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Drenagem Anomala Total das Veias Pulmonares, em sua Forma

Infracardiaca: Desafio Diagnostico

Infracardiac Total Anomalous Pulmonary Venous Drainage: a Diagnostic Challenge
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No periodo neonatal, a drenagem anémala total das
veias pulmonares, em sua forma infracardiaca, pode ser
erroneamente diagnosticada como desconforto respiratério
decorrente de diferentes etiologias. No pré-operatério, a
ecocardiografia bidimensional com Doppler orientado pelo
mapeamento de fluxo em cores pode definir o local exato
da drenagem e o padrdo de retorno venoso pulmonar,
permitindo, dessa forma, que a cirurgia cardiaca seja realizada
imediatamente antes que ocorra qualquer dano clinico.

Infracardiac total anomalous pulmonary venous drainage
can be erroneously diagnosed as respiratory distress of
several different etiologies during the neonatal period. A
cross-sectional echocardiography study with Doppler color
flow mapping can preoperatively determine the precise
drainage site and pulmonary venous return pattern, thereby
allowing cardiac surgery to be performed promptly, prior to
any clinical deterioration.

Introducao

A drenagem an6mala total das veias pulmonares (DATVP)
é uma doenga rara, responsavel por apenas 1% a 3% das
anomalias cardiacas congénitas'. A forma infracardiaca é
quase sempre obstrutiva e suas manifestagoes clinicas no
periodo neonatal podem ser confundidas com outras causas
de sofrimento respiratdrio. A DATVP constitui um dos maiores
desafios diagndsticos tanto para neonatologistas como para
cardiologistas pediatricos. Em uma série de autépsia em 52
portadores de DATVP associada em lactentes e na primeira
infancia, o diagndstico era desconhecido antes do 6bito
em metade dos casos’. Apesar dos avangos tecnoldgicos
relacionados a ecocardiografia, o diagndstico da DATVP ainda
constitui um desafio, dificil de ser superado. Atualmente,
porém, a ecocardiografia bidimensional com Doppler
associado ao mapeamento de fluxo em cores pode delinear
com precisao os locais de drenagem.

Hoje em dia, os indices de mortalidade decorrente da
cirurgia sao inferiores a 5% em algumas instituicbes, embora
alguns fatores como obstrugdo das veias pulmonares e criangas
em estado critico possam afetar de forma adversa o resultado
da cirurgia®. Em contrapartida, o diagnéstico nao-invasivo
realizado precocemente pode colaborar para melhorar o
resultado da cirurgia.

Neste artigo é descrito um caso de DATVP, em sua forma
infracardiaca, com obstrugao, que foi diagnosticado por
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meio de ecocardiografia e imediatamente encaminhado
para cirurgia®>.
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Recém-nascido do sexo feminino, no terceiro dia de
vida, nascido a termo, pesando 3,28 kg, sem intercorréncias
durante a gestagao e o parto, evoluiu com cianose central e
desconforto respiratério durante as primeiras horas de vida e
sendo encaminhado para nossa instituigao.

Ao exame clinico, o recém-nascido encontrava-se em
mau estado geral, bastante dispnéico, cianético (+++/4+),
e com mé perfusao periférica. A ausculta, apresentava ritmo
cardiaco regular, segunda bulha cardfaca com componente
pulmonar hiperfonético, e sopro holossistélico na borda
esternal esquerda baixa. Foi observada hepatomegalia
importante a palpagdo abdominal. A radiografia do térax
demonstrou leve cardiomegalia, com dilatagao das camaras
cardiacas direitas e edema pulmonar em ambos os pulmdoes.
Sinais de sobrecarga do ventriculo direito foram observados
ao eletrocardiograma. A ecocardiografia observou-se
DATVP infracardiaca para o sistema venoso portal. Ao
estudo ecocardiografico com Doppler e mapeamento
de fluxo em cores observou-se nitidamente o local da
obstrugao do retorno venoso pulmonar pela presenca de
mosaico representando fluxo turbulento precisamente na
conexdo entre a veia pulmonar comum descendente e
o sistema porta (figs. 1A e 1B), e com Doppler pulsado
também foi detectado, nesse mesmo local, fluxo continuo
de alta velocidade. Foi observado forame oval patente
nao-restritivo, com shunt da direita para esquerda. Também
foi detectada regurgitacio moderada da valva tricispide,
e a pressao pulmonar elevada que foi calculada pelo uso
com Doppler da insuficiéncia tricispide. A crianca foi
imediatamente encaminhada para cirurgia, o periodo pds-
operatério transcorreu dentro da normalidade e recebeu
alta em boas condigoes de satde.
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Fig. 1A - Corte subcostal demonstrando veias pulmonares direitas e esquerdas
drenando isoladamente dentro da cimara de confluéncia e através da veia
pulmonar comum descendente (seta) para o sistema venoso portal.

CVPD = conexao das veias pulmonares direitas; CVPE = conexdo das veias
pulmonares esquerdas; VPCD = veia pulmonar comum descendente.

Fig. 1B - Mesmo corte com mapeamento de fluxo em cores, demonstrando
turbuléncia acentuada no local de entrada da veia pulmonar comum
descendente com sistema venoso portal (seta).

CVPD = conexdo das veias pulmonares direitas; CVPE = conexdo das veias
pulmonares esquerdas; VPCD = veia pulmonar comum descendente.

Discussao

Na avaliagdo de um recém-nascido cianético com
desconforto respiratério em geral representa um desafio afastar
o diagndstico de drenagem andémada das veias pulmonares
na forma obstrutiva, principalmente a do tipo infracardiaca, o
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mais comumente encontrado nestas circunstancias, e no qual
tem sido desmonstrado maiores dificuldades diagnésticas do
que nos outros tipos, mesmo pela ecocardiografia.

A apresentacao clinica com cianose leve, desconforto
respiratério grave, acidose metabdlica e auséncia de
sopro a ausculta cardiaca pode, em alguns casos, levar o
neonatologista a diagnosticar erroneamente esse paciente
como sendo portador de membrana hialina, o que retarda
o diagnéstico e o tratamento corretos. Por sua caracteristica
de deterioragdo rapida potencialmente fatal, o diagnéstico
correto deve ser feito o mais rapidamente possivel. Nesses
casos, a experiéncia tanto do cardiologista pediatrico como
do ecocardiografista é muito importante.

Baseado no ecocardiograma, os achados de camaras
direitas dilatadas, pressdo pulmonar elevada e fluxo da
direita para a esquerda através de forame oval patente devem
levantar a suspeita desse diagnéstico e levar a drenagem das
veias pulmonares.

O fato das DATVPs em geral nao estarem associadas
a outras lesdes cardiacas freqlientemente leva o médico
ecocardiografista a tirar conclusées erradas a partir
desses achados, diagnosticando-os como circulagao fetal
persistente'. A obstrucdo é um achado quase unanime na
DATVP infracardiaca, e no caso de conexao a veia porta
quando o ducto venoso é fechado a obstrugdo se localiza
nos sinuséides hepdticos.

Os avangos tecnolégicos relacionados aos equipamentos de
ecocardiografia, em especial o mapeamento de fluxo em cores,
tém levado a identificagdo desse tipo de anomalia cardiaca
congénita de forma mais imediata e direta**. O reconhecimento
precoce impede a tomada de medidas inadequadas, que
poderiam levar a efeitos adversos graves, incluindo morte,
ou retardar o encaminhamento a cirurgia, o que permitiria
deterioracdo clinica a possibilidade de adquirir infeccao do
trato respiratério e agravamento dos niveis de hipertensao
pulmonar, acarretando efeitos desfavoraveis significativos tanto
na morbidade como nos resultados finais. A ndo realizacao de
cateterismo cardiaco é um aliado importante para o sucesso do
resultado da cirurgia, uma vez que esse procedimento pode ser
de risco para recém-nascidos em estado grave, tanto por piorar
sua fungao cardiopulmonar como por retardar a realizagdo da
operagao. Desta forma, foi a ecocardiografia uma ferramenta
confidvel na detecgao dos locais de drenagem e dos sitios de
obstrugao do retorno venoso pulmonar na DATVP. Atualmente,
é bastante seguro encaminhar-se um recém-nascido portador
de DATVP infracardiaca para cirurgia com base apenas nos
achados ecocardiogréficos.
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