo.
O numero de inje¢Bes do contraste foi variavel, repetindo-se quantas
vezes fossem necessérias para o diagndstico correto.

Os exames ecocardiograficos foram realizados com equipamento
da marca ATL Advanced Technology Laboratories, modelo Ultramark-
9 HDI. utilizando-se transdutor phased array’ dotado de freqiiéncia

na faixa de 5-3 MHz e sonda biplana transesofagica, com freqliéncia
de 5 MHz. As imagens bidimensionais foram gravadas em fita de
video, para analise posterior. O tempo da injecdo do contraste eco-
cardiogréfico foi anotado na tela e gravado na fita de video.

O exame ecocardiografico convencional baseou-se na andlise
sequiencial?, para definir a anatomia da cardiopatia e avaliar funcio-
nalmente a operacéo de Glenn bidirecional. Em seguida, procedia-
se a realizagdo do exame contrastado. Utilizou-se os cortes sub-
costal, apical de quatro camaras, paraesternal longitudinal e su-
praesterna para o exame transtoracico e os planos transverso mé-
dio de quatro camaras e longitudinal para o exame transesofagico.

A operacdo de Glenn bidirecional foi realizada de forma conven-
cional, com ou sem circulagéo extracorporea, segundo opgéo do
cirurgido. Para a realizagdo da operagdo de Glenn invertida, ou
seja, a construcéo de um tunel por dentro do atrio direito, permitin-
do a continuidade da veia cava inferior com a artéria pulmonar
direita, a técnica foi publicada previamente®®.

Para se comprovar que as microbolhas ndo atravessam a barrei-
ra capilar, quando da auséncia de fistulas arteriovenosas pulmo-
nares utilizou-se um grupo controle de 27 criangas normais com
idade variando entre 12 e 156 (média de 58,4+34,8 e mediana
de 48,0) meses nas quais empregou-se 0 mesmo protocolo clini-
co, laboratorial e ecocardiografico da casuistica geral. Nesse gru-
po, ndo se praticou estudo hemodinamico.

A andlise estatistica foi realizada calculando-se a média aritmé-
tica, o desvio padrdo e a mediana para descricdo das variaveis
quantitativas continuas. As variaveis qualitativas e categoricas fo-
ram expressas em porcentagens. Para comparagao das variaveis
qualitativas e categoricas, utilizou-se o teste do x? (qui quadrado)
de Pearson ou o teste exato de Fisher. Nas comparacdes referen-
tes as médias das variaveis quantitativas aplicou-se o teste “t” de
Student e o teste ndo-paramétrico de Mann-Whitney, para popula-
¢Bes independentes. No estudo da probabilidade acumulada de
tempo de permanéncia livre do evento fistulas arteriovenosas pulmo-
nares, foi calculada a curva atuarial. O estudo de possiveis fatores
de risco para o aparecimento de fistulas arteriovenosas pulmonares
foi feito por meio da andlise de regresséo logistica multivariada,
utilizando-se o modelo “conditional forward stepwise selection”.
Em todos os testes estatisticos, o nivel de significancia adotado
foi de 0,05. Para estimativa de parametros populacionais, foram
calculados intervalos de confianga de 95%. Os célculos e as anali-
ses estatisticas foram realizados utilizando-se o programa “SPSS
for Windows release 6.0”

Resultados

Foram seguidos 54 pacientes pelo periodo maximo de 110
(média de 31,4 + 33,56 e mediana de 18,5) meses e em 20
(37,0%- IC 95%: 24,1-49,9%) foram detectadas fistulas arterio-
venosas pulmonares.

A curva de sobrevivéncia livre do evento fistula arteriovenosa
pulmonar demonstrou média de 50,0 (IC 95%: 39-61 meses) e
mediana de 48,0 (IC 95%: 38-58 meses), com probabilidade
acumulada até 84 meses de 37,0% (fig. 1).

A idade dos 20 pacientes que desenvolveram fistulas arterio-
venosas pulmonares variou, por ocasido da operagdo de Glenn
bidirecional, de 2 a 132 (média de 29,6 + 29,72 e mediana de
19,0) meses, sendo 12 (60,0%) do sexo masculino e 8 (40,0%),
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Fig. 1 - Sobrevida livre do evento fistula arteriovenosa pulmonares.

do feminino. O tempo de seguimento variou de 4 a 84 meses,
(média de 4 = 21,65 e mediana de 25,0) meses, enquanto naque-
les que ndo desenvolveram fistulas arteriovenosas pulmonares o
tempo de seguimento situou-se entre 1 e 77 meses, com média
de 23,4 + 18,84 e mediana de 18,0, e com valor de p = 0,04,
demonstrando significancia estatistica. A comparagdo entre as
idades da casuistica geral e o evento fistulas arteriovenosas pul-
monares, por meio do intervalo de classe, ndo demonstrou signi-
ficancia estatistica, com valor de p = 0,48.

Na série de 54 pacientes, 4 (6,8%) submeteram-se a operagéo
de Glenn bidirecional com menos de 6 meses de idade variando
de 2 a 5, com média de 4,0 meses e em dois, detectaram-se
fistulas arteriovenosas pulmonares com 23 e 24 meses, respectiva-
mente (fig.2)

Quando se comparou 0 sexo dos pacientes com e sem fistulas,
o valor de p também néo foi significante (p = 0,41).

A atresia tricuspide em 10 (50,0%) e a conexao atrioventricular
do tipo dupla via de entrada em 8 (40,0%) foram as cardiopatias

Fig. 2 - Caso n° 2 — Seqiiéncia angiografica em projecdo poéstero-anterior. A)
injecdo de contraste na veia cava superior direita (VCSD), com opacificagédo de
ambas as artérias pulmonares. Notam-se dilatagdes vasculares no lobo inferior
do pulmé&o direito, compativeis com FAVPs; B) artéria pulmonar direita (APD) em
maior aumento, ressaltando as lesées angiomatdides.

prevalentes entre os que desenvolveram fistulas arteriovenosas
pulmonares. Os dois pacientes restantes exibiam dupla via de
saida do ventriculo direito e transposi¢cdo completa das grandes
artérias (10,0%), respectivamente. N&o houve significancia estatis-
tica entre os dois principais grupos de cardiopatias em relagdo a
presenca ou néo de fistulas arteriovenosas pulmonares (p = 0,54).

Na tabela | estdo listados: diagnoéstico, situs cordis e visceral,
defeitos associados e operagdes prévias em cada paciente. Nao
houve significancia estatistica com relacéo ao situs e ao desenvol-
vimento de fistulas arteriovenosas pulmonares com valor de
p=0,18. A realizagdo de cirurgias paliativas prévias a operacéo
de Glenn bidirecional também nao foi variavel independente com
significancia estatistica (p=0,29)

Como se pode observar na tabela |, embora ndo haja significancia
estatistica pelo pequeno tamanho da amostra, trés (75%) dentre
0s quatro pacientes com isomerismo atrial esquerdo desenvolveram
fistulas arteriovenosas pulmonares (casos 6,7 e 20) (fig. 3 e 4)
Todos eram portadores de conexao atrioventricular tipo dupla via de

Tabela | — Relacdo fistulas arteriovenosas pulmonares, constando o nimero de cada caso, o diagndstico, o situs, os arranjos anatdmicos (a ANAT) e as
operagdes prévias (OP PREVIAS).

Ndmero Diagndstico “Situs” A Anat Op Prévias
1 DVE ESQ. “SOLITUS” EP, VAV UNICA BT ESQ
2 AT “SOLITUS” SEM EP, CIA e CIV RESTRITIVAS -

3 DVE ESQ “SOLITUS” DISCORD VA, SEM EP BAND TP
4 DVE DIR ISO DIR EP, VAV UNICA -
5 DVE DIR “INVERSUS” AP, PCA BT ESQ
6 DVE DIR 1SO ESQ EP, VAV UNICA -
7 DVE DIR 1SO ESQ SEM EP, VAV UNICA, A UNICO -
8 DVSVD “SOLITUS” EP, CIV N/RELAC BT DIR
9 AT “SOLITUS” AP, PCA BT DIR

10 AT “SOLITUS” SEM EP, A UNICO CIV RESTRITIVA -

n DVE DIR INV T, SOLIT A EP, VAV E ATRESICA BROCK

12 AT “SOLITUS” AP, PCA BT DIR

13 AT “SOLITUS” AP, PCA BT DIR

14 AT 'SOLITUS” EP -

15 AT "SOLITUS” SEM EP BAND TP

16 AT “SOLITUS” SEM EP BAND TP

17 TGA “SOLITUS” EP, VAV UNICA -

18 AT “SOLITUS” SEM EP, CIV RESTRITIVA

19 AT “SOLITUS” SEM EP CIV RESTRITIVA -

20 DVE ESQ 1SO ESQ AP, PCA, VAV UNICA BT ESQ

DVE ESQ = dupla via de entrada para cavidade univentricular esquerda; DVE DIR = dupla via de entrada para cavidade univentricular direita; AT = atresia

tricispide; DVSVD = dupla via de saida do ventriculo direito; TGA = transposi¢do completa das grandes artérias; ISO DIR = isomerismo atrial direito; ISO ESQ =

isomerismo atrial esquerdo; INV T ="inversus” toracico; SOLIT A = “solitus” abdominal; EP = estenose pulmonar; AP = atresia pulmonar;

VAV = valva atrioventricular; CIA = comunicagéo interatrial; PCA = persisténcia do canal arterial; CIV = comunicac&o interventricular; A UNICO = é&trio Gnico;

CIV N/RELAC = comunicacdo interventricular ndo-relacionada as grandes artérias; BT DIR = Blalock-Taussig a direita; BT ESQ = Blalock-Taussig a esquerda;

BAND TP = bandagem do tronco pulmonar; DISCORD VA = discordancia ventriculoarterial; VAV E ATRESICA = valva atrioventricular esquerda atrésica.
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Fig. 3 - Caso n 20 - A) estudo transesofagico com visibilizagdo das veias
pulmonares superior e inferior direitas (VPSD e VPID) em corte longitudinal antes
da injecdo do material de contraste; B) retorno de contraste pelas veias pulmonares
superior e inferior direitas, caracterizando FAVPs em todo pulmao direito.

Fig. 4 - Caso n° 20 - A) injecdo de contraste por meio da operagdo de Glenn
bidirecional a direita, com opacificacdo seletiva da artéria pulmonar direita, a
qual exibe dilatagdes angiomatdides difusas em todo o pulmé&o direito. B)
injecdo seletiva de contraste na artéria pulmonar esquerda por meio da operagéo
de Glenn bidirecional & esquerda, demonstrando aparéncia angiogréafica normal.
APD = artéria pulmonar direita; APE = artéria pulmonar esquerda;VCSD = veia
cava superior direita; VCSE = veia cava superior esquerda.

entrada para cavidade ventricular morfologicamente direita em dois
e morfologicamente esquerda em um. Além disso, apresentavam
valva atrioventricular Unica e interrupcdo do segmento hepatico da
veia cava inferior, com continuagédo e drenagem por meio do siste-
ma &zigo em um, e do sistema hemi-azigo nos outros dois.

A bidpsia pulmonar revelou parénquima pulmonar com trama
vascular arterial e venosa ectasiada e congesta, compativeis com
fistulas arteriovenosas pulmonares (fig. 5 e 6).

Em 13 (65,0%) dentre os 20 portadores de fistulas arteriove-
nosas pulmonares, utilizou-se a veia cava superior direita para a
conexdo com a artéria pulmonar direita; em dois (10,0%), a veia
cava superior esquerda foi anastomosada a artéria pulmonar esquer-
da; e em cinco (25,0%), ambas as veias cavas direita e esquerda
para as respectivas artérias pulmonares direita e esquerda.

O fluxo sanguineo da cavidade ventricular para o tronco pulmo-
nar foi mantido em 10 (50,0%). Em cinco (25,0%) foi abolido
por ligadura cirdrgica do tronco pulmonar e nos outros cinco nun-
ca ocorreu, pela presenca de atresia da valva pulmonar. O estudo
comparativo levando em conta a localizagdo da operacdo e a
permanéncia de fluxo anterégrado, entre 0s grupos com e sem
fistulas arteriovenosas pulmonares, ndo mostrou significancia esta-
tistica, com valor de p = 0,31 e 0,19, respectivamente.

O tempo de seguimento dos pacientes em que se detectaram
fistulas arteriovenosas pulmonares apés a operacdo de Glenn bidi-
recional variou, de quatro a 84 (média de 32,4 + 21,65 e mediana
de 25,0) meses. Seis pacientes apresentavam-se com dispnéia
progressiva e cianose estavel por ocasido da deteccdo das fistulas;
oito vinham apresentando progressédo da cianose e seis, dispnéia
e cianose progressivas.

Ao estudo ecocardiografico a duragéo entre a injecdo do material
contrastado e o aparecimento das microbolhas nas veias pulmona-

Fig. 5 - Visdo microscdpica do pulméo direito mostrando os vasos ectasicos* no
parénquima pulmonar e em septos fibrosos (HE, 40x).

Fig. 6 - Artéria bronquiolar acentuadamente dilatada e de paredes finas. Esta
dilatacdo confere a artéria o0 aspecto de uma veia, sendo porém bem nitidas as
duas laminas elasticas que caracterizam a linhagem arterial do vaso (coloragéo
de Miller para fibras elasticas, 100x).

res variou de 3 a 8s, 0 que correspondeu a média de cinco ciclos
cardiacos (variagdo de quatro a sete). Nao se observou contraste
na veia cava inferior e no atrio de retorno sistémico, excluindo-se a
possibilidade de colaterais venosas sistémicas em 19 (95,0%) pa-
cientes. Em um (5,0%), foi observada presenca de microbolhas na
veia cava inferior, 0 que permitiu também o diagndstico de conex&o
venovenosa sistémica para essa veia. Em nove (45,0%) pacientes
foram encontradas fistulas arteriovenosas pulmonares no pulmao
direito; em tres (15,0%), no esquerdo; e em oito (40,0%), em
ambos os pulmdes (tab. 11). Nos 34 pacientes que ndo desenvolve-
ram fistulas arteriovenosas pulmonares, foram observadas colaterais
venosas sistémicas em 14 (41,1%) pacientes.

Dos 20 pacientes com fistulas arteriovenosas pulmonares diag-
nosticadas pelo ecocardiograma com microbolhas a angiografia
pulmonar detectou fistulas em 16 (80,0%), pela presenca de um
ou mais dos seguintes fatores: 1-) aparéncia reticular do parén-
quima pulmonar; 2-) dilatagbes angiomatdides das artérias pulmo-
nares lobares; (figs. 2 e 4) 3-) perda da fase capilar; e 4- transito
arteriovenoso rapido. Em quatro (casos 7, 13, 16 e 19), nédo
havia imagens angiogréaficas de fistulas. A tabela Ill lista os acha-
dos ecocardiograficos, angiograficos e o intervalo entre a operagédo
de Glenn bidirecional e a deteccdo das fistulas nos 20 pacientes.

A sensibilidade da angiografia foi de 80,0%, com especificidade
de 100% e valor preditivo positivo de 100% e negativo de 89,5%.

Dos 20 pacientes com fistulas arteriovenosas pulmonares, 10
foram submetidos a operagdo cavopulmonar total, com dois
(20,0%) dbitos imediatos por hipoxemia e sindrome de baixo débito;
cinco aguardam corregdo cirdrgica e quatro nao apresentam indica-
¢do, seja pela presenca de fistulas difusas bilaterais em dois ou
por hipoplasia das artérias pulmonares, com indice de Nakata!*
inferior a 200 mm?/m?2, nos outros dois. Houve um 6bito pds-re-
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Tabela Il - Distribuicéo das FAVPs de acordo com o local da operacdo de Glenn bidirecional.

Local da Operagdo

FAVPs

Pulma&o direito

Pulmao esquerdo Ambos os pulmdes

N©° % N©° % N©° %
A direita 8 40,0 1 50 4 20,0
Aesquerda - 1 50 1 50
A direita e a esquerda 1 50 1 50 3 15,0

estudo hemodinamico (caso 8), realizado para avaliar a possibili-
dade de correcao definitiva (operagdo cavopulmonar total). Dos
0ito pacientes sobreviventes a operagdo cavopulmonar total, em
trés (27,0%) detectou-se o desaparecimento das fistulas arterio-
venosas pulmonares aos 6, 26 e 36 meses, respectivamente (casos
2, 3 e 10) (figs. 7 e 8), segundo avaliagdo ecocardiogréfica tran-
sesofagica contrastada e estudo hemodinamico. Em dois (casos
11 e 15) ocorreram remissdes das fistulas do pulméo esquerdo,
persistindo no direito, em avaliacdo feita apds cinco e 18 meses
da operagdo, demonstrado por ecocardiograma transesoféagico con-
trastado. Em tres (casos 4, 9 e 16), as fistulas arteriovenosas
pulmonares permaneceram inalteradas aos 20, 29 e 18 meses,
respectivamente, comprovadas por estudo ecocardiogréfico tran-
sesofégico contrastado.

No grupo controle n&o foi comprovado o retorno de microbolhas
pelas veias pulmonares, confirmando-se a validade do ecocardio-
grama contrastado no diagnéstico da presenca ou auséncia de
fistulas arteriovenosas pulmonares.

Discussao
As fistulas arteriovenosas pulmonares tém sido postuladas

como remanescentes de diminutas comunicagdes arteriovenosas,
presentes no pulméo fetal e do neonato, que, ao se dilatar, tor-

Fig. 7 - Caso n? 3 - A e B) Estudo angiogréafico da operacéo de Glenn bidirecional a
direita, demonstrando dilatagBes angiomatdides dos vasos pulmonares nos lobos
médio e inferior do pulmao direito e no hilo e lobo superior do pulméo esquerdo
(setas).APD= artéria pulmonar direita; APE= artéria pulmonar esquerda.

Fig. 8 - Caso n° 3 — Reestudo angiogréafico ap6s dois anos da operagéo cavopul-
monar total. A e B) Injecdo de contraste no tunel que conecta a veia cavainferior
as artérias pulmonares, demonstrando aspecto angiografico normal, com desapare-
cimento completo das dilatagdes vasculares em ambos os pulmdes.APD= artéria
pulmonar direita; APE= artéria pulmonar esquerda.

nam-se fistulosas, causando shunts pré-capilares e insaturagéo
arterial®®. Injecbes de carbonato de célcio gelatinoso nas artérias
pulmonares de natimortos demonstraram a presenca de canais
vasculares que ultrapassam o leito capilar, comunicando diretamen-
te o sistema arterial ao venoso!®. Esses canais podem ser 0s
responsaveis pelo desenvolvimento da circulagdo pulmonar, antes
que a rede capilar alveolar se estabeleca. Os pulmdes dos neonatos
sdo mais sensiveis e as conexdes arteriovenosas embrioldgicas
podem persistir, explicando maior prevaléncia de fistulas arterio-
venosas pulmonares clinicamente mais significativas em lactentes
de pouca idade 6.

Neste material, nos 20 pacientes que desenvolveram fistulas
arteriovenosas pulmonares, ndo houve significancia estatistica com
relacdo a intensidade do evento, nem com a idade na ocasido da
operacdo de Glenn bidirecional. Nos dois pacientes (casos 12 e
18) nos quais as fistulas arteriovenosas pulmonares foram detecta-
das mais precocemente, com seis e quatro meses de pos-operato-
rio (tab. Ill), as idades na ocasiéo do ato cirargico foram 39 e 17
meses. Naqueles com fistulas arteriovenosas pulmonares difusas
(casos 1, 6 e 20), a operacdo foi realizada com 31, 53 e 46 meses
de idade e as fistulas arteriovenosas pulmonares foram detectadas,
respectivamente, aos 26, 40 e 84 meses de seguimento (tab. IlI).
O tempo de seguimento foi, portanto, superior a dois anos, o que
corrobora impressao obtida neste estudo e a colhida na literatura
de que, quanto maior for esse tempo, maior € a possibilidade da
ocorréncia de fistulas arteriovenosas pulmonares® 17- 18, Ja os dois
pacientes mais jovens (casos 2 e 16), operados com 2 e 5 meses
de idade, respectivamente, detectou-se fistulas arteriovenosas pulmo-
nares com 23 e 24 meses (tab. Ill) apds a operagdo, ndo guardan-
do, nesses casos, relagdo entre a precocidade da operagdo e o
aparecimento de fistulas arteriovenosas pulmonares.

O evento fistulas arteriovenosas pulmonares parece, portanto,
relacionar-se com o tempo de evolugdo ap6s a operagdo de Glenn
bidirecional. Cloutier e cols.® relataram incidéncia de 25,0% do
evento em 20 pacientes estudados com tempo de seguimento de
8,8 anos. Kopf e cols.” em 62 casos, relataram o encontro de
fistulas arteriovenosas pulmonares em 19 (31,0%) e a Unica variavel
preditiva foi o intervalo entre a operacéo e a detecgao das fistulas,
com valor de p < 0,05. Trusler e cols.® em 61 pacientes analisa-
dos, detectaram, em 13 (21,0%), o desenvolvimento de fistulas
arteriovenosas pulmonares. O tempo de seguimento daqueles com
fistulas variou de 125,6 + 28,5 meses, pds-operacdo de Glenn
bidirecional, enquanto naqueles sem evidéncia angiografica de
fistulas foi de 86,05 + 37,0 meses (p=0,027).

A patogénese das fistulas arteriovenosas pulmonares ainda nao
esta esclarecida. Tem sido sugerido®1°® que pacientes com isome-
rismo atrial esquerdo apresentam predisposi¢do para a ocorréncia
de fistulas arteriovenosas pulmonares como parte do espectro do
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Tabela 111 — Achados ecocardiogréficos, angiogréaficos e intervalo (At) em meses entre a operacdo de Glenn bidirecional e a detecgéo das FAVPs nos 20 pacientes.

Pulmdes direito e esquerdo
Pulmdes direito e esquerdo
Pulmdes direito e esquerdo
Pulma&o esquerdo

Pulma&o direito

Pulmdes direito esquerdo
Pulma&o direito

Pulmdes direito e esquerdo
Pulmé&o direito

Pulmao direito

Pulmdes direito e esquerdo
Pulmdes direito e esquerdo
Pulmao direito

Pulmao esquerdo

Pulma&o direito

Pulmaéo esquerdo

Pulmé&o direito

Boh b rbREBoo~vouswnek

N Ecocardiografia Angiografia At
Pulmao direito Difusas: pulmé&o direito 26
Pulmao direito Lobo inferior: pulmao direito 23
Pulmdes direito e esquerdo Lobos médio e inferior: pulmao direito e lobo superior: esquerdo 48

Lobo inferior: pulmdes direito e esquerdo

Lobo inferior: pulm&o esquerdo

Difusas: pulmao direito. Hilo e lobo superior do pulmao esquerdo
Auséncia de imagens de FAVPs

Lobo inferior: pulmao direito

Base dos pulmdes: direito e esquerdo

Base: pulméao direito

Lobo inferior: pulmdes direito e esquerdo

Lobo inferior: pulmao direito

Auséncia de imagens de FAVPs

Base: pulmdes direito e esquerdo

Hilo e lobo inferior: pulmé&o esquerdo Base: direito
Auséncia de imagens de FAVPs

Lobo superior: pulm&o esquerdo

Base: pulméo direito

Auséncia de imagens de FAVPs

Difusas: pulmé&o direito

RR+ERUBBoBERREEES

desenvolvimento incompleto dos 6rgéos afetados pela sindrome,
ou, entdo, as fistulas estariam relacionadas com doenca biliar,
algumas vezes encontrada nesses pacientes. Estudos realizados
por Srivastava e cols.?® demonstraram, apds a operacéo de Glenn
bidirecional, incidéncia elevada de fistulas arteriovenosas pulmona-
res (21,0%) em 6 de 28 pacientes com isomerismo atrial esquer-
do, com tempo médio de seguimento de quatro anos.

A ma distribuigéo do fluxo pulmonar pode ser outra causa de
aparecimento das fistulas arteriovenosas pulmonares?!, uma vez
que o enchimento passivo dos pulmdes, sem a forga propulsora
do ventriculo direito apds a operacdo, resulta em aumento da
perfusdo no lobo inferior em detrimento do superior. Embora essa
ma distribuicao esteja presente em alguns pacientes apés a opera-
¢do cavopulmonar total®, as fistulas arteriovenosas pulmonares
ndo sdo complicagdes freqiientes.

Outra causa seria a auséncia de fluxo pulsatil, porém essa
possibilidade néo explica o aparecimento de fistulas arteriovenosas
pulmonares em pacientes com atresia das vias biliares?2.

Essas consideragdes sugerem fortemente que o sangue venoso
hepético tem seu papel na prevencdo das fistulas arteriovenosas
pulmonares. Pacientes com cirrose hepatica?*2* desenvolvem dila-
tacOes vasculares semelhantes aquelas encontradas apos a opera-
¢do de Glenn bidirecional, comprometendo as regides pré-capilar
e capilar dos vasos pulmonares. Embora agentes vasoativos anor-
mais tenham sido encontrados no sangue venoso hepético de
pacientes com cirrose® 26, a maioria dos pacientes com fistulas
arteriovenosas pulmonares conseqiientes a operacgéo de Glenn bi-
direcional, exibe funcéo hepatica normal®°.

Esse achado faz supor que é a auséncia de um fator hepatico
normal que produz as fistulas arteriovenosas pulmonares, e ndo a
presenca de um fator anormal no sangue venoso hepético?°. Confor-
me demonstraram Lamberg e cols.??, dois pacientes com atresia
das vias biliares desenvolveram fistulas arteriovenosas pulmona-
res, que regrediram trés meses apds transplante ortotdpico de
figado, sugerindo que o retorno do fluxo hepéatico normal para os
pulmdes era o responsavel pela regressdo das fistulas. Essa hipo-
tese é também corroborada por outros observadores 2”28, em adultos
com cirrose hepética e em criangas com atresia das vias biliares.

Por outro lado, a evidéncia de fistulas arteriovenosas pulmo-
nares em pacientes com isomerismo atrial esquerdo sem anoma-
lias cardiacas®® 2°, a ligacao intima entre atresia biliar e fistulas
arteriovenosas pulmonares %2 e 0 agravamento ou o aparecimento
das fistulas pds-operagdo cavopulmonar total® sugerem que o san-
gue venoso hepatico é responsavel em parte, mas que nao tem
papel exclusivo na génese das fistulas arteriovenosas pulmonares.

Os trabalhos de Moore e cols.®3, Knight e MEE®** e Shah e
cols.*s revalidam a hipétese do fator hepatico na formagdo das
fistulas arteriovenosas pulmonares ao demonstrarem o apareci-
mento das fistulas pds-operagédo de Kawashima®2. e o desapareci-
mento parcial®* ou completo®® delas apds a incorporacéo das vei-
as supra-hepaticas na circulagdo pulmonar. No nosso estudo, dos
oito pacientes com fistulas arteriovenosas pulmonares submeti-
dos a operacdo cavopulmonar total, houve regressdo completa
em trés e parcial em dois, esses com fistulas bilaterais. E possivel
que nova investigagcdo, com tempo de seguimento mais longo,
possa mostrar resultados mais favoraveis.

Apesar das evidéncias demonstrando que o sangue venoso he-
patico tem seu papel na génese das fistulas arteriovenosas pulmona-
res, 0 agente responsavel ainda néo foi detectado. Vasodilatadores
oriundos do sangue venoso mesentérico, como o glucagon, tém
sido propostos como os principais agentes envolvidos no apareci-
mento das fistulas?®. Kawata e cols.*® relataram o aparecimento
de fistulas arteriovenosas pulmonares em tres de 16 pacientes
com isomerismo atrial esquerdo e cardiopatias congénitas cianogé-
nicas, sem operacdo prévia, dois dos quais apresentaram tam-
bém fistulas arteriovenosas sistémicas. Compararam esses resul-
tados com 50 portadores de isomerismo atrial direito, sendo que
nenhum desenvolveu fistulas, seja pulmonar ou sistémica. Em um
paciente com isomerismo atrial esquerdo e fistulas arteriovenosas
sistémicas e pulmonares, foi encontrada elevacdo da somatostatina,
um antagonista do glucagon, com valores em torno de 92,8 pg/
ml, quando o normal é de 28 pg/ml. O aumento da somatostatina
pode refletir um mecanismo homeostatico de prevencéo a exces-
siva vasodilatagdo provocada por desconhecido mediador, o qual
pode ser o responsavel pelo aparecimento das fistulas®®. Além
disso, o agente vasodilatador desconhecido pode ganhar a circu-
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lacdo sistémica sem ser metabolizado pelo figado, podendo, simi-
larmente, produzir fistulas arteriovenosas sistémicas.

Embora o agente vasodilatador desconhecido possa ser o res-
ponsavel pela génese de ambas as fistulas, outros mecanismos
devem estar envolvidos, ja que as fistulas arteriovenosas pulmo-
nares aparecem em pacientes com interrupcdo do segmento
hepético da veia cava inferior, com continuacdo e drenagem por
meio do sistema azigo ou hemi-azigo,.

Essas consideracGes levam a atencdo novamente para o figa-
do, ja que, como se fez referéncia, as fistulas arteriovenosas pulmo-
nares consequlentes a atresia das vias biliares?2ou a cirrose hepé-
tica?® 26 regridem apo6s transplante ortotopico de figado.

Embora o agente vasodilatador desconhecido possa ser o res-
ponsavel pela génese das fistulas arteriovenosas pulmonares e
sisttmicas em pacientes com isomerismo atrial esquerdo, outros
mecanismos devem estar implicados. E possivel formular a hipé-
tese de que, nesses casos, agentes vasodilatadores, como o glu-
cagon, peptideos intestinais vasoativos oriundos da circulagdo me-
sentérica, ndo sdo metabolizados pelo figado e passam diretamente
para os pulmdes, o coragdo e outros drgdos, estimulando a formagéo
das fistulas. Hipersensibilidade do endotélio pulmonar ou reducao
de sensibilidade da vasculatura pulmonar a um vasoconstritor en-
dégeno devem ser considerados mecanismos alternativos®

Reconhecendo a importancia do sangue do retorno venoso
hepéatico para os pulmdes na prevencdo das fistulas, Macé e cols.®”
e 0 grupo deste estudo®® modificaram o procedimento da ope-
racdo de Glenn bidirecional, para permitir uma primeira passa-
gem obrigatéria do sangue hepatico para os pulmdes. Com esse
objetivo, a conexdo da artéria pulmonar direita foi feita com a
veia cava inferior, procedimento denominado por nés de operacéo
de Glenn bidirecional invertida. Os detalhes técnicos ja foram
descritos!®* em publicacdo prévia. Apos a operagdo o sangue da
veia cava inferior tem passagem obrigatoria pelos pulmdes, suprindo-
os com o hipotético fator hepatico. Essa técnica foi empregada
em dois pacientes desta série, 0s quais ndo desenvolveram fistulas
arteriovenosas pulmonares durante dois anos de evolugéo, quando
entdo foi realizada a operagdo cavopulmonar total.

Quanto & prevencao do desenvolvimento de fistulas arteriovenosas
pulmonares, a literatura tem enfatizado os possiveis benificios do
fluxo pulsatil, tanto na diminuicdo da incidéncia das fistulas como
na sua regressao apos a inclusio de sangue venoso hepatico30: 38 3°-

No nosso estudo, em 21 (39,0%) pacientes manteve-se fluxo
pulmonar anterégrado e ausente em 33 (61,0%), com valor de p=
0,19, nao-significativo para fistulas arteriovenosas pulmonares.

Historicamente, a avaliacdo da presenc¢a de fistulas
arteriovenosas pulmonares tem sido dificil, pela auséncia de um
meio de investigacdo adequado na supervisdo de pacientes com
risco de desenvolver fistulas. Embora venham sendo utilizados a
angiografia pulmonar e estudo da perfusdo pulmonar com
macroagregado de albumina marcada com tecnécio®®™ para de-
monstracdo de fistulas arteriovenosas pulmonares®*8, essas técni-
cas sdo muito incdbmodas e parecem ser menos confiaveis que o
ecocardiograma com contraste*® 4143, Segundo Bernstein e cols.*°,
a angiografia pulmonar é de baixa sensibilidade, principalmente nos
casos de fistulas localizadas e pequenas. Em sua publicacéo, a
angiografia pulmonar permitiu o diagnéstico em apenas dois dos
nove casos com fistulas. Chang e cols.*? relataram a detec¢édo de
fistulas arteriovenosas pulmonares pelo ecocardiograma contrasta-

do em 10 de 14 (71,0%) pacientes pos-operacdo de Glenn
bidirecional, enquanto a angiografia pulmonar permitiu o diagnéstico
em apenas tres (21,0%).

Nesta experiéncia, em quatro (20,0%) pacientes (casos 7,
13, 16 e 19) (tab. I1I) o estudo angiografico das artérias pulmona-
res foi completamente normal, embora com estudos ecocardio-
graficos contrastados, repetidos trimestralmente, francamente po-
sitivos. A sensibilidade da angiografia foi de 80,0%, com especi-
ficidade de 100%. Os achados deste estudo estabelecem que a
ecocardiografia contrastada é o método mais sensivel na deteccao
de fistulas arteriovenosas pulmonares devendo ser realizada como
parte da rotina ecocardiografica na avaliacdo de todos os pacien-
tes com operacdo de Glenn bidirecional.

Deve ser dada atengdo especial & técnica de contraste e a
correta interpretacdo das imagens, para diminuir as possibilida-
des de resultados falso-positivos ou falso-negativos. Inadequada
formacao de microbolhas pode redundar em falso-negativo. Aconse-
Iha-se que o0 material de contraste s6 deva ser injetado se a mistura
estiver opacificada, quando entdo adquire coloragéo acinzentada.
Ainjecéo deve ser rdpida. A qualidade da mistura é mais importante
que a quantidade do volume injetado. As injecBes podem e devem
ser repetidas quantas vezes forem necessérias. Nao foi registrado
nenhum tipo de complicacdo em 207 exames realizados.

O diagnostico de falso-positivo pode acontecer na presenga de
colaterais venosas sistémicas, que se desenvolvem entre a veia
cava superior e o atrio de retorno sistémico ou entre a veia cava
superior ou a veia inominada para a veia cava inferior e entre a
veia inominada para as veias pulmonares. Recomenda-se, portanto,
que o diagnéstico de fistulas arteriovenosas pulmonares pelo eco-
cardiograma com contraste seja considerado positivo quando as
microbolhas forem detectadas retornando pelas veias pulmona-
res. Para afastar a possibilidade de conexdes entre a veia inominada
e as veias pulmonares, situacdo rara (menos de 4%), é obrigatorio
a oclusdo com baldo da veia inomonada e injecdo de contraste,
por meio do cateterismo cardiaco**.

Um dos mais inquietantes aspectos das fistulas arteriovenosas
pulmonares é que ha poucas opcdes de tratamento disponiveis.
Se néo tratadas, resultam em significativa morbidade e mortalida-
de. Nesses casos, pode-se optar por: desfazimento da anastomose
de Glenn“5; transplante cardiopulmonar®?; criagdo de fistula arte-
riovenosa axilar ipsolateral'”; e converséo para operagao cavopul-
monar total. Nos pacientes com isomerismo atrial esquerdo e
operacdo de Glenn bidirecional, a inclusdo das veias supra-hepati-
cas na circulagdo pulmonar3* 3% gu no sistema azigo*® tem levado
a resolucdo das fistulas

Na presente experiéncia do nosso Servigo, a regressdo das FAVPs
ocorreu ap6s a complementacao cirlirgica para cavopulmonar total,
sendo completa em trés e parcial em dois, conforme relatado.

A historia natural e o significado clinico das fistulas arteriove-
nosas pulmonares ainda ndo estdo completamente definidos e a
melhor abordagem de tdo séria complicacdo esta limitada pelo
curto tempo de seguimento dos pacientes. Enquanto néo for possi-
vel, principalmente no Brasil, diminuir o intervalo entre a opera-
¢do de Glenn bidirecional e a operagdo cavopulmonar total, tor-
na-se importante incluir o ecocardiograma contrastado como par-
te da rotina de investigacéo para portadores da operacao de Glenn
bidirecional. Para aqueles com estudo contrastado positivo, reco-
menda-se a cateterizag8o cardiaca para se avaliar a extenséo do
problema. As atenc¢des devem estar particularmente dirigidas para
dois grupos populacionais: os lactentes precocemente submeti-
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dos a operagdo e os pacientes com tempo de evolugao superior a
dois anos. Os resultados deste estudo indicam que todas as crian-
¢as com operacdo de Glenn bidirecional tém risco significativo de
desenvolver fistulas arteriovenosas pulmonares.

Os resultados da presente investigacdo permitem as seguintes
conclusbes:1) a incidéncia de fistulas arteriovenosas pulmonares
pds-operacdo de Glenn bidirecional foi alta, com valores em torno
de 37,0% (IC95%: 24,1-49,9%) nesta casuistica, 2) a Unica
variavel independente que se correlacionou de forma significativa
com o aparecimento de fistulas arteriovenosas pulmonares foi o
intervalo decorrido ap6s a operagdo de Glenn bidirecional, com
risco aumentado para aqueles com tempo de evolucéo superior a
dois anos (p=0,04), 3) o ecocardiograma contrastado foi o método
padrdo para o diagnostico das fistulas arteriovenosas pulmonares,
sugerindo seu emprego para todos os pacientes submetidos a opera-

¢do de Glenn bidirecional, com periodicidade trimestral, 4) a angio-
grafia pulmonar revelou-se método com sensibilidade de 80% e
especificidade de 100% e valores prediitivos positivo de 100% e
negativo de 89,5% para deteccao das fistulas arteriovenosas pulmo-
nares, ndo se considerando a exclusdo de fistulas o achado de
aparente normalidade do parénquima vascular pulmonar, 5) a ope-
racao cavopulmonar total neste material foi uma forma adequada
de tratamento das fistulas arteriovenosas pulmonares, por meio
da inclusdo de sangue hepatico nos pulmdes.

Futuras investigacdes sdo, obviamente, obrigatorias para a de-
terminacgdo de outros fatores de risco envolvidos na patogénese
das fistulas arteriovenosas pulmonares, na comprovacao do ainda
hipotético fator hepatico, como também na identificacdo da(s)
substancia(s) responsavel(is) pela dilatacio dos vasos pré-capila-
res e capilares pulmonares.
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