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Drenagem Anomala Parcial de Quatro Veias Pulmonares com Septo
Interatrial Integro. Relato de um Caso Raro

Partial Anomalous Return of Four Pulmonary Veins with Intact Interatrial Septum Defect. A Rare Case Report
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E relatado caso raro de drenagem anémala parcial de quatro
veias pulmonares no atrio direito e veia cava superior, com
septo interatrial integro em crianga de cinco anos de idade.
Havia poucos sintomas, em contraste com débito ventricular
esquerdo dependente do fluxo da veia lobar superior esquerda
e da lingula. Complacéncia diminuida a esquerda motivou
quadro acentuado de hipertensdo venocapilar pulmonar no
pos-operatdrio imediato, aliviado por feitura de comunicagao
interatrial de 8 mm. A evolugao posterior foi boa.

We report on the rare case of partial anomalous return of
four pulmonary veins in the right atrium and superior vena cava
with intact interatrial septum in a five-year-old child. There
were few symptoms in contrast with the left ventricular output
dependent on the flow of the left upper lobe vein and from the
lingula. Reduced compliance to the left led to a severe picture
of pulmonary venocapillary hypertension in the immediate
postoperative period, mitigated by an 8-mm interatrial septal
defect. The patient progressed well after the intervention.

Introducao

Na drenagem anémala parcial das veias pulmonares
(DAPVP), mesmo com septo interatrial integro (de 20% a 33%
dos casos), observa-se a persisténcia de repercussao clinica
discreta, ainda que em longo prazo'*.

Em mais de 95% dos casos de DAPVP, as conexodes
anomalas ocorrem em uma ou em duas veias pulmonares e
raramente derivam dos dois pulmoes ao mesmo tempo'*°.
Trés e quatro drenagens venosas pulmonares anémalas foram
relatadas apenas duas vezes na literatura®.

Descreve-se um caso incomum de DAPVP, constituida por
quatro veias andmalas, sendo trés do pulméao direito e uma do
lobo inferior esquerdo, com septo interatrial integro.
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Crianga com cinco anos de idade, sexo masculino,
apresentava cansago discreto aos esforgos, sobrepeso corporal
(peso: 36 kg; altura: 110 cm) e sopro cardiaco auscultado ha
seis meses.

O exame fisico exibia bom estado geral, eupnéico, e
pulsos normais. Pressao arterial era 100/65 mmHg, freqiiéncia
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cardfaca 86 bpm e saturagao capilar 95%. No precérdio,
verificaram-se impulsoes sist6licas discretas, segunda bulha
desdobrada constante e discreto sopro sistdlico na drea
pulmonar. O figado era normal.

O eletrocardiograma mostrava ritmo sinusal, sobrecarga
diastélica ventricular direita, complexo QRS polifasico em
V1, ondas S espessadasem |, L e V4 a V6, e duragao de 0,11".
A radiografia de térax salientava discreta cardiomegalia, a
custa das cavidades direitas, arco médio abaulado e trama
vascular pulmonar proeminente. O ecocardiograma mostrava
aumento discreto das cavidades direitas, DAPVP direitas
no atrio direito e na veia cava superior direita (VCSD). A
cava superior esquerda e a veia pulmonar inferior esquerda
drenavam no seio coronario. O septo interatrial era integro.
As medidas obtidas foram: VD: 30 mm, DDVE: 40 mm,
DSVE: 23 mm, AE: 24 mm, Ao: 24 mm, delta D: 42%,
FEVE: 80% (fig.1). Estudo hemodinamico mostrou discreta
hipertensdo em cavidades direitas (AD: 10 mmHg, VD:
36/10 mm Hg, TP: 36/11/24 mmHg). A angiografia, a veia
cava superior esquerda desembocava no seio coronario
dilatado, conectando-se através de veia inominada fina com
a VCSD. A veia do lobo superior direito (LSD) desembocava
na VCSD, as do lobo médio e inferior direitas (LID) e a do
lobo inferior esquerdo (LIE) no atrio direito. A drenagem da
veia lobar superior esquerda (LSE) e da lingula era normal,
no atrio esquerdo (fig. 2).

O tratamento cirdrgico foi realizado com circulagao
extracorpérea (CEC), sob hipotermia de 24°C. Protecao
miocardica realizada com solucao cardioplégica sangiiinea
hipotérmica (4°C) cada 30 minutos. Através atriotomia direita
longitudinal, estendendo-se a VCSD, o septo atrial integro
foi ressecado quando se visibilizou atrio esquerdo reduzido.
Constatou-se que a veia do lobo superior direito drenava na
VCSD e as do lobo médio e inferior direitas no atrio direito.
A veia do LIE se conectava pelo mesmo orificio de drenagem
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Fig. 1 - O ecocardiograma mostra aumento das cavidades direitas e diminuigao das esquerdas, principalmente do atrio esquerdo, em periodo pré-operatério em corte
longitudinal paraesternal em A e em corte apical de quatro cdmaras em B. Salienta-se nas imagens em C e D, oito meses ap6s a operagéo, reqularizagéo das cavidades.
AD - étrio direito, AE - &trio esquerdo, Ao - aorta, SC - seio coronario, VD - ventriculo direito, VE - ventriculo esquerdo.

Fig. 2 - A angiografia mostra drenagem anémala da veia lobar superior direita (LSD) na veia cava superior direita em A, e do lobo médio e inferior direitos (LMD e LID)
no étrio direito, em B e C. Era normal a drenagem lobar superior esquerda (LSE) e lingula (LL) em atrio esquerdo, em D. A veia lobar inferior esquerda (seta) em dire¢do
o atrio direito, em E. A veia cava superior esquerda (VCSE), maior que a direita, drenava no seio coronério, em F.

da veia homénima direita, e as veias LSE e da lingula, juntas,
drenavam de maneira habitual no &trio esquerdo. As veias
anomalas foram tunelizadas com pericardio autélogo para o
atrio esquerdo e VCSD ampliada com remendo de pericardio
bovino. A parada anéxica cardiaca correspondeu a 105
minutos, e o suporte circulatério extracorpéreo, a 170 minutos.
Observaram-se pressao supra-sistémica no ventriculo direito e

hipertensao (50 mm Hg) em atrio esquerdo. O ecocardiograma
transesofagico (ETE) revelou insuficiéncia mitral moderada e
disfungao ventricular esquerda. Restabeleceu-se circulagao
extracorpdrea por mais 35 minutos, para atriosseptectomia
de 8 mm, realizada no retalho de pericardio autélogo. Houve
dai melhora da fungao ventricular e da regurgitacao mitral, o
que foi confirmado pelo ETE.
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O esterno permaneceu aberto 36 horas, por dilatagdo do
ventriculo direito. Com o uso de furosemida, vasodilatadores
(6xido nitrico e captopril) e inotrépicos (dobutamina e
adrenalina), houve estabilizacdo da congestao venocapilar
pulmonar e baixo débito cardiaco. O paciente obteve alta
hospitalar em boas condigoes, apds quinze dias da operagao.

O ecocardiograma, oito meses apés, demonstrou cavidades
cardiacas normais (AE: 29 mm; Aorta: 24 mm; VD: 20 mm;
VE: 46 mm), fungao biventricular normal (FEVE: 65%) e
valvas competentes. Havia comunicagdo interatrial de 9
mm, com fluxo da esquerda para a direita. A pressao sistélica
pulmonar era 23 mm Hg. Nao havia sinais de obstrugdo no
redirecionamento do retorno venoso pulmonar (fig. 1).

Discussao

O septo interatrial encontra-se integro em 20% a 33%
dos casos de DAPVP'2. Associagoes com outros defeitos
ocorrem em 20%. Entre os principais, figuram cor triatriatum
em 7,8%, estenose mitral em 4,3% e coartacao da aorta em
2,6%, dos 139 casos relatados de 1964 a 2006"%°7. Outros
defeitos esporadicamente se associam, como comunicagao
interventricular, veia cava superior esquerda no atrio esquerdo,
interrupgao do arco adrtico, tetralogia de Fallot, defeito do
septo atrioventricular, além de sindromes genéticas como a de
Turner, Jarcho Levin e Kabuki®’. Desses 139 casos relatados,
em apenas dois deles havia trés e quatro veias anémalas,
correspondendo essa situacao anatémica a 1,4% do total'*.
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E sabido que a comunicacdo interatrial (CIA) associada
a DAPVP nao ocasiona hipertensao pulmonar importante.
No entanto, na auséncia da CIA, o retorno venoso pulmonar
tende a se intensificar através da veia pulmonar anémala, em
razao da menor resisténcia das estruturas venosas direitas,
ocasionando dafi maior sobrecarga de volume das cavidades
direitas e hipertensao pulmonar?.

O débito sistémico dependia exclusivamente do fluxo
proveniente da veia do lobo superior esquerdo e da lingula,
sendo dai menor que 50% do retorno venoso pulmonar total,
mesmo considerando-se o tamanho menor das duas veias
pulmonares anémalas superiores, a direita. No entanto, do
ponto de vista dindmico, comportava-se o paciente como
tivesse uma classica CIA, sem grande expressao hemodindmica
e sem hipertensdo pulmonar e/ou baixo débito sistémico.

Por isso, admite-se a existéncia de mecanismos de
adaptagdo a essas condigdes anatomicas desfavoraveis.
Sdo eles de tal expressao que o paciente pode se manter
com poucos sintomas e sinais, e ainda responsaveis por
desenvolvimento fisico normal.

O quadro congestivo pulmonar pés-operatério, por
dimensdes e complacéncia reduzidas das cavidades
esquerdas, no entanto, contrasta com o quadro adaptativo
pré-operatorio.

Salienta-se daf que os mecanismos adaptativos a estimulos
diversos, assim como a resposta individual a estes, permanecem
ainda dependentes de aspectos cujas explicagoes sao dificeis
até de um posicionamento légico.
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