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Janela Aortopulmonar - Impacto das Lesoes Associadas no
Resultado Cirurgico

Aortopulmonary Window - Impact of Associated Lesions on Surgical Results
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Moll Bernardes, Luiz Carlos Simées
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Resumo

Objetivos: A janela aortopulmonar (JAP) é uma comunicagao entre a artéria pulmonar (AP) e a aorta ascendente na
presenca de duas valvas semilunares separadas. Nesta revisao, descrevemos nossa experiéncia na historia natural da
JAP e do impacto de lesdes associadas nos resultados cirtirgicos de pacientes tratados em nosso servico.

Métodos: Estudo longitudinal retrospectivo, com revisao dos prontudrios dos pacientes diagnosticados entre 1995 e
2005.

Resultados: Dos 9 pacientes diagnosticados como portadores de JAP, 6 apresentavam cardiopatia associada. Sete
pacientes foram submetidos a tratamento cirirgico, ocorrendo dois 6bitos. Um paciente teve a cirurgia contra-indicada
pela presenca de hipertensao pulmonar, e outro faleceu antes do procedimento cirtirgico por complicagao infecciosa
respiratoria.

Conclusao: Os resultados cirdrgicos sao satisfatérios quando a JAP se apresenta como defeito isolado e quando a
cirurgia é realizada precocemente, evitando-se o desenvolvimento de hipertensao arterial pulmonar (HAP) irreversivel.
A presenca de cardiopatia congénita complexa associada é fator de pior prognéstico em nossa série de casos.

Palavras-chave: Defeito do septo aortopulmonar/diagnéstico, cardiopatias congénitas, crianca, recém-nascido,
adolescente.

Summary

Objectives: The aortopulmonary window (APW) is a communication between the pulmonary artery (PA) and the ascending aorta in the
presence of two separate semilunar valves. This review describes the natural history of the APW and the impact of associated defects on surgical
results in patients treated at our institution.

Methods: Retrospective longitudinal study, based on the review of medical files of patients diagnosed between 1995 and 2005.

Results: Of nine patients diagnosed as having APW, six had associated lesions. Seven patients were submitted to surgical treatment with two
deaths. One patient was not submitted to surgery due to pulmonary hypertension and another one died before the surgery due to a respiratory
infection complication.

Conclusion: The surgical results are satisfactory when the APW presents as an isolated defect and when surgery is performed early, preventing
the development of irreversible arterial pulmonary hypertension (APH). The presence of associated complex congenital heart disease is a bad
prognostic factor in our series.

Key words: Aortopulmonary septal defect / diagnosis; heart disease, congenital; child; infant, newborn; adolescent.

hipertensao arterial pulmonar'. A classificagdo mais aceita é
a de Richardson? (fig.1):

Introducao
A janela aortopulmonar é uma malformacao congénita,

caracterizada por uma comunicagao entre a aorta ascendente
e a artéria pulmonar, na presenca de valvas semilunares
separadas. Trata-se de uma malformagao rara e representa
0,15% a 0,6% das cardiopatias congénitas, estando associada
com outras malformagoes cardiacas em um quarto a metade
dos casos. O impacto clinico depende do tamanho da janela
e da presenga de lesdes associadas e da evolucao para
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Tipo I: o defeito situa-se entre a origem da artéria
pulmonar principal e a aorta ascendente logo acima do seio
de Valsalva (embriologicamente deve-se a septagao incorreta
do tronco aortopulmonar);

Tipo II: é mais distal, entre a aorta ascendente e a origem
da artéria pulmonar direita (deve-se a migragao anormal do
62 arco aértico);

Tipo Ill: consiste na origem anémala da artéria pulmonar
direita da aorta (resulta da septagao desigual do truncus
arteriosus).

O diagnéstico é obtido mediante exames de imagem
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Tipo 1

Fig. 1 - Tipos anatémicos de janela aortopulmonar — Tipo | — proximal; Tipo Il
— defeito distal; Tipo Il — defeito completo (adaptado de Soares e cols.).

(ecocardiograma com Doppler e fluxo em cores e
angiorressonancia magnética), mas em alguns casos pode
ser necessario o estudo hemodindmico principalmente
para o estudo da reatividade vascular pulmonar e de lesoes
complexas associadas, especialmente as vasculares?.

O tratamento é cirtirgico e deve ser realizado imediatamente
ap6s o diagndstico, para prevenir complicagées como
a doenca vascular obstrutiva pulmonar e a insuficiéncia
cardiaca*’.

O prognéstico depende da presenca de outras malformagoes
cardfacas congénitas associadas’.

Dadas a raridade dessa doenga e a importancia do
diagnéstico precoce, o presente estudo realiza uma revisao
dos casos de JAP, correlacionando manifestacoes clinicas,
métodos diagnésticos, tratamento cirtrgico e impacto das
les6es associadas no prognéstico.

Métodos

Foi realizado um estudo longitudinal retrospectivo,
com revisdao dos prontudrios de 9 pacientes com JAP,
diagnosticados no periodo de janeiro 1995 a setembro
2005 no Instituto Nacional de Cardiologia Laranjeiras, Rio
de Janeiro. A idade variou de 2 dias a 13 anos, 6 eram
do sexo masculino e 3 do sexo feminino. O diagndstico
foi confirmado pela revisio de ecocardiogramas, estudos
hemodinamicos e, nos casos operados, pelos achados
cirdrgicos. Foram obtidas e analisadas as seguintes variaveis:
sexo, idade, apresentagdao clinica, lesbes associadas e
classificacdo da janela aortopulmonar.

Resultados

Pacientes - Foram identificados 9 pacientes com o
diagnoéstico de janela aortopulmonar, 6 do sexo masculino
e 3 do sexo feminino. Dos 9 pacientes, 8 tinham idade
inferior a um ano e 1 era adolescente na ocasiao do
diagnéstico (mediana quatro meses). O peso no momento
do diagnéstico variou de 2,7 kg a 34,6 kg (mediana de
5,0 kg).

O quadro clinico de hiperfluxo pulmonar com dispnéia e
cansaco aos esforcos foi observado em todos os casos. Dois
pacientes apresentaram infeccao respiratéria de repeticao,
e outros 2 tinham insuficiéncia cardiaca congestiva de
dificil controle.

Em 7 casos o diagnéstico foi realizado pela ecocardiografia
(fig. 2 e 3), e em 2 casos, por cateterismo cardiaco (figs. 4A
e 4B).

Lesées associadas - Seis casos apresentaram lesdes cardiacas
congénitas associadas: interrupcao do arco aértico do tipo
B (1), origem an6mala da artéria coronaria direita da artéria
pulmonar (1), CIA com persisténcia de veia cava superior
esquerda (1), ventriculo tnico com valva atrio ventricular
Gnica (1), CIV associada a hipertensao arterial pulmonar (1)
e tetralogia de Fallot (1).

Morfologia da janela aortopulmonar - Em 7 pacientes a
janela aortopulmonar foi do tipo proximal (tipo I, segundo
a classificagao de Richardson) (fig. 2A e 3A). Em 2 pacientes
a janela aortopulmonar era do tipo distal (fig. 2B e 3B),
envolvendo artéria pulmonar principal e artéria pulmonar
direita (tipo Il de Richardson). O tamanho da janela variou

Fig. 2 - A - Ecocardiografia em corte paraesternal demonstrando janela
aortopulmonar (seta) conectando a aorta (AO) com artéria pulmonar principal
(APP). B - Ecocardiografia em corte paraesternal demonstrando fluxo em
cores (em vermelho) através de janela aortopulmonar distal. Ao - aorta; APP
- artéria pulmonar principal; APD - artéria pulmonar direita; APE - artéria
pulmonar esquerda.
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Fig. 3 - A - Ecocardiografia em corte subcostal demonstrando janela
aortopulmonar conectando a aorta (AO) com artéria pulmonar principal
(APP). B - Ecocardiografia em corte subcostal demonstrando defeito do septo
aortopulmonar em posicao distal (tipo Il) préximo a bifurcagdo da artéria
pulmonar. VE - ventriculo esquerdo; AO - aorta; APP - artéria pulmonar
principal.

de0,5a1,2 cm.

Tratamento cirtrgico - Dos 9 pacientes, 7 foram
submetidos a cirurgia. O paciente de 13 anos de idade teve
a cirurgia contra-indicada pela presenga de hipertensao
arterial pulmonar (HAP) com resisténcia vascular pulmonar
elevada; e um segundo paciente faleceu antes de ser
submetido a cirurgia em razao de uma intercorréncia
infecciosa.

Quanto a técnica cirdrgica utilizada, 5 pacientes
tiveram fechamento do defeito com utilizacdo de retalho
de pericardio bovino; em 1 o defeito foi fechado com
protese de PTFE e em outro, por disseccao e ligadura.
Em 5 pacientes a abordagem foi por via transpulmonar,
e em 1 paciente, por via transaértica. Dos 7 pacientes
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Fig. 4 - A e B: Estudo hemodindmico angiogrdfico em paciente portador de
JAP, demonstrando trajeto do cateter pela aorta (AO) ascendente atingindo a
artéria pulmonar principal (APP), através da JAP (seta).

submetidos a procedimento cirdrgico, 2 faleceram. Dos
2 6bitos cirtrgicos, 1 ocorreu na sala de cirurgia, estando
a JAP associada a interrupgao do arco aértico e ampla
comunicagao intervetricular, e o segundo no pés-operatério
imediato como conseqiéncia de hipertensao arterial
pulmonar (paciente portador de comunicacao interatrial
e persisténcia da veia cava superior esquerda).

O tempo de internagao no pés-operatério variou de quatro
dias a trés meses. Dois pacientes evoluiram com complicagao
nesse perfodo, um com hipertensao arterial pulmonar e
outro com infeccdo sistémica e SARA, um terceiro teve
complicagao tardia com infecgao da ferida operatéria, tendo



Gangana e cols.
Janela aortopulmonar — impacto das lesoes associadas

Artigo Original

sido reinternado (os 3 casos tinham cardiopatia associada).

Dos 5 pacientes que obtiveram éxito com o procedimento,
em 3 observamos fechamento completo da JAP. Dos 2 que
evoluiram com shunt residual, 1 foi solucionado com a
corregao cirdrgica da cardiopatia associada (tetralogia de
Fallot) e outro permanece com shunt residual pequeno.

Quatro dos pacientes submetidos a operagao encontram-se
em acompanhamento ambulatorial em nosso instituto, com
boa evolugao clinica em um periodo de quinze meses a seis
anos (média de 18,7 meses). O paciente submetido a correcao
de tetralogia de Fallot, em outra instituicdo, encontra-se
também com boa evolucéo clinica.

Discussao

Ajanela aortopulmonar (JAP) foi descrita pela primeira vez
por Elliotson em 1830°.

Os pacientes com JAP apresentam fisiologia de shunt
esquerda-direita; portanto, quando essa malformagao se
mostra isolada e de tamanho grande, a apresentagao clinica
decorre do aumento do fluxo pulmonar, com insuficiéncia
cardiaca congestiva, hipertensao pulmonar e desenvolvimento
precoce de doenca vascular obstrutiva pulmonar. Defeitos
menores podem ndo se manifestar clinicamente e nao
ser detectados em exames de imagem. Quando outras
malformacodes estao associadas, os achados clinicos sao
varidveis. Isso pode ocasionar manifestagdes clinicas atipicas
mais relacionadas ao defeito associado’?. Em nossa casuistica,
8 pacientes (88,9%) tinham manifestagao clinica decorrente
do hiperfluxo pulmonar e apenas 1 permaneceu assintomdtico
até os sete anos de idade.

O diagnostico por técnicas de imagem (ecocardiograma
com Doppler e fluxo em cores e angiorressonancia
magnética) permite a exata localizacdo e o tamanho do
defeito. Algumas vezes, pode ser dificil diferencia-la do
tronco arterioso comum, da origem anoémala da artéria
pulmonar da aorta (que segundo Richardson corresponde
ao tipo Ill de janela aortopulmonar) e mesmo o canal arterial
de curta extensao. Nesses casos, o cateterismo cardiaco
torna-se importante no diagnéstico diferencial, fornecendo
também informagdes adicionais sobre a pressao arterial e
a resisténcia vascular pulmonar®. Em nosso estudo, 2 casos
foram diagnosticados por meio de estudo hemodinamico,
e nos outros 7, o diagnéstico foi feito pelo ecocardiograma
com Doppler.

A JAP pode ter vérios tamanhos e localizagoes. Segundo
estudos como os de Tkebuchava e cols.?, a forma mais
freqliente é o tipo | de Richardson, o que foi concordante com
a nossa casuistica, na qual em 90% dos casos encontramos
esse tipo de janela.

O prognéstico depende, em grande ndmero de casos,
da presencga de outras malformagoes cardiacas congénitas
associadas'. Em nosso estudo, 66% apresentaram lesoes
associadas o que se correlaciona com a literatura, que
mostra uma incidéncia de 47% a 77%'*. A lesao associada
mais comum € a interrupgao do arco aértico (15% a 20%)*.

Outras sdo origem anomala da artéria coronaria, arco
aortico a direita, comunicagao interventricular, valva aértica
bictspide, tetralogia de Fallot com ou sem agenesia de
valva pulmonar, conexao ventriculo-arterial discordante,
duplo arco aértico e atresia tricispide®’. Diferente dos
dados encontrados na literatura, em nossa casuistica
ndo observamos predominio de nenhuma cardiopatia
associada, com apenas um caso de interrupgao do arco
adrtico (tab.1).

A JAP nao se fecha espontaneamente e nem mostra
diminuicao do tamanho com o crescimento. A prevencao da
doenga vascular obstrutiva pulmonar é a primeira indicagao
para o fechamento cirtrgico, e esse procedimento deve
ser realizado logo apds o diagnéstico ter sido estabelecido,
independentemente da idade do paciente®.

O reparo cirdrgico consiste no fechamento da JAP usando
um retalho normalmente de pericardio bovino. Desde
a primeira correcao, feita por Gross em 1952 através de
toracotomia, numerosas técnicas tém sido descritas, utilizando
abordagem transadrtica ou transpulmonar. A maioria dos
centros recomenda o fechamento por retalho transaértico”
', contrastando com nossa experiéncia, onde 5 pacientes
(71,4%) foram abordados por via transpulmonar, 1 paciente
(14,2%) teve o fechamento realizado por via transaértica, e
em outro caso (14,2%) o fechamento foi feito por meio de
disseccao e ligadura.

O fechamento por intervengao hemodinamica também
é relatado para defeitos pequenos ou para fechamento de
qualquer defeito residual'''2. Segundo Soares e cols., para
esse procedimento, o tipo de JAP deve estar caracterizado,
devendo ser do tipo | (proximal), de dimensao pequena (3 a
4 mm), e sem associagao com anomalia de origem das artérias
corondrias. Logo, o fechamento percutaneo esta restrito a
situacoes especiais’.

O prognéstico cirlrgico depende tanto da existéncia
de hipertensao arterial pulmonar quanto da presenca das
malformagoes associadas®. Em nossa casuistica, um paciente
teve a cirurgia contra-indicada por ja apresentar HAP com
hiper-resisténcia pulmonar no momento do diagndstico.
Dos pacientes com cardiopatia associada, 2 faleceram, e 1
era portador de interrupgao do arco aértico, e outro evoluiu
com HAP grave e choque no pés-operatério imediato. Nos
pacientes com cardiopatia associada, a mortalidade foi de
50%, e nos pacientes sem lesdo associada a mortalidade foi
de 0%, o que confirma os dados da literatura.

Concluimos que, se a JAP se apresenta como lesao
isolada, o resultado cirtrgico é bom, com baixa morbidade
e mortalidade. Entretanto, é pior na presenca de cardiopatia
complexa associada. A cirurgia deve ser realizada o mais
precocemente possivel, a fim de prevenir o desenvolvimento
da complicagao mais temida, a hipertensao arterial
pulmonar irreversivel.

Potencial Conflito de Interesses
Declaro nao haver conflitos de interesses pertinentes.
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Tabela 1 - Caracteristicas anatomicas, cirirgicas e evolutivas dos pacientes com janela aortopulmonar

Ig?:re i':/i Cardiopatias Tipo de Janela Tipo de
pesgo associadas  aortopulmonar cirurgia
H Retalho com
4 meses = Tipo | ECnz)
5 5 k transpulmonar
28 (PTFE)
W
13 anos CIV+HAP Tipo | -
34,6 kg
- Retalho com
D Interrupgao abertura
2 dias arco Tipo | T
3,5 kg adrtico+CIV pume
(pericérdio)
B Retalho com
4 meses - Tipo | abert’ur.a
3,8 kg transaortica
’ (pericardio)
G Retalho com
2 meses = Tipo | e
44 kg transpulmonar
! (pericérdio)
CH CIA OS Retalho com
4 meses VCSE Tipo Il abertura
3,5k ersistente transpulmonar
K8 P (pericardio)
Corf)nana Retalho com
AL andmala U
4 meses direita da Tipo |
2F transpulmonar
5,4 kg artéria o 2ot
sullremer (pericardio)
G Disseccao
N Tetralogia de . e ligadura
1 més Tipo I 2
2,7 kg Fallot da janela
! aortopulmonar
AF Yeptrlculo
2 meses {nteo com Tipo | -
valva AV
5,1 kg P
dnica
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