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Senning Paliativo no Tratamento de Cardiopatias Congénitas com
Hipertensao Pulmonar Grave

Palliative Senning in the Treatment of Congenital Heart Disease with Severe Pulmonary Hypertension

Juliano Comes Penha, Leina Zorzanelli, Antonio Augusto Barbosa-Lopes, Edimar Atik, Leonardo Augusto Miana,
Carla Tanamati, Luiz Fernando Caneo, Nana Miura, Vera Demarchi Aiello, Marcelo Biscegli Jatene
Instituto do Coracao do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da USP Sao Paulo, SP — Brasil

Resumo

Fundamento: A transposicao das grandes artérias (TGA) é a cardiopatia cianogénica mais comum, com incidéncia
variando de 0,2 a 0,4 por 1000 nascidos vivos. Muitos dos pacientes nao tratados nos primeiros meses de vida podem
evoluir com doenca vascular pulmonar grave, e um método terapéutico para o tratamento desses pacientes pode ser
realizado por meio de uma cirurgia paliativa para redirecionamento do fluxo em nivel atrial.

Obijetivo: Relatar a experiéncia institucional com a cirurgia de Senning paliativo em criancas com diagnéstico de TGA
e dupla via de saida do ventriculo direito com doenca vascular pulmonar severa. Avaliar, também, a evolugao clinica
precoce e tardia da operacao de Senning paliativo.

Método: Estudo retrospectivo, baseado na avaliacao de prontuarios no periodo de 1991 a 2014. Somente pacientes sem
indicacao para o tratamento ciridrgico definitivo da cardiopatia em razao de elevadas pressées pulmonares.

Resultados: Evidenciou-se apés um ano de evolucao um aumento médio da saturacao arterial de oxigénio de 62,1%
para 92,5% e uma redugao média do hematécrito de 49,4% para 36,3%. A andlise da histologia pulmonar foi possivel
em 16 pacientes. Em oito pacientes foi evidenciada lesao pulmonar grau 3 e 4.

Conclusao: A cirurgia de Senning paliativo melhorou a saturacao de oxigénio arterial, reduziu a policitemia e
proporcionou uma melhora da qualidade de vida em pacientes com TGA com comunicacao interventricular, os quais
possuiam hipertensao pulmonar severa com prognéstico fechado. (Arq Bras Cardiol. 2015; 105(4):353-361)

Palavras-chave: Cardiopatias Congénitas; Hipertensdao Pulmonar; Crianca; Transposicao dos Grandes Vasos / cirurgia.

Abstract

Background: Transposition of the great arteries is the most common cyanotic cardiopathy, with an incidence ranging between 0.2 and 0.4 per
1000 live births. Many patients not treated in the first few months of life may progress with severe pulmonary vascular disease. Treatment of
these patients may include palliative surgery to redirect the flow at the atrial level.

Objective: Report our institutional experience with the palliative Senning procedure in children diagnosed with transposition of the great
arteries and double outlet right ventricle with severe pulmonary vascular disease, and to evaluate the early and late clinical progression of the
palliative Senning procedure.

Method: Retrospective study based on the evaluation of medical records in the period of 1997 to 2074. Only patients without an indication for
definitive surgical treatment of the cardiopathy due to elevated pulmonary pressure were included.

Results: After one year of follow-up there was a mean increase in arterial oxygen saturation from 62.1% to 92.5% and a mean decrease
in hematocrit from 49.4% to 36.3%. Lung histological analysis was feasible in 16 patients. In 8 patients, pulmonary biopsy grades 3 and 4
were evidenced.

Conclusion: The palliative Senning procedure improved arterial oxygen saturation, reduced polycythemia, and provided a better quality of life
for patients with transposition of the great arteries with ventricular septal defect, severe pulmonary hypertension, and poor prognosis. (Arq Bras
Cardiol. 2015; 105(4):353-361)
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Introducao

As cardiopatias congénitas sdo os defeitos inatos com
maior incidéncia em recém-nascidos, representando cerca
de 1% dos casos, e dentre as cardiopatias, a d-TGA é a
cardiopatia cianogénica mais comum, com uma incidéncia
variando de 0,2 a 0,4 por 1000 nascidos vivos'2.

A primeira proposta para correcao fisiolégica da
transposicao das grandes artérias (TGA) foi em nivel atrial,
em 1954, descrita por Albert. Em 1958, Ake Senning realizou
com sucesso a proposta sugerida por Albert, promovendo a
correcao em nivel atrial com uso de tecido atrial autégeno
para construir tlneis intracardiacos. A utilizagao de retalhos
feitos de material protético para a corregao intra-atrial
foi proposta e realizada primeiramente por Mustard, em
1964. No entanto, a disfuncao ventricular sistémica e a
alta prevaléncia de arritmias foram fatores de morbidade
tardia determinantes para que tal técnica fosse colocada
em desuso e substituida por uma técnica mais fisiolégica, a
cirurgia de Jatene’.

Em 1972, Lindesmith e cols.* reportaram, pela primeira
vez, uma série de pacientes com TGA com comunicagao
interventricular (CIV) e severa doenga vascular pulmonar
obstrutiva, os quais foram submetidos a uma cirurgia
paliativa para redirecionamento do fluxo em nivel atrial.
A cirurgia de Mustard foi a operagao proposta para
redirecionar a drenagem venosa pulmonar e sistémica,
mantendo aberta a CIV. A CIV nao foi fechada nesses
pacientes por estar associada a uma mortalidade precoce
e tardia proibitivas, ja descrita previamente®. A partir de
entdo, as indicagdes para cirurgia paliativa foram estendidas
para incluir outras lesdes congénitas complexas com CIV e
hipertensao pulmonar (HP)°.

O presente estudo tem como objetivo reportar os
resultados de um tratamento cirdrgico paliativo para
pacientes com cardiopatia congénita complexa, com HP
devido a presenga de um importante shunt intracardiaco, o
qual nao foi tratado cirurgicamente no periodo considerado
seguro. Tem também como objetivo avaliar a evolugao clinica
precoce e tardia da operagdo de Senning paliativa para
esse grupo de pacientes que apresentam contraindicagao a
correcao cirtrgica total da cardiopatia.

Métodos

Foram incluidos no estudo pacientes com diagnéstico
de TGA com CIV e dupla via de saida do ventriculo
direito (DVSVD) tipo Taussig-Bing, com idade até
11 anos, atendidos pela equipe de Cardiologia Pediatrica
e Cirurgia Cardiaca Pedidtrica, do Instituto do Coragdo,
Hospital das Clinicas, da Faculdade de Medicina da USP
(InCor-HCFMUSP). O estudo foi retrospectivo, baseado
na avaliagdo de prontuarios no periodo de 1991 a 2014.
Somente pacientes sem indicagdo para o tratamento
cirtrgico definitivo da cardiopatia, por pressdes pulmonares
suprassistémicas, fizeram parte da casuistica. Os pacientes
com diagnéstico de TGA e DVSVD tipo Taussig-Bing
compressoes pulmonares favordveis nao foram incluidos
no presente estudo.

A coleta de dados teve como objetivo avaliar idade e peso
no momento da cirurgia, diagnéstico pré-operatério, estado
funcional pré-operatério, procedimentos paliativos prévios
ao ato cirtrgico principal, tipo de procedimento cirtrgico
realizado, estado hemodinamico pré-cirurgia, morbidade
precoce e tardia, incluindo qualquer evento cardiovascular
ou pulmonar e reoperagdes, estado funcional tardio, analise
das biépsias pulmonares e sobrevida. A anélise estatistica
foi de carater descritivo. (Nao houve necessidade do uso
de software. O célculo foi manual).

Quanto ao procedimento cirrgico, todos os pacientes foram
submetidos a esternotomia mediana e abertura do pericérdio.
A anatomia foi verificada com uma criteriosa inspecao inicial.
Realizou-se a seguir uma extensa disseccao e liberagao das
veias cavas superior e inferior, dissecando-se também o sulco
entre os atrios direito e esquerdo. Foram confeccionadas
bolsas em aorta e cavas com fios de prolene, realizada
infusdo de heparina e canulagao direta da aorta e das cavas.
Houve cuidado para que a canulagdo das cavas fosse
realizada o mais distal possivel, afim de facilitar as manobras
cirGirgicas dentro dos &trios. Antes da heparinizagao total, um
fragmento do pulmao foi retirado para analise histolégica.
Geralmente, uma ressecgdo em cunha do I6bulo superior
direito com o pulmao insuflado. Foi possivel realizar a biopsia
em 16 pacientes. Como critério para classificagao, utilizamos
os estudos de Heath e Edwards® e de Rabinovitch e cols.” para
definir a histologia dos fragmentos pulmonares (Tabela 1).

Apds heparinizacao total e canulacdo, a circulagao
extracorpérea (CEC) foi iniciada. A aorta ascendente foi
clampeada e a solugao de St. Thomas sanguinea foi utilizada
como cardioplegia. Inicialmente a infusdo da solucao
cardioplégica é realizada numa proporcao de 20 mL/kg
e ap6s com uma manutengao de 10 ml/kg a cada 20 a
30 minutos. A temperatura alvo foi de 28°C em pacientes
sem parada circulatéria total (PCT) e de 20°C para os que
foram submetidos a PCT. O atrio direito foi aberto através
de uma incisdo paralela ao sulco interatrial, posicionada
cerca de 0,5 a 1 cm de distancia da desembocadura das
cavas no atrio direito. A comunicagao interatrial (CIA), as
relagbes anatdmicas das valvas tricGspides e mitral, e a
desembocadura das cavas foram analisadas. Realizou-se
ampla abertura da CIA em diregdo as cavas superior e
inferior, fez-se a sutura de um remendo de pericardio bovino,
recobrindo e isolando as veias pulmonares, deixando as duas
valvas atrioventriculares e cavas em uma mesma cavidade.
Em seguida, foi construido o tiinel das cavas com sutura da
borda da parede lateral da atriotomia direita, direcionando o
fluxo das cavas para a valva mitral. Permite-se, dessa maneira,
que a drenagem das cavas seja direcionada para o ventriculo
esquerdo, o qual estd conectado ao tronco pulmonar.
Na sequéncia, foi realizada uma incisdo no atrio esquerdo,
anteriormente as veias pulmonares direitas, expondo o atrio
esquerdo juntamente com as veias pulmonares. Em seguida
suturou-se a borda direita da atriotomia esquerda com a
borda esquerda da atriotomia direita. Dessa forma, o &trio
esquerdo e as veias pulmonares foram conectados com a
valva tricispide e o ventriculo direito, o qual esta relacionado
com a aorta. A CIV é mantida aberta (Figuras 1, 2, 3 e 4).
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Tabela 1 - Classificagdes histoldgicas para biopsia pulmonar

Classificagéo de Rabinovitch e cols.

Classificagao de Heath e Edwards

Grau A: muscularizacéo precoce das artérias distais;

Grau B: hipertrofia da parede arterial;

Grau C: alteragdes do grau B associadas a elevagdo da proporgao entre o
numero de alvéolos e de artérias;

Grau 1: hipertrofia isolada da camada média;

Grau 2: proliferagao fibrointimal;

Grau 3: oclus&o total da luz por fibrose;

Grau 4: lesBes plexiformes;

Grau 5: hipertrofia muscular arterial, lesdes cavernosas, lesdes angiomatosas;
Grau 6: arterite necrotizante

Figura 1 - Local da inciséo no atrio direito mantendo uma margem de seguranca entre as cavas e as veias pulmonares.

Ap6s os redirecionamentos dos fluxos atriais o paciente foi
aquecido. Foram realizadas manobras para retirada do ar das
cavidadese retirada da CEC. O uso da ultrafiltracao modificada
passou a ser rotina a partir de 2011 e o uso do Ecocardiograma
transesofagico intraoperatério foi possivel apenas em criangas
acima de 3 kg em razdo da incompatibilidade da sonda
utilizada na instituigao para criangas com peso inferior.
A morte no pés-operatério inicial foi definida como qualquer
6bito ocorrido nos primeiros 30 dias apés o procedimento
cirdrgico principal ou durante a mesma internagao.

Resultados

No periodo de novembro de 1991 a abril de 2011,
21 pacientes com diagnéstico de TGA com CIV ou DVSVD
tipo Taussig-Bing, com doenca vascular pulmonar severa,
foram orientados para o tratamento cirdrgico paliativo,
tendo em vista a nao possibilidade de realizagao de outro
tipo de tratamento. (A Gltima cirurgia foi realizada em 2011.
No entanto, o seguimento foi realizado até 2014.
Fato esse que resulta em datas diferentes nos Resultados e
nos Métodos). A idade dos pacientes, na ocasiao da cirurgia,
variou de 1 a 130 meses (média de 24,6 e mediana de 16),
e 30% apresentavam idade igual ou inferior a 12 meses.
Dentre 0s 21 pacientes, 11 eram do sexo masculino. O peso
variou de 2,8 a 30 kg (média de 8,3 e mediana de 7,1).
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A avaliacao funcional pré-operatéria segundo a New York
Heart Association (NYHA) foi possivel em 18 pacientes, e a
maioria (83%) encontrava-se em classe funcional Il ou IV.
O diagnéstico anatémico principal foi de D-TGA com CIV
em 17 pacientes (81%) e DVSVD tipo Taussig-Bing em
4 pacientes (19%). Os defeitos menores associados estao
ilustrados na Tabela 2. Dos 21 pacientes, 13 foram submetidos
a procedimento de Rashkind no periodo pré-operatério, e
11 pertenciam ao grupo da D-TGA com CIV. Um paciente
do grupo da DVSVD, portador de coarctagao da aorta, havia
sido submetido previamente a istmoplastia e bandagem do
tronco pulmonar, com 20 dias de vida.

O cateterismo cardiaco foi realizado em todos os casos
antes da cirurgia. A resisténcia pulmonar vascular (RVP) com
oxigénio inalado a 100% variou de 3,2 a 14 U.m?(média de
8,1 e mediana de 7,7). O paciente que apresentava RVP de
3,2 U.m? possuia uma pressao sistolica de artéria pulmonar
(PSAP) de 94 mmHg, sem resposta ao teste com oxigénio.
As PSAP pré-operatérias variaram de 41 a 130 mmHg
(média de 77,8 e mediana de 75). A saturacao de oxigénio
e 0 hematdcrito variaram de 40% a 80% (média de 62,1 e
mediana de 67) e 40% a 65% (média de 49,2 e mediana
de 50), respectivamente.

O tempo de assisténcia circulatéria variou de 65 a
170 minutos (média de 113,6 e mediana de 108). O tempo
de clampeamento da aorta variou de 50 a 95 minutos
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Figura 2 - Sutura do septo atrial ou pericardio bovino e isolamento das veias pulmonares as quais seréo direcionadas para a valva tricuspide e para a aorta.

Figura 3 - Tunel das cavas e direcionamento do fluxo sanguineo venoso para valva mitral. Abertura do atrio esquerdo acima das veias pulmonares direitas.

(média de 72,5 e mediana 78,5). Em trés pacientes foi
realizada a PCT com perfusao cerebral seletiva via tronco
braquiocefalico e hipotermia profunda (20°C) com tempo
médio de 52 minutos.

A mortalidade inicial foi de 47% (10 pacientes). As causas
do 6bito foram: baixo débito em 6 pacientes, sepse em 2, e
crise de HP em outros dois. A média de internacao hospitalar
total foi de 15 dias (variando de 1 a 43 dias), sendo 19,1 dias
a média de internacao dos que receberam alta hospitalar.
As comorbidades que nao resultaram em ébito encontradas
no pés-operatério foram: crises de HP (com melhora apds
uso de éxido nitrico), pneumonia, insuficiéncia renal aguda

(IRA), quilotérax com ligadura do ducto tordcico, congestao
pulmonar, bloqueio atrioventricular total (BAVT) e ritmo
juncional (Tabela 3). A avalicdo apés um ano de evolugao
de alta hospitalar mostrou um aumento médio da saturagao
arterial de oxigénio de 62,1% para 92,5% e uma redugao
média do hematécrito de 49,4% para 36,3%.

A andlise da histologia pulmonar foi possivel em
16 pacientes. Foram utilizadas as classificagdes de Heath e
Edwards® e de Rabinovitch e cols.” para andlise das biopsias.
Em oito pacientes foi evidenciada lesdo pulmonar grau 3 e 4.
A classificacao de Rabinovitch e cols.” foi utilizada em dez
biopsias, sendo quatro do tipo B e seis do tipo C (Tabela 4).
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Figura 4 - Sutura da borda do atrio direito em local de abertura do atrio esquerdo com redirecionamento do fluxo sanguineo arterial para valva trictispide.

Tabela 2 - Defeitos associados

D-TGA com CIV 17 DVSVD tipoTaussig-Bing 4
Anomalia coronariana 6 Anomalia coronariana 2
Ostio Gnico da coronaria esquerda 5 Ostio inico da coronaria esquerda 1
Coronaria direita com origem na Cx 1 Coronéria direita com origem na Cx 1
Situsinversustotalis 1 CIV>5mm 4
CIV>5mm 10 Persisténcia do canal arterial 2
Estenose infundibulo valvar pulmonar 3 B

Persisténcia do canal arterial 5 Goarclagao da aorta 1

TGA: Transposigéo das grandes artérias; CIV: Comunicagao Interventricular; Cx: Circunflexa; DVSVD: Dupla via de daida do ventriculo direito.

Todos que apresentavam lesdes de grau 3 e 4 possuiam idade
maior do que 16 meses e pressao média de artéria pulmonar
acima de 45 mmHg.

A média de seguimento clinico dos 11 sobreviventes foi
de 6,4 anos com um maximo de 19 anos. Atualmente, cinco
pacientes estdo em acompanhamento na instituigao. Os cinco
demais estdo em acompanhamento ambulatorial em outros
servigos em razao da proximidade das moradias atualmente
(Manaus, Fortaleza, Brasilia, Salvador). Houve um caso de
morte stbita em casa apds 18 meses da alta hospitalar por
causa desconhecida.

Dos 11 sobreviventes, em 10 foi possivel realizar a
avaliagao funcional segundo a NYHA. Houve melhora da
classe funcional em todos os pacientes (5 em classe | e
5 em classe Il). Dez estavam em ritmo sinusal e um em
ritmo juncional. Nao houve necessidade de implante de
marca-passo definitivo durante todo seguimento.

Avaliagdes ecocardiogréficas foram realizadas durante o
seguimento ambulatorial. A fungao ventricular manteve-se
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preservada em todos os pacientes. Um apresentou estenose
do tinel das cavas e 5 apresentaram insuficiéncia da valva
trictspide (3 de grau moderado e 2 de grau importante).

Discussao

Nos dias atuais, a maioria dos pacientes com diagndstico
de TGA com CIV e DVSVD tipo Taussig-Bing nao evolui com
doenca vascular pulmonar pelo fato de a corregao cirtrgica total
acontecer precocemente, logo ap6s a descoberta do diagnéstico,
o qual muitas vezes ocorre ainda na vida intrauterina gragas a
realizagdo cada vez mais frequente da ecocardiografia fetal.

Infelizmente, no entanto, ainda presenciamos o diagndstico
tardio de cardiopatias congénitas complexas, as quais muitas
vezes ja manifestam sinais e sintomas de HP importante,
impossibilitando a corregdo total da anomalia. A caréncia
de centros de referéncia em cardiopatia congénita no Brasil,
com a possibilidade de diagndstico e tratamento precoces,
faz que ainda existam pacientes com HP sem a possibilidade
do tratamento cirtrgico ideal e definitivo.
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O desenvolvimento da HP progride especialmente nos
pacientes que apresentam grandes “shunts” esquerda-direita.
Vale lembrar também que as alteracoes estruturais da
circulagao pulmonar sao histologicamente similares aquelas
vistas em outras formas de HP primdria’. A presenga de uma
grande comunicagao intracardiaca, bem como um amplo
canal arterial fazem que ocorra um avango mais acelerado
na doenca vascular pulmonar®.

Esses pacientes clinicamente apresentam-se com cianose,
e a grande maioria em classe funcional IV da NYHA sem
possibilidade da correcao definitiva em razao dos valores
elevados de pressao e resisténcia vascular pulmonar. Tem sido
tentado e testado em alguns centros o uso da Sildenafila como
tratamento medicamentoso para esses doentes. No entanto,
os altos custos do tratamento, a sua ndo padronizacao pelo
Sistema Unico de Sadde (SUS) e seu uso em poucas instituigdes

Tabela 3 - Comorbidades nao fatais no pds-operatério

Crise de HP

Congestéo pulmonar
IRA

N NS o

Quilotorax

—_

Pneumonia
BAVT 1

Ritmo juncional 1

HP: Hipertenséo pulmonar; IRA: Insuficiéncia renal aguda; BAVT: Bloqueio
atrioventricular total.

Tabela 4 - Correlagéo entre histologia, hemodinamica e idade

fazem que ndo exista evidéncia cientifica que justifique o
uso generalizado nesse tipo de paciente. (Quanto ao uso
das medicagoes, a Sildenafila foi aprovada pelo FDA como
tratamento em pacientes com HP apenas em 2005, e mesmo
assim em pacientes adultos. Apenas um paciente foi operado
ap6s esta data em 2011. Esse sim esta em uso de Sildenafila
até o Gltimo retorno realizado em 2014. Nao havia preparo
medicamentoso pré ou tratamento pés-operatério direcionado
para o tratamento da HP nos pacientes operados com essa
técnica na década de 1990. Periodo em que foram realizadas
17 das 21 cirurgias. Havia apenas os testes com 6xido nitrico
e O, a 100% durante o cateterismo diagnéstico e uso de éxido
nitrico inalatério no pés-operatério. Em razao da caréncia de
outras formas de preparo pré-operatério e tratamento pds é
que a técnica foi proposta).

Tendo em vista que atualmente ndo existe nenhuma
evidéncia de tratamento para pacientes na faixa etdria
pedidtrica com HP severa, e pelo fato de os guidelines serem
baseados empiricamente em recomendagoes de especialistas’,
a cirurgia de Senning paliativa deve ser considerada em
pacientes com diagnéstico tardio, em que a presenca de
doenca vascular pulmonar severa ja esta estabelecida.

Historicamente as operagoes em nivel atrial foram os
primeiros procedimentos cirdrgicos verdadeiramente efetivos
no tratamento da TGA®. A técnica preconizada por Mustard
foi o procedimento de escolha para correcao das TGA
simples de 1965 a 1982°. No entanto, em 1982, apés um
levantamento realizado em varias instituicdes, evidenciou-se
uma alta incidéncia de complicagdes causadas pelos retalhos
sintéticos utilizados'"". A cirurgia de Senning, pelo fato de
utilizar apenas tecidos aut6logos, permitiu que a maioria dos

Paciente Idade (meses) PSAP(mmHg) Classificagao Heath-Edwards  Classificagao de Rabinovitch RVP (U.m?)
1 16 80 4 C

2 18 88 1 B

3 3 9% 2 C

4 73 130 3

5 23 75 2

6 8 107 2

7 130 89 3

8 11 41 2 C 5
9 21 53 4

10 33 67 3 C 9,6
1 1 90 1 B

12 14 48 2 B 6,6
13 11 59 2 C

14 23 55 4 6,8
15 8 66 3 8,6
16 38 45 4

PSAP: Presséo sistélica de artéria pulmonar; RVP: Resisténcia pulmonar vascular.

Arq Bras Cardiol. 2015; 105(4):353-361

358



359

Penha e cols.
Senning paliativo em HP grave

Artigo Original

pacientes atingisse a idade adulta, com 88% de sobrevida
ap6s 20 anos e com uma mortalidade tardia de 9,4% segundo
Roubertie e cols.’.

Deve-se lembrar que a correcdo arterial ainda é o
tratamento de escolha no periodo neonatal em pacientes
com diagnéstico de TGA com ou sem CIV. Esses pacientes
sao operados com a técnica executada com sucesso
primeiramente por Jatene em 1975". A partir da década de
1980, essa passou a ser a cirurgia de escolha pela maioria dos
centros especializados em cardiopatias congénitas'.

Pacientes com a presenga de “shunt” intracardiaco com
RVP elevada ndo podem ser prontamente encaminhados para
o tratamento cirdrgico da anomalia em questao, e em muitos
servicos sao submetidos a tratamento com vasodilatadores
pulmonares previamente a cirurgia. Acreditava-se que a
corregao precoce da anomalia cardiaca resultaria na involucao
das alteragdes vasculares pulmonares®, independentemente
do grau de remodelamento arterial™. No entanto, a espera
da involucao das les6es pulmonares apenas com a corregao
cirGrgica nao é o tratamento preconizado. A partir desse fato
tem-se utilizado a combinacao do tratamento medicamentoso
(Sildenafila e/ou Bonsentana) para o manejo desses pacientes,
mesmo nao existindo base de evidéncia para recomendacao
generalizada desse tipo de abordagem' ™.

O uso do cateterismo cardiaco é essencial para definir o
tratamento dos pacientes com HP. Os testes com oxigénio
inalado a 100% e/ou 6xido nitrico sao importantes na definicao
da conduta. A definicao de HP severa é muitas vezes arbitrdria.
Geralmente considera-se RVP severa 10 a 12U.m? ou maior.
A analise histolégica na presenca de niveis avancados de
Heath e Edwards é considerada muitas vezes irreversivel®.
Em pacientes com idade entre 1 e 2 anos de vida que
apresentem redugdo da RVP com oxigénio inalado a
100% a cirurgia de Senning com fechamento da CIV
pode ser considerada. No entanto, pacientes com uma
resposta inadequada ao uso de oxigénio inalado a 100% o
procedimento de escolha seria a cirurgia de Senning paliativa’.

Estudos hemodinamicos tém demonstrado que quase
todos os pacientes acima de 1 ano de idade com diagnéstico
de TGA e uma grande CIV tém um significativo aumento da
resisténcia vascular pulmonar. Quatorze dos 21 pacientes
operados no InCor-HCFMUSP tinham idade maior que
1 ano. Em contraste, o aumento da resisténcia vascular
pulmonar foi raramente encontrado em criangas mais velhas
com TGA e com septo ventricular integro®.

Segundo Newfeld e cols.%, pacientes maiores que
1 ano, que apresentavam pressdo pulmonar igual ou
maior a 50 mmHg, foram associados a presenga de biopsia
pulmonar grau igual ou maior a 4. Todos os pacientes com
uma pressao pulmonar igual ou maior a 50 mmHg que
apresentavam uma biopsia pulmonar com grau menor a
4 apresentavam uma idade menor que 1 ano®. No presente
estudo todos os pacientes com bidpsia grau 4 possuiam
mais de um ano de vida, e dos 6 pacientes que estavam
com menos de 1 ano no ato operatério, 4 apresentaram
bidpsia grau 2, 1 grau 1 e 1 grau 3. A idade acaba sendo
um fator importante para decisao de qual tratamento deve
ser oferecido ao paciente, tendo em vista as complicagoes
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associadas ao maior tempo de exposi¢do do parénquima
pulmonar em cardiopatias com hiperfluxo.

O desenvolvimento da doenga vascular pulmonar severa
continua sendo uma das principais preocupagdes em
pacientes com TGA, e a sua presenga é frequentemente
considerada uma contraindicacao para a correcao cirtrgica.
Estudos histolégicos tém indicado que a rapida progressao
da doenga vascular pulmonar é provavelmente desenvolvida
em pacientes com TGA, particularmente naqueles com CIV
nao restritiva®. Ferencz'® reportou em seu estudo precoces
e severas alteragOes hipertensivas em biopsias de artérias
pulmonares de 106 pacientes com TGA. Observou que as
lesdes pulmonares foram mais graves quanto maiores eram
os defeitos do septo ventricular'®. Uma grande parte dos
pacientes com diagnéstico de TGA com CIV com mais de
um ano de idade, pressao pulmonar média de 50 mmHg ou
maior, ja tem estabelecida uma doenca vascular pulmonar
com grau 4 de Heath e Edwards®. Dos pacientes operados
no InCor, 66% apresentavam uma CIV nao restritiva e
6 possuiam o diagnéstico de canal arterial pérvio causando
repercussao hemodinamica.

O classico trabalho de Heath e cols."” demonstrou que
apos o surgimento de alteragdes histolégicas especificas da
vasculatura pulmonar em pacientes com TGA com grandes
comunicagbes, a HP nao regride enquanto o defeito nao é
corrigido. Relatou-se também que uma bidpsia pulmonar
grau 4 ou maior geralmente era indicativa de uma doenga
vascular pulmonar de grau irreversivel, e que uma redugao
nos niveis de pressao pulmonar era improvavel a menos
que o tratamento cirdrgico fosse realizado. A doenga
vascular pulmonar de grau avangado (acima de 3) também
elevava significativamente o risco cirlrgico e o 6bito
devido ao baixo débito, o qual geralmente ocorria no pds
operatério imediato'’. Mesmo apés a corregao cirtrgica
o desenvolvimento da HP pode persistir, ocorrendo a
progressao da doenca. Estudos de microscopia dos pulmoes
desses pacientes mostraram uma doenca com biopsias grau
4 ou maior na grande maioria dos casos'®.

Na tentativa de conter o avango da HP ou melhorar a
saturacao de oxigénio arterial, os procedimentos paliativos
acabam sendo uma opgao terapéutica. Em 1950, Blalock e
Hanlon publicaram uma operagao que permitiu a mistura
da circulacdo pulmonar e sistémica através da criagao
de uma CIA. Esse foi o primeiro procedimento paliativo
que permitiu a sobrevida de pacientes com TGA com
comunicagOes intracardiacas restritivas. Atualmente a
técnica de Rashkind substituiu o procedimento anterior
através da ampliacdo do forame oval com um cateter
baldao'. A bandagem da artéria pulmonar também
tem sido defendida para proteger os pulmées contra
o desenvolvimento da doenga vascular pulmonar em
pacientes com TCA e CIV, especialmente em pacientes com
menos de seis meses de vida. A presenga do canal arterial
persistente de grande didmetro também deve ser evitada.
Em pacientes com grandes comunicagdes, tratamento do
canal arterial, bandagem da artéria pulmonar ou correcao
cirtrgica definitiva com o fechamento da CIV deve ser
realizada até no méaximo aos seis meses de vida, afim de que
possa ser evitado avanco da doenca vascular pulmonar®.
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Atualmente, quatro sdo as indicagoes para a técnica de
Senning. A primeira é para criangas com TGA isolada presente
ap6s o periodo neonatal, em que o ventriculo esquerdo ja
estaria desadaptado e nao suportaria a circulagao sistémica
para a cirurgia de Jatene. A segunda é como método paliativo
em pacientes com doenga vascular pulmonar associada ao
defeito do septo ventricular. A terceira indicagdo é para
pacientes com transposicao corrigida das grandes artérias.
Nesse caso sao necessarios tanto o switch venoso quanto o
arterial para que se crie uma concordancia ventriculo arterial
(double switch). A quarta é para uma anomalia rara de inversao
ventricular isolada. Nessa situacao existe uma discordancia
atrioventricular com uma concordancia ventriculoarterial''.

Burkhart e cols.® mostraram num estudo envolvendo
28 pacientes operados na Mayo Clinic, em Rochester, e no
Hospital for Sick Children, em Toronto, que houve um aumento
de 23% na saturagao de oxigénio, uma significante queda do
hematdcrito e uma melhora da classe funcional NYHAIIl e [V para
I'e Il apds a realizagao de cirurgia atrial paliativa em pacientes com
HP severa. A cirurgia de Mustard foi realizada em 25 pacientes e
acirurgia de Senning, em 3°. Tal melhora também foi encontrada
no presente estudo mas em pacientes operados com a técnica
de Senning em 100% dos casos. No presente estudo podemos
verificar que em média o hematdcrito regrediu 12,9 pontos, a
oximetria elevou-se em 30,4 pontos e houve melhora também
na classe funcional. Humes e cols." também encontraram uma
queda significativa dos niveis de hemoglobina e um aumento de
saturagao de oxigénio em média de 64% para 85% apos nove
anos de seguimento'.

Na série de 132 casos de Senning em vinte anos
de seguimento, Roubertie e cols.” evidenciaram uma
mortalidade nos primeiros trinta dias de 5,3%, e tardia de
9,6%. Senning relatou que 6% dos pacientes morreram por
faléncia ventricular sistémica apés dez anos de evolugao, e
Cochrane e cols.? relataram tal fato em 10% dos pacientes
apos sete anos. A disfuncao do ventriculo direito é uma
complicacao tardia da cirurgia de Senning bem conhecida e
descrita em quase todos os estudos. A taxa de disfungao do
ventriculo direito pode ser em torno de 48% em uma TCA
simples, e de 61% numa TGA complexa apés quinze anos
de seguimento'?. Vale lembrar que nos estudos anteriores
0s pacientes apresentavam pressdes pulmonares normais.
A mortalidade por faléncia ventricular esteve presente
nos primeiros trinta dias de evolugdo em nossa casuistica,
sendo responsavel por seis dos dez 6bitos encontrados.
Dos 21 pacientes operados, 11 receberam alta hospitalar
e houve apenas um 6bito em casa por causa desconhecida
ap6s dezoito meses de seguimento clinico. A morte sdbita foi
reportada como maior em pacientes que foram submetidos a
operagao de Mustard, quando comparados aos que tinham
sido submetidos & operagao de Senning®.

As causas mais comuns de morbidade nos primeiros
dias de pés-operatério sao os distirbios do ritmo. O ritmo
juncional esta presente em 56% e o bloqueio atrioventricular
total, em 6% dos pacientes operados. A evolugao tardia
mostrou que 65% evoluiram com episédios breves de ritmo
juncional e 38%, com bradicardia sinusal®. Alteragoes do
ritmo estiveram presentes em apenas dois pacientes em
nossa série. Em um caso foi encontrado BAVT transitério, que

logo evoluiu com melhora e retorno ao ritmo sinusal, e em
outro foi diagnosticado ritmo juncional. As arritmias podem
ser explicadas por mecanismos de reentrada causados por
numerosas linhas de sutura no &trio, enquanto as disfungoes
do né sinusal podem ser explicadas pela lesdo direta do n6
ou de sua artéria®.

Algumas complicagbes tardias podem ser observadas,
muitas das quais relacionadas a aspectos técnicos da
corregao cirdrgica, como obstrugao da veia cava superior
em 10% dos casos, obstrugao da veia cava inferior em 2%,
vazamentos interatriais, obstrugdo das veias pulmonares,
arritmias atriais (disfungdo do né sinusal), disfungao
ventricular direita e insuficiéncia tricspide®'. A insuficiéncia
da valva trictspide pode ser resultado da dilatacao do anel
valvar como consequéncia da disfungao do ventriculo
direito’. A estenose ou vazamento dos tineis foi a principal
complicagao, reportada em 5% dos pacientes operados em
Toronto, sendo esses 0s maiores motivos de reoperagoes*.
Em nosso seguimento encontramos um caso de estenose
no tdnel das cavas e cinco disfungoes da valva tricispide.
As reoperagdes sao especialmente devido a alguma obstrucao
venosa sistémica ou pulmonar®. Sarkar e cols.? encontraram
menor incidéncia de reoperagdes por alteragdes nos tineis
intra-atriais em pacientes operados com a técnica de
Senning. Sendo em 12% dos 226 sobreviventes submetidos
a operacdo de Mustard, em 2% dos 132 sobreviventes
submetidos a operagao de Senning®.

A cirurgia de Senning paliativa visa a melhora da qualidade
de vida em pacientes graves, sem a possibilidade de outro
tratamento cirtrgico e sem opgdes de melhora com tratamento
medicamentoso, visto que os elevados niveis da pressao
pulmonar aumentam o risco de uma mortalidade precoce
e pioram a qualidade de vida dos poucos sobreviventes.
O grupo de pacientes abordados possui uma elevada
mortalidade precoce, sendo o baixo débito a principal
causa encontrada. O fato de serem pacientes hipoxémicos,
sobrevivendo num regime de sobrecarga tanto no ventriculo
direito sistémico quanto no esquerdo pulmonar, proporciona
a piora da fungao ventricular. Fato semelhante foi encontrado
por Burkhart e cols.®. Em sua série, o baixo débito foi a principal
causa de 6bito precoce, encontrado em 5 dos 6 6bitos nos
primeiros trinta dias®. O baixo débito também foi uma causa
preponderante em nossa série, sendo responsavel por seis
dos dez ébitos iniciais. No entanto, a sobrevida encontrada
no presente estudo apés dezenove anos de seguimento foi
superior, 52,3% contra 46,4%. O fato de sete dos dez 6bitos
terem ocorridos ha mais de vinte anos pode estar associado aos
poucos recursos terapéuticos existentes naquele periodo. O uso
do éxido nitrico como opgao de tratamento no pés-operatoério
nao foi possivel em todos os pacientes na série inicial pela falta
desse recurso em nossa instituicao no inicio dos anos 1990.
A caréncia de melhor suporte de p6s-operatério, o qual existe
nos tempos atuais, pode ter influenciado na mortalidade
precoce dos primeiros pacientes operados.

Conclusao

O uso da cirurgia de Senning paliativa melhorou a saturagao
de oxigénio arterial, reduziu a policitemia e proporcionou
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melhora da qualidade de vida em pacientes com TGA com CIV
ou dupla via de saida de ventriculo direito tipo Taussig-Bing,
o0s quais possufam HP severa com prognéstico fechado e
considerados inoperaveis. Evidenciou-se também que lesoes
pulmonares de grau mais avancado é predominante em
pacientes que foram operados com mais de doze meses de
vida. Confirmando a necessidade de um tratamento cirtrgico
0 mais precocemente possivel.
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