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A drenagem venosa pulmonar andmala total (DVPAT) é
raramente detectada na vida adulta pois quase sempre essa
cardiopatia congénita requer tratamento cirtrgico no periodo
neonatal, muitas vezes, em cardter de emergéncia. Relatamos
um paciente que, embora tivesse a anomalia diagnosticada
na infancia, submeteu-se a corregdo cirdrgica apenas aos
25 anos de idade, cerca de um ano apés o agravamento do
quadro clinico.

Total anomalous pulmonary venous drainage (TAPVD) is
rarely seen in adults, because this congenital heart disease
almost always requires surgical treatment in the neonatal
period, often on an emergency basis. We report a patient
that, despite being diagnosed during childhood, underwent
surgical repair at age 25, about one year after his clinical
condition worsened.

A DVPAT corresponde a cerca de 2,0% das cardiopatias
congénitas' e se acompanha de comunicagao interatrial,
praticamente, obrigatdria. A malformacao apresenta variagoes
anatdmicas associadas a diferentes graus de obstrugao do
retorno sangtiineo pulmonar e de vasoconstricao da pequena
circulagdo. A interagao desses fatores resulta em hipertensao e/
ou hiperfluxo pulmonar de intensidade variavel, moduladores
da apresentacao clinica. Em conseqiéncia, enquanto alguns
pacientes sao oligossintomaticos, com discreta insaturagao
arterial, ha outros, que se apresentam com grave edema
pulmonar?.

Darling et al* propuseram a classificagdo da DVPAT
em 4 tipos: Tipo | - supracardiaco (45% dos casos) - As
veias pulmonares conectam-se a veia cava superior ou
a suas tributarias; Tipo Il - infracardiaco (25% dos casos)
— A drenagem das veias pulmonares se faz diretamente na
veia cava inferior, em tributdrias da mesma ou no sistema
venoso portal; Tipo Il - intracardiaco (25% dos casos) - As
veias pulmonares se continuam com o seio venoso ou se
conectam ao atrio direito; Tipo IV — misto (5% dos casos) — A
cardiopatia expressa caracteristicas de, pelo menos, 2 dos
tipos anteriores.

No periodo neonatal, a maioria das criangas cursa
com cianose discreta e insuficiéncia cardiaca congestiva,
determinada pela grande sobrecarga de pressao e volume
das cadmaras cardiacas direitas. Além de medidas clinicas,
a correcao cirtrgica, freqiientemente, em carater de
emergéncia, se impde. A morbimortalidade operatéria

Palavras-chave

Drenagem venosa pulmonar anémala total, adulto, cardiopatia
congeénita com aumento de fluxo pulmonar, veias pulmonares,
adulto.

da DVPAT reduziu-se muito nas duas Gltimas décadas em
decorréncia, principalmente, do diagnéstico precoce, gracas
aos avangos da ecoDopplercardiografia e dos cuidados
voltados a estabilizacdo e otimizagdo das condicoes clinicas
pré-existentes.

Como raros pacientes conseguem sobreviver até a
terceira idade adulta sem corregdo cirdrgica® > °, e inexistem
referéncias a casos operados na idade adulta na literatura
nacional, relatamos a seguir, um caso de DVPAT supracardiaca
que, embora diagnosticada na infancia, s6 acabou sendo
corrigida na idade adulta, quando o agravamento do quadro
clinico levou o paciente a procurar atendimento médico.
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Homem de 25 anos de idade procurou o servico com
quadro de dispnéia a médios esforgos, ha cerca de um ano,
referindo antecedente de doenca cardiovascular. Durante
exame admissional, aos 18 anos de idade, haviam sido
detectados sopro cardiaco e alteragdes nas extremidades que
o levaram ser encaminhado ao cardiologista. Todavia, devido
a auséncia de sintomas o paciente recusou o tratamento.

Ao exame fisico, encontrava-se eupneico, em boas
condigdes gerais, com bom desenvolvimento pondero-
estatural, mas com marcante baqueteamento digital, unhas em
vidro de relégio e cianose digital discreta. Notava-se pulsagao
venosa supraclavicular, melhor visivel na posicao sentada, e
desdobramento fixo, acompanhado de duplo sopro, sisto-
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diastélico no foco pulmonar. O componente sistélico era de
moderada intensidade, com carater rude, e irradiado para
todo o precérdio, axila esquerda e lado esquerdo do pescoco
e do dorso. O sopro diastdlico era suave.

Ataxa de hemoglobina estava em 17,7 g/dL e o hematécrito
em 54,1%. O eletrocardiograma indicava ritmo sinusal,
sobrecarga de camaras direitas e bloqueio de ramo direito.
A radiografia simples do térax na projecao postero-anterior
sugeria intenso hiperfluxo pulmonar, com alargamento do
mediastino superior, compondo figura semelhante a “boneco
de neve” (Fig. 1).

Fig. 1 - Radiografia em PA de Térax mostrando o aspecto em “boneco de
neve”. Mais detalhes no texto.

Na investigagao ecocardiografica, evidenciou-se situs solitus,
com coragao normo posicionado. Além de comunicagao
interatrial ndo restritiva, do tipo ostium secundum, com
fluxo bidirecional preferencial da direita para a esquerda,
identificou-se uma camara retrocardiaca, coletora de, pelo
menos, trés veias pulmonares. Dela emergia uma veia
vertical calibrosa, com fluxo ascendente, conectada a veia
inominada. Esta Gltima, bem como a veia cava superior, as
camaras direitas e o tronco da artéria pulmonar achavam-se
muito dilatados. O étrio esquerdo, de pequenas dimensdes,
nao recebia nenhuma das veias pulmonares. O desempenho
sistolico dos ventriculos era normal, e havia fluxo acelerado
(3,2 m/s) no tronco da artéria pulmonar. A injegao de contraste
ecocardiografico (solugao salina agitada) numa veia sistémica
periférica confirmou a passagem de sangue através do septo
interatrial, sem contrastagdo da cdmara posterior e da veia
vertical, apontando para o diagnéstico de DVAPT do tipo
supracardiaco.

O cateterismo cardiaco confirmou o diagnéstico, e
demonstrou que as quatro veias pulmonares se conectavam
a camara coletora comum, retropericardica (Fig. 2).

Mediram-se gradientes AD-AE de cinco mmHg e VD-TP
de 17mmHg (Tab. 1). A resisténcia vascular pulmonar total foi
calculada em 150,40 d.s.cm™, e o “shunt” D-E em 6,8 L/min,
com relagdo fluxo pulmonar/ fluxo sistémico de 1,8. A razao
entre as resisténcias vascular pulmonar/vascular sistémica foi
de 0,17.
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Fig. 2 - Cardiac catheterization. Slight rotated PA view. Contrast injection
in the pigtail catheter positioned at the right pulmonary veins depicts the
common collecting chamber (*) and ascending vein (**).

O paciente foi operado por esternotomia mediana,
com circulagdo extracorpdrea por canulagdo bicaval e da
aorta ascendente, e hipotermia de 22°2C. A veia ascendente
retropericdrdica foi ligada e, sob hipofluxo e parada
cardiaca cardioplégica sangiiinea hipotérmica anterdgrada,
anastomosou-se a camara coletora a auriculeta e &trio
esquerdos, por via de acesso posterior. A CIA, de 35x20mm,
foi fechada por sutura direta. Nao foi necessdrio utilizar
parada circulatéria. Um cateter foi introduzido até a artéria
pulmonar, por via transatrial direita. A evolugao pés-operatéria
transcorreu sem complicagdes. Sete meses apds a corregao
cirGirgica, o paciente encontra-se em grau funcional I.

Discussao

A DVPAT, por si s6 incompativel com a vida, requer a co-
existéncia de CIA para permitir o afluxo do sangue oxigenado
as camaras esquerdas. Quanto menor a CIA, maior a pressao
atrial direita e menores o fluxo sangiiineo para o é&trio
esquerdo e o débito cardiaco. Na maioria dos casos, como
o defeito septal ndo é restritivo, o determinante maior do
fluxo pulmonar consiste tanto da relagao entre as resisténcias
vascular pulmonar e sistémica, e entre a complacéncia das
camaras ventriculares®.

Como inexiste resolucao espontanea da DVPAT, a indicagao
da corregdo cirtrgica se impoe tao logo se faga o diagndstico.
Na DVPAT tipo Il, ou infracardiaca, usualmente co-existe
obstrugao da drenagem venosa pulmonar no seu trajeto intra-
abdominal. Em consequiéncia da alta pressao capilar, surge
edema pulmonar, com hipdxia grave e acidose metabdlica,
caracterizando, muitas vezes uma emergéncia cirdrgica no
perfodo neonatal, tendo em vista a inexisténcia de tratamento
paliativo alternativo, ndo cirrgico. Situagao semelhante pode
ocorrer no tipo |, quando a veia ascendente de drenagem
acaba sendo pingada ao passar entre o ramo esquerdo da
artéria pulmonar e o bronquio ipsilateral. Curiosamente,
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a hipertensao venosa pulmonar a montante da obstrugao
acentua a hipertensao pulmonar pré-existente, secunddria
ao hiperfluxo pulmonar, e agrava o pingamento vascular,
resultando num mecanismo de retroalimentagdo positiva que
culmina na morte.

Nas formas nao obstrutivas de DVPAT, a operacdo pode
ser programada eletivamente, ainda no periodo neonatal,
ou durante os primeiros de vida, antes que se estabelecam
alteragoes patoldgicas irreversiveis no leito vascular pulmonar.
O estudo hemodinamico deste paciente foi indicado
precipuamente para avaliar as condigdes do leito vascular
pulmonar e demonstrar o trajeto de uma das veias pulmonares
que, pela ecocardiografia, nao ficara evidente.

Este caso é sui generis, pois a evolugao assintomatica até
cerca de um ano antes da operagao constitui rara excegao as
tragicas estatisticas concernentes a DVAPT, cuja mortalidade,
sem tratamento cirlrgico, é estimada em 50% nos primeiros
3 meses de vida e em 80% no primeiro ano de vida, embora
se saiba de pelo menos um paciente cuja anomalia foi
diagnosticada na necropsia e que sobreviveu por 62 anos
sem tratamento®.

Dentre os fatores contribuintes para a sobrevivéncia a
longo prazo de nosso paciente, salientam-se a auséncia
de obstrucao a drenagem anémala, af incluidas a grande
comunicacao interatrial e a manutengao da resisténcia vascular
e da pressao pulmonar dentro da normalidade. Nao obstante
o flagrante hipocratismo digital, o hiperfluxo pulmonar e a boa
fungao ventricular geravam insaturacao venosa de pequena
intensidade, explicando o quadro assintomatico prolongado
até a vida adulta, determinante da recusa ao tratamento
cirdrgico anteriormente proposto. Felizmente, o paciente,
embora ja adulto, decidiu procurar novamente tratamento
especializado ap6s surgirem os primeiros sintomas.

A correcao cirdrgica da DVPAT tipo supracardiaco
consistiu na ligadura da veia ascendente de drenagem da
camara coletora, na ampla conexao desta Gltima com o atrio
esquerdo e no fechamento da CIA. Para o cirurgido habituado
a correcao da DAVPT no periodo neonatal, a operagao de
adultos ndo se cerca de maiores dificuldades técnicas e pode

propiciar excelente sobrevivéncia a longo prazo’. Por outro
lado, adultos com graus variaveis de obstrucao da drenagem
venosa pulmonar tendem a apresentar cianose mais evidente
e precoce na evolugao, com menor na taxa de sobrevivéncia,
devido as alteracbes na arvore arteriolar pulmonar.

Na operagao, constatou-se que a camara coletora
retrocardiaca recebia as 4 veias pulmonares. A abordagem
das estruturas andmalas retropericardicas por via posterior
foi facilitada pela nao fixagao da borda direita do pericardio,
o0 que permitiu que a massa ventricular pudesse ser rodada
para a direita, otimizando a exposicao operatdria. A auriculeta
esquerda, bem desenvolvida, facilitou a confeccao de ampla
anastomose entre a cimara coletora retropericardica e o atrio
esquerdo, gragas a extensa abertura de ambas as estruturas
nos seus maiores didmetros. Desse modo, ambas as incisoes
ficaram superpostas ao se retornar o0 coragao a sua posicao
original, evitando distor¢oes na anastomose.

A parada circulatéria, embora cogitada, nao foi necessaria
porque sob hipofluxo pode-abrir e aspirar a cdmara coletora,
assegurando boa exposicdo do campo operatério durante a
anastomose.

Alguns autores sugerem que a veia vertical nao seja
ligada quando o atrio esquerdo for pequeno e, portanto,
pouco complacente para acomodar o fluxo sangtiineo apés
a corregao cirdrgica®. Outros’ consideram que essa tética,
embora possa proporcionar pés-operatério mais tranquilo,
apresenta como desvantagem a necessidade de reintervengao
para eliminar o “shunt” E-D que pode permanecer na fase
tardia de evolugao pés-operatoria.

A hipertensdao pulmonar consiste na principal causa de
morbimortalidade cirtrgica pois pode determinar hipoxemia
aguda grave com acidose metabélica e insuficiéncia
cardiovascular, embora, em geral, haja resposta satisfatéria
ao tratamento com hiperventilagio mecanica sob sedagao e
curarizagao, vasodilatadores pulmonares como nitroglicerina,
milrinone e 6xido nitrico, restricdo volémica e diuréticos* '°.
Daf a importancia de monitorar a pressao na artéria pulmonar,
como se fez neste paciente.

Camara Pressoes Sistolica Diastélica
VCS

VCl

AD baixo

AD médio

AD alto

VD 57

AP 40

VPD an6mala

AE

VE 114

Ao(a) 114 83
Obs.: Pressoes expressas em mmHg e saturacao em porcentagem.

Média PO2 PCO2 Saturacao Hb
5 71,40 33,00 94,40
5 37,40 34,80 71,80
5 31,50 30,70 87,10
5 49,90 30,50 85,50
5 60,00 34,00 91,00
12 58,40 31,00 89,40
29 57,90 33,80 89,60
4 98,80 36,60 96,50
10 57,60 32,70 89,80
11 51,60 27,90 87,60
100 57,60 32,70 89,80

Tabela 1 - Dados hemodinamicos
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