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RESUMO

ABSTRACT

Objetivo: Apresentar os resultados iniciais com o emprego
do procedimento hibrido na sindrome de hipoplasia do
coragdo esquerdo (SHCE). Método: Oito pacientes com
SHCE foram submetidos ao primeiro estagio do procedi-
mento. As indicagdes foram: preferéncia do grupo em
quatro (50%) pacientes, infec¢do sistémica em evolugdo
em dois (25%), disfuncdo ventricular grave em um (12,5%)
e lesdo encefalica grave com hipertensao pulmonar em
um (12,5%). Resultados: Trés (37,5%) pacientes morreram
no primeiro estagio, dois (25%) foram submetidos ao se-
gundo estdgio, e nenhum foi submetido ao terceiro esta-
gio. Trés (37,5%) criangas aguardam o segundo estagio,
e duas delas estdo internadas, uma por insuficiéncia respi-
ratéria grave e infeccdo sistémica e outra poés-atriossep-
tostomia com colocacao de stent, evoluindo com infec-
¢do pulmonar. Reintervencdes foram necessarias em 50%
dos casos, em dois deles mais de uma vez (atriosseptostomias
por baldo em trés e colocagdo de stent na comunicagdo
interatrial em um). O tempo médio de ventilacdo no pri-
meiro estdgio foi de 585 horas e de internagdo na uni-
dade de terapia intensiva, de 32 dias. Duas criangas ja
foram submetidas ao segundo estdgio e ambas morreram:
morte sibita em uma e durante dilatacdo da artéria pul-
monar esquerda por estenose residual em outra. Conclu-
sdo: A curva de aprendizado, a dificuldade técnica da
realizagao do segundo estagio, a necessidade de multi-
plas intervencgdes interestagios e as sequelas anatdémicas
deixadas pelos procedimentos prévios reforcam que o
procedimento hibrido deve ser considerado tdo complexo
quanto a operagdo de Norwood.

DESCRITORES: Sindrome do coragao esquerdo hipoplasico/
cirurgia. Angioplastia. Cardiopatias congénitas. Stents. Artéria
pulmonar/cirurgia.

Hybrid Approach for Treatment of the Hypoplastic
Left Heart Syndrome: Initial Experience
of a New Center in Brazil

Objective: Our objective was to review the early results
of hybrid procedures in hypoplastic left heart syndrome
(HLHS) at our institution. Methods: Eight HLHS patients
were submitted to the first stage of the procedure and the
indications were the surgeon’s preference in 4 (50%), sepsis
in 2 (25%), severe ventricular dysfunction in 1 (12.5%) and
severe brain damage with pulmonary hypertension in the
latter (12.5%). Results: Three (37.5%) patients died after
the intervention, 2 (25%) underwent the second stage and
none underwent the third stage. Three (37.5%) patients
are currently waiting for the second stage and 2 of these
are currently hospitalized: one with pneumonia-related
sepsis and the other with pneumonia post atrial septal
defect stenting. Reinterventions were necessary in 50% of
the cases, more than once in 2 patients (balloon atriosep-
tostomy in 3 and atrial septal defect stenting in 1). Mean
mechanical ventilation duration in the first stage was 585
hours and mean hospitalization time in the intensive care
unit was 32 days. Both patients undergoing the second
stage died: sudden death in one and residual left pulmonary
artery stenosis after percutaneous dilatation in the other.
Conclusion: Hybrid procedures should be considered as
complex as Norwood operation due to the learning curve,
technically difficulties to perform the second stage, need
of multiple interstage reinterventions and anatomic sequelae
related to previous procedures.

DESCRIPTORS: Hypoplastic left heart syndrome/surgery.
Angioplasty. Heart defects, congenital. Stents. Pulmonary
artery/surgery.

" Instituto de Cardiologia do Distrito Federal — Fundagdo Univer-
sitaria de Cardiologia — Brasilia, DF, Brasil.

Correspondéncia: Mauricio Jaramillo Hincapie. SQSW 302 - bloco
D - ap. 422 - Sudoeste — Brasilia, DF, Brasil — CEP 70673-204
E-mail: maurojara70@hotmail.com

Recebido em: 21/6/2009 e Aceito em: 26/8/2009

369



Hincapie MJ, et al. Experiéncia Inicial de um Novo Centro no Brasil na Abordagem Hibrida para a Sindrome de Hipoplasia do Coracao

Esquerdo. Rev Bras Cardiol Invas. 2009;17(3):369-77.

tratamento do ventriculo Gnico funcional com

fluxo sistémico dependente do canal, em espe-

cial a sindrome de hipoplasia do coragdo es-
querdo, continua sendo um enorme desafio.

O transplante cardiaco é uma alternativa viavel,
porém é influenciado por preferéncias institucionais e,
principalmente, pela disponibilidade de doadores'. Pro-
gressos significativos foram alcancados na paliagao
cirdrgica, no principio de Norwood e variagdes, em
especial no entendimento de aspectos fisiol6gicos da
circulagdao em paralelo?, base de modificagdes na téc-
nica cirdrgica, na conducdo da anestesia, da circula-
¢ao extracorpérea e do cuidado pés-operatério. Atual-
mente, a operacao de Norwood modificada é o pro-
cedimento de escolha no tratamento do neonato com
sindrome de hipoplasia do coragao esquerdo’.

Entretanto, os bons resultados com a cirurgia de
Norwood sdo restritos a poucos centros com grande
volume de pacientes, mesmo no primeiro mundo.
Enquanto nos principais centros do mundo a morta-
lidade do primeiro estagio e cumulativa dos trés esta-
gios €, respectivamente, de 16% a 35,5% e de 34%
a 40%%*°, as melhores séries brasileiras publicadas
demonstram 36,4% de mortalidade no primeiro esta-
gio’, e grande parte dos centros apresenta mortalidade
superior a 60%, segundo dados do Departamento de
Informética do Sistema Unico de Satde (DATASUS)®.

O implante de stent no canal arterial aliado a
bandagem seletiva das artérias pulmonares e, se ne-
cessario, atriosseptostomia foi idealizado por Gibbs et
al.?, em 1993, como outra forma de paliacao da
sindrome de hipoplasia do coragdo esquerdo. Tam-
bém conhecido como procedimento hibrido decor-
rente da cooperacdo entre cirurgia cardiaca e cardiologia
intervencionista, tem ganho especial interesse nos ul-
timos anos em varios centros mundiais. Esse interesse
justifica-se pela nao-utilizacdo de circulagao extracor-
pérea no periodo neonatal, com diminuicao das com-
plicacdes pods-operatérias decorrentes desse procedi-
mento'®, e por ser tecnicamente mais simples e con-
tribuir para a obtencdo de melhores resultados, em
especial naqueles centros com resultados insatisfatérios
com a operacdo de Norwood'.

Nosso programa de cirurgia cardfaca pediatrica
iniciou suas atividades em 2005, e por se tratar de um
servico de referéncia em nossa regidao recebemos uma
série de casos consecutivos com diagnéstico de sin-
drome de hipoplasia do coracdo esquerdo assim que
comegamos a funcionar. Isso nos trouxe grande difi-
culdade técnico-operacional e um resultado bastante
insatisfatorio com essa doenca. A publicacdo da expe-
riéncia internacional com o procedimento hibrido, seus
bons resultados iniciais e a facilidade técnica apresen-
tada estimularam as equipes clinica, cirtrgica e inter-
vencionista pediatrica a acreditar que esse procedi-
mento deveria ser nossa primeira escolha no tratamento
da sindrome de hipoplasia do coragdo esquerdo.

370

O objetivo deste trabalho é relatar nossa expe-
riéncia inicial com o emprego do procedimento hibri-
do num centro terciario nacional, com énfase nos de-
talhes técnicos e no manuseio pré-operatério, discu-
tindo suas vantagens e desvantagens.

METODO

Estudo retrospectivo, realizado em um servigo terciario
de cirurgia cardiaca do Distrito Federal, por meio da
analise de prontuarios de criangas submetidas ao proce-
dimento hibrido, no periodo de abril de 2005 a abril de
2008. O estudo foi aprovado pelo Comité de Ftica e
Pesquisa do Instituto do Coracao do Distrito Federal e
segue os principios da declaragdo de Helsinque.

Nesse periodo, foram admitidos 17 pacientes por-
tadores de cardiopatias congénitas com fisiologia uni-
ventricular e fluxo sisttmico dependente do canal.
Todos os pacientes eram portadores de sindrome de
hipoplasia do coracao esquerdo, exceto um, cujo diag-
nostico era de ventriculo Gnico funcional com dupla
via de entrada de ventriculo esquerdo, discordancia ven-
triculoarterial, coartacdo de aorta e comunicacdo in-
terventricular restritiva.

A operacao de Norwood modificada foi realizada
em 9 (53%) pacientes e o procedimento hibrido em 8
(47%), constituindo a populagdo deste estudo. As in-
dicacdes do procedimento hibrido foram relacionadas
a preferéncia do grupo em 4 (50%) pacientes, septice-
mia em 2 (25%), disfungdo ventricular importante em
1 e lesdo encefalica grave com hipertensao pulmonar
no ultimo.

A média de idade foi de 19 = 12 dias (4 a 62 dias),
o peso médio foi de 3,4 = 0,7 kg (2,3 kg a 4,6 kg) e
ndo houve predominio em relagdo ao sexo. Todas as
criangas nasceram a termo, sendo o diagndstico pré-
natal estabelecido em 3 (37,5%) delas. Ventilacdao me-
canica prévia foi necessaria em metade dos pacientes
e 3(37,5%) apresentavam choque cardiogénico. Metade
dos pacientes estava com infeccdo sistémica ativa em
tratamento.

Trés (37,5%) pacientes apresentavam comunica-
¢do interatrial restritiva que necessitou de atriossep-
tostomia (intrattero em um e pos-natal no restante).
Nenhum paciente era portador de sindrome genética.
Hérnia diafragmatica foi corrigida logo apds o nasci-
mento em um dos neonatos.

Técnica cirurgica

Primeiro estadgio (implante de stent em canal arte-
rial e bandagem das artérias pulmonares): Os aspectos
técnicos do procedimento hibrido seguiram as diretri-
zes disponiveis na literatura®'"'2. O procedimento foi
realizado na sala de hemodinamica, com material e
pessoal treinado em procedimentos cirdrgicos cardia-
cos neonatais. O procedimento foi realizado sob anes-
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tesia geral e a monitorizagdo, por meio de eletrocar-
diograma continuo e pressdo arterial invasiva. A via de
acesso foi a esternotomia mediana e pericardiotomia
longitudinal. Apés a abertura do pericardio, ambos os
ramos da artéria pulmonar foram amplamente mobili-
zados e a bandagem desses ramos foi realizada com
tira de politetrafluoretileno (W. L. Gore, Newark, Esta-
dos Unidos) de 3 mm ou 4 mm de espessura por 2 mm
de largura (Figura 1). O ajuste da bandagem foi guiado
pela saturagdo arterial de oxigénio, a fim de manté-la
por volta de 80%, com fragdo inspirada de oxigénio a
100%. Observou-se aumento de 10 mmHg a 20 mmHg
da pressdo arterial sistélica apds a bandagem. Apds a
realizacdo da bandagem, um introdutor valvado 6 F
foi inserido pela face lateral direita do tronco da artéria
pulmonar. A escolha do tamanho do stent foi guiada
por andlise angiografica do canal arterial em relagao
a sua extensdo e a seu diametro. Usualmente, foram
utilizados stents com 8 mm de diametro por 17 mm
de comprimento (Express LD, Boston Scientific, Natick,
Estados Unidos) pré-montados em baldo. Fio-guia de
0,035 polegada foi conduzido até a aorta descenden-
te abdominal, passando através do canal arterial. O
conjunto baldo-stent foi avangado por sobre o fio-guia
e posicionado para cobrir toda a extensdo do tecido
ductal desde a artéria pulmonar até a aorta descen-
dente, sendo liberado com insuflacdo controlada, res-
peitando a pressdo nominal do baldo. Ao final do
procedimento, foram realizados controles angiogréficos
da posicao do stent e da bandagem dos ramos pulmo-
nares (Figura 2). Fios de marca-passo epicardico e
dreno mediastinal foram inseridos e o fechamento do
térax foi realizado em todos os pacientes, a excecao
de dois, que tiveram instabilidade hemodinamica e
necessidade de drogas inotropicas em altas doses.

Segundo estagio (reconstrugdo da aorta e restabe-
lecimento do fluxo pulmonar): No segundo estagio,
sdo realizadas reconstrucdo da saida do ventriculo
esquerdo, ampliacdo do arco aértico, retirada do stent
do canal arterial e retirada da bandagem das artérias
pulmonares (com ou sem plastia das artérias pulmo-
nares), além de ser restabelecido o fluxo pulmonar,
com a realizagao de anastomose entre a veia cava
superior e a artéria pulmonar (operacao de Glenn bi-
direcional) ou de anastomose sistémico-pulmonar
(Blalock-Taussig modificado). Por meio de reesterno-
tomia mediana, somente as estruturas necessarias para
a realizagdo da operagdo foram cuidadosamente libe-
radas de aderéncias relacionadas a operacdo anterior.
A circulagdo extracorpédrea foi estabelecida por meio
da canulacao direta da aorta ou do tronco braquicefalico
e do atrio direito. Durante o resfriamento, foi realizada
a desconexao das artérias pulmonares direitas e esquer-
das, ampliando a regido referente ao tronco da artéria
pulmonar e ao canal arterial. Em hipotermia profunda
(20°C) e parada circulatéria total, procedeu-se a reti-
rada do stent do canal arterial, seguida da reconstru-
¢do do arco adrtico e aorta distal ao canal com ho-
moenxerto criopreservado ou pericardio autélogo, evi-
tando grandes areas de descolamento e tracdo exces-
siva. Finalmente, a atriosseptectomia foi realizada ain-
da em parada circulatéria total, e o fluxo pulmonar foi
restabelecido durante o reaquecimento. Este Gltimo foi
construido, preferencialmente, por meio de conexdo
cavopulmonar bidirecional.

Cuidados pods-operatérios da fase |

Apés a fase | (procedimento hibrido), o paciente
foi encaminhado a unidade de pé6s-operatério entubado
e em ventilagdo controlada. O objetivo do tratamento

Figura 1 - Aspecto cirlrgico da bandagem da artéria pulmonar direita no procedimento hibrido no tratamento da sindrome de hipoplasia do
coragao esquerdo. APD = artéria pulmonar direita; Ao = aorta; TP = tronco pulmonar; VD = ventriculo direito.
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Figura 2 - Angiografia demonstrando aspectos comuns do primeiro estagio do procedimento hibrido na sindrome de hipoplasia do coragao
esquerdo. APD = artéria pulmonar direita; APE = artéria pulmonar esquerda.

no pos-operatério é manter a relagao entre fluxos sis-
témico e pulmonar préxima a 1, a semelhanga do pés-
operatério da operagdo de Norwood convencional.
Dessa forma, manipulagdes da ventilacao pulmonar, a
fim de elevar a resisténcia vascular pulmonar, e medica-
¢oes inotroépicas e vasodilatadoras sistémicas sao realiza-
das. A realizacao de ecocardiograma seriado é importan-
te como guia terapéutico, a fim de monitorar fungdo
ventricular, grau de eficacia da bandagem das artérias
pulmonares e eventuais complicagdes mecanicas que
possam ocorrer. Reintervencdes sdo eventualmente
indicadas durante o periodo pés-operatério em pacien-
tes que evoluam com hiperfluxo pulmonar apesar de
manipulagoes das resisténcias sistémica e pulmonar.

RESULTADOS

As caracteristicas e a evolucao clinica dos pacien-
tes submetidos a procedimento hibrido estao demons-
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tradas na Tabela 1. A mortalidade hospitalar foi de
37,5% (n = 3), sendo um 6bito intraoperatério e de-
corrente de isquemia miocardica relacionada a com-
prometimento do fluxo retrégrado para o arco aértico
pela presenca do stent no canal arterial. Os outros
dois 6bitos foram relacionados a septicemia no 72°
dia de pés-operatério em um e a choque cardiogénico
prolongado no sexto dia no outro.

Reintervencdes foram necessarias em 50% dos
casos (n = 3), em dois deles mais de uma vez. A rein-
tervencdo mais comum antes da realizagdo do segun-
do estagio foi a atriosseptostomia por baldo com im-
plante de stent na comunicagao interatrial (Figura 3).
O tempo médio de ventilacdo apés o primeiro estagio
foi de 585 + 603,54 horas (0 a 1.200 horas), ou seja,
média de 24 dias, e o tempo médio de internagdo na
unidade de terapia intensiva foi de 32 dias (3 a 50 dias).
As principais complicagdes pds-operatérias desses
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TABELA 1
Experiéncia clinica, procedimentos interestagios e resultados
Paciente Diagnéstico Idade no Peso (g) Reintervencao Resultado
procedimento
hibrido (dias)
1 VU, DVEVE, TGA, AHT, 62 4.600 22 estagio: a. Norwood + BT Morte sibita
infeccdo, choque b. “Takedown” do Glenn + BT
2 SHCE, 12 3.045 Nenhum Obito durante o 12 estagio,
diagnéstico fetal, HDC laboratério de hemodinamica
3 SHCE, 7 3.230 Nenhum Sépsis, dbito, 722 PO
diagndstico fetal
4 SHCE, infec¢do, choque 14 3.230 Colocacao de outro Choque, 6bito, 62 PO
stent no canal

5 SHCE, infeccdo, 37 3.300 a. Atriosseptostomia com balao Hipoxemia, tentativa de

choque, AHT b. 22 estagio: Norwood + BT implante de stent na

APE, ébito, laboratério
de hemodinamica

6 SHCE, diagnéstico fetal, 4 2.315  a. Atriosseptostomia com balao Internado, esperando

IT importante b. Colocagdo de stent na 0 2° estagio

comunicacao interatrial
7 SHCE, infeccao 12 3.935 Nenhum Em casa, esperando
0 2° etagio

8 SHCE, AF, HI 4 3.390 Colocagao de stent Internado, esperando

na comunicagdo interatrial* 0 2° estagio

* Atriosseptostomia fetal prévia, 322 semana gestacional. AF = atriosseptostomia fetal; AHT = apresentacdo hospitalar tardia; APE =
artéria pulmonar esquerda; BT = Blalock-Taussig; DVEVE = dupla via de entrada do ventriculo esquerdo; HDC = hérnia diafragmatica
congénita; HI = hemorragia intracraniana; IT = insuficiéncia trictspide; PO = pés-operatério; SHCE = sindrome de hipoplasia do
coracdo esquerdo; TGA = transposicdo das grandes artérias; VU = ventriculo Gnico.

pacientes foram infeccdo respiratéria em 70%, entubagao
prolongada (superior a sete dias) em 100%, baixo dé-
bito cardiaco em 90%, e infecgdo sistémica em 50%.

Trés criangas aguardam o segundo estagio do pro-
cedimento. Duas dessas criancgas estdo internadas, uma
por insuficiéncia respiratdria grave e infeccdo sistémica
desde a realizacdo do primeiro estagio do procedi-
mento hibrido e outra, desde o periodo pos-atriossep-
tostomia com implante de stent, evoluindo com infec-
¢do pulmonar. A primeira nunca recebeu alta da unidade
de terapia intensiva e a segunda retornou dois meses
apé6s a alta do primeiro procedimento.

O segundo estagio foi realizado em dois pacien-
tes, aos 5 e aos 6 meses de idade, respectivamente. O
primeiro paciente era portador de ventriculo Gnico
funcional, dupla via de entrada do ventriculo esquer-
do, discordancia ventriculoarterial, ventriculo direito a
esquerda, coartacdo de aorta e comunicagao interven-
tricular restritiva. Realizou-se conexao do tronco pul-
monar com a aorta ascendente a direita, utilizando
remendo de homoenxerto pulmonar, que também serviu
para ampliacdo do arco adrtico e aorta descendente
proximal. O stent foi retirado sem dificuldades. O res-
tabelecimento do fluxo pulmonar foi inicialmente cons-

truido por conexdo cavopulmonar bidirecional. En-
tretanto, o paciente evoluiu com sindrome de veia
cava superior e hipoxemia grave no pos-operatério.
Investigacao diagnéstica revelou que havia trombose
da veia cava inferior, ndo diagnosticada previamente
ao segundo estagio. No quinto dia de pds-operatério,
foi submetido a retirada da conexdo cavopulmonar e
realizacdo de anastomose sistémico-pulmonar modifi-
cada. Evoluiu subsequentemente com septicemia rela-
cionada a pneumonia (entubagdo prolongada), obten-
do alta da unidade de terapia intensiva no 59° dia. Por
ocasido da alta hospitalar (72° dia), apresentou parada
cardiorrespiratoria sbita, sem fendbmenos desencadean-
tes evidentes, e ndo respondeu a manobras de reanima-
¢do. A necropsia ndo revelou a causa do 6bito, mas
a anastomose sistémico-pulmonar encontrava-se pérvia.

O segundo paciente apresentava a aorta ascen-
dente muito fina, tendo sido seccionada e reimplantada
na neoaorta por meio de anastomose terminolateral.
As bandagens foram retiradas satisfatoriamente, permi-
tindo a passagem de dilatador de 4 mm em ambos os
ramos. O stent foi retirado sem problemas por meio de
seccao do tronco pulmonar e endarterectomia de frag-
mentos distais locados préximos a aorta descendente.
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Figura 3 - Angiografia do paciente 6 com comunicagdo interatrial

O fluxo pulmonar foi restabelecido por meio de anas-
tomose sistémico-pulmonar com tubo de politetrafluo-
retileno de 4 mm. Evolui hemodinamicamente estavel,
porém com saturacdo de oxigénio inferior a 75%.
Como o quadro de hipoxia mantinha-se constante nas
primeiras 20 horas de pés-operatério, foi realizado
novo ecocardiograma, que sugeriu estenose da artéria
pulmonar esquerda, sendo encaminhado o paciente
ao laboratério de hemodinamica para estudo e prova-
vel intervengdo terapéutica. A estenose da artéria pul-
monar esquerda foi confirmada pelo cateterismo cardia-
co (Figura 4). Durante o procedimento, houve piora
do quadro de choque e hipoxia; o paciente apresen-
tou parada cardiaca, nao respondeu as manobras de
ressuscitacdo e faleceu.

DISCUSSAO

O procedimento hibrido tem vantagens relaciona-
das ao fato de ser tecnicamente mais simples e de
evitar a circulagdo extracorpérea neonatal, minimizando
as possiveis lesdes encefalicas causadas por sucessi-
vos procedimentos com circulacdo extracorpdrea'®'*.
Além disso, permite que a reconstrugao do arco aértico
e o estabelecimento da conexdo cavopulmonar bidi-
recional sejam realizados em procedimento inico com
estruturas mais desenvolvidas. Por fim, permite o cres-
cimento poés-natal de uma porcentagem baixa de ven-
triculos esquerdos hipoplasicos que possam evoluir
para correcao biventricular alguns meses ap6s o nas-
cimento.

Entretanto, nessa experiéncia inicial, essas vanta-
gens nao se traduziram em melhores resultados. Ape-
sar de o procedimento ter sido menos complexo ini-
cialmente, o manejo pés-operatério do primeiro esta-
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restritiva submetido a dilatagdo com baldo, seguida de implante de stent.

gio foi dificil, pois o ajuste das bandagens é dinamico
e depende de varios fatores, como tamanho das arté-
rias pulmonares, grau de hipertensao pulmonar inicial
e tamanho da comunicacdo interatrial, entre outros. O
ajuste da bandagem é por vezes tao dificil que o uso
de bandagem ajustavel foi proposto para facilitar o
manuseio do balanco entre os fluxos pulmonar e sis-
témico necessario nesses casos'’. Mesmo sem a utili-
zagdo da circulagdo extracorpdrea, alguns pacientes
evoluiram com reacdo inflamatéria sistémica, manifes-
tada por temperatura central acima de 38,5°C, satura-
¢ao venosa de oxigénio elevada e resisténcia sistémica
baixa. A estratégia de fechamento tardio do esterno
em pacientes instaveis foi necessaria em alguns casos.
Distlrbios de coagulagdo sdo infrequentes e no poés-
operatdrio tardio é importante manter o paciente com
antiagregante plaquetéario.

A necessidade de reintervencdes interprocedimentos
ndo foi insignificante e foi necessaria em metade dos
pacientes, como observado na maioria das experién-
cias publicadas''®. Nimero consideravel de reinter-
vencdes é necessario para otimizar a fisiologia palia-
tiva imposta pela técnica, em especial nos casos de
comunicagdo interatrial restritiva, que necessitam dila-
tagdes sucessivas com baldo, implante de stent, e uso
de baldes com laminas cortantes, em alguns casos'.
Além da necessidade de reintervencoes na comunica-
cdo interatrial, é relatada a necessidade de reintervencoes
no canal arterial. O gradiente de pressdao no canal
arterial estd comumente relacionado com a cobertura
incompleta do canal pelo stent, como ocorreu nas
experiéncias iniciais', mas com o uso de stents mais
longos isso foi completamente eliminado. O apareci-
mento de gradiente de pressdo no canal arterial com
stent pode ocorrer com a obstrugdo progressiva pelo
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estenose da AP

Figura 4 - Angiografia demonstrando estenose da artéria pulmonar
esquerda apds o segundo estagio (primeiro dia de pés-operatério).
APE = artéria pulmonar esquerda; BT = Blalock-Taussig.

acimulo de tecido neointimal, particularmente na
presenca de canal arterial com anatomia nao usual.
Em nossa experiéncia, observamos apenas um caso
com estenose precoce na extremidade pulmonar do
canal, causada por inadequada cobertura do canal
pelo stent. Nesse caso foi necessaria a colocacdo de
um segundo stent, com bom resultado tanto anatémico
como funcional.

O segundo estagio é uma operagao bastante de-
safiadora para o cirurgido cardiovascular. Trata-se de
uma reoperagdo, com um coracao ja manipulado pre-
viamente, com aderéncias e presenca do stent incor-
porado a parede do canal, parte do tronco pulmonar
e aorta descendente. Em decorréncia das dificuldades
técnicas, alternativas cirtrgicas foram propostas para
minimizar o tempo operatério, como a manutengdo do
stent e a reconstrugdo direta do arco aortico'®. Em
nossos dois casos submetidos ao segundo estagio,
ndo tivemos problemas com os stents, os quais foram
facilmente retirados. Quando a reconstrucao da neoaorta
e do arco transverso necessita de tecido adicional,
temos utilizado homoenxerto criopreservado para esse
fim. O fato de os tecidos estarem mais fixos, pela
reacao inflamatéria e pelas aderéncias causadas pela
manipulagdo na primeira cirurgia, ndo permite gran-
des mobilizacdes dessas estruturas, o que dificulta
bastante realizar o segundo estagio desse procedi-
mento sem a utilizagdo de tecido autélogo adicional.

A utilizacdo de politetrafluoretileno para realiza-
¢do de bandagem das artérias pulmonares é preconi-
zada por alguns autores', pois acredita-se que esse
material cause pouca reacdo cicatricial local e que,
apo6s a retirada da bandagem, as artérias ganhem ta-
manho adequado e proporcional ao segmento distal.
Pilla et al."" relataram a necessidade de dilatacdo e
implante de stent em todos os quatro casos submeti-
dos ao segundo estagio. Chama a atencdo que os

referidos autores'' utilizaram pericardio bovino ou tira
de silicone para a realizacdo da bandagem. J& Pizarro
et al.'’, que utilizam politetrafluoretileno para a reali-
zagao da bandagem, relataram pequena incidéncia de
estenose das artérias pulmonares, com apenas dois
casos em que foi necessaria a plastia da artéria pulmo-
nar esquerda intraoperatéria. Em nossos pacientes,
observamos discreta reacdo inflamatéria no local da
bandagem, sendo muito facil a retirada da bandagem
das artérias pulmonares. Apés a retirada da banda de
politetrafluoretileno, a artéria adquiriu diametro seme-
Ihante ao do segmento distal, ndo necessitando amplia-
cdo da artéria. No segundo paciente submetido ao
segundo estagio observamos desenvolvimento peque-
no da artéria pulmonar esquerda. Embora tenha sido
julgada nao necessaria a sua ampliacdo no periodo
intraoperatério, o paciente evolui com hipoxemia per-
sistente no periodo pés-operatério imediato e a angio-
grafia pds-operatéria demonstrou estenose no local da
bandagem. A necessidade de plastia dos ramos pul-
monares, distorcidos pela presenca da bandagem, pode
aumentar a complexidade cirtrgica no segundo esta-
gio, elevando o risco intraoperatério. Na experiéncia
de Pizarro et al.'”’, dentre os dois Obitos relatados, a
causa de um deles foi decorrente de hemorragia grave
relacionada a plastia intraoperatéria da artéria pulmo-
nar esquerda.

No segundo estagio, a realizacdo da anastomose
cavopulmonar facilita o manuseio pés-operatério dos
pacientes com fisiologia univentricular. O ideal é que
o segundo estagio seja feito apds o quinto més de
vida, quando a vascularizagdo pulmonar esta bem
desenvolvida e a veia cava apresenta tamanho ade-
quado, embora a operagdo do Glenn em idades infe-
riores possa ser realizada com bastante seguranga'®°.
Na presenca de comunicagdo interatrial restritiva, ob-
servamos grande dificuldade no manuseio clinico dessas
criancas até a realizacdo do segundo estdgio no tem-
po recomendado. Mesmo com a realizagdo de suces-
sivas atriosseptostomias por baldo com ou sem im-
plante de stent, a grande dificuldade em conseguir
uma comunicagdo interatrial efetiva, a fim de obter
oxigenacdo adequada, é bastante evidente. Pizarro et
al.'” referem a necessidade de desfazer um de seus
casos, com realizagcdo de Blalock-Taussig modificado
por hipoxia persistente. Em nossa experiéncia clinica,
0S casos que se apresentaram com comunicagdo
interatrial restritiva necessitaram sucessivas atriossep-
tostomias, inclusive com implante de stent, para que
pudessem atingir a idade ideal preconizada para o
segundo estagio. Nosso primeiro caso, embora tenha
sido submetido ao segundo estagio aos 6 meses de
idade, ndo tolerou a anastomose cavopulmonar reali-
zada. A retirada da operagdo de Glenn e a realizacao
de Blalock-Taussig modificado com tubo de Gore-Tex™
(W. L. Gore, Newark, Estados Unidos) 4 mm decorre-
ram da sindrome de cava superior, pois nesse caso
havia obstru¢do da cava inferior em consequéncia do
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cateter venoso, levando a uma fisiologia semelhante a
cavopulmonar total quando da realizagdo da anastomose
da cava superior com a artéria pulmonar direita. Os
quatro casos iniciais indicados para procedimento hi-
brido foram escolhidos como primeira opgao de tra-
tamento para a sindrome de hipoplasia do coracao
esquerdo e os demais, por serem considerados casos
de alto risco. Entre as condi¢coes consideradas de alto
risco, como prematuridade, baixo peso ao nascer, pre-
senca de outras anormalidades nao-cardiacas e sin-
dromes genéticas associadas, considerou-se, em nos-
sa experiéncia, infeccao ativa em evolucdo, apresen-
tagcdo tardia para o tratamento cirtrgico e presenca de
insuficiéncia da valva tricispide grave como indica-
¢do do procedimento hibrido.

Com a experiéncia clinica acumulada, os resulta-
dos do primeiro tempo do procedimento apresenta-
ram significativa melhora. Os 6bitos em nossa expe-
riéncia ocorreram no segundo, terceiro e quarto pa-
cientes. Isso reforca o impacto da curva de aprendi-
zado desse procedimento, tanto no manuseio intraope-
ratério no laboratério de hemodinamica como nos
cuidados pés-operatérios na unidade de terapia inten-
siva pediatrica.

Nosso estudo apresenta algumas limitagdes. Tra-
ta-se de um estudo retrospectivo, com pequeno nu-
mero de pacientes e de uma experiéncia inicial, cuja
importancia da curva de aprendizado é conhecida.
Isso ndo nos permite fazer qualquer comparagdo entre
esse procedimento e a operagao de Norwood conven-
cional. O resultado nao-satisfatério aqui apresentado
pode estar relacionado muito mais a dificuldade de
manuseio do neonato como um todo, pelas dificulda-
des de treinamento da equipe, condic¢des de trabalho
e estado pré-operatdrio do paciente, que propriamen-
te decorrente do procedimento. Para se obter o resul-
tado ideal no tratamento do ventriculo tnico funcio-
nal é necessario maior investimento nesses pontos
deficientes, além da incorporacdo de novas tecnologias.

CONCLUSAO

A operagdao de Norwood convencional ainda é
considerada a primeira opgdo de tratamento para a
sindrome de hipoplasia do coracdo esquerdo pela
maioria dos servicos de cardiologia pediatrica®. A in-
dicacdo do procedimento hibrido tem papel importan-
te nos casos considerados de “alto risco”'® e talvez
possa ser a primeira escolha em grupos dedicados
exclusivamente a esse tipo de procedimento, uma vez
que esses grupos sao os que apresentam melhor re-
sultado na literatura'. Os grupos que sempre conside-
raram preferencialmente o procedimento hibrido como
primeira opcao de tratamento para a sindrome de
hipoplasia do coracao esquerdo podem ter seus resul-
tados explicados pela conviccdo no método, pela de-
dicagdo e pela experiéncia com essa técnica. Até o
presente momento, ndo temos nenhuma evidéncia
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clinica da superioridade de um procedimento sobre o
outro no tratamento da sindrome de hipoplasia do
coragdo esquerdo, ficando a escolha baseada na pre-
feréncia e no resultado individual de cada equipe.

De qualquer forma, a escolha pelo procedimento
hibrido ndo deve ser justificada por se tratar de um
procedimento mais simples, menos invasivo ou pelo
resultado ruim obtido com a operacdo de Norwood
convencional pelo servico.
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