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O tratamento cirlrgico da sindrome de hipoplasia do
coracdo esquerdo (SHCE) ainda é um desafio. Poucos
centros selecionados que adotaram os protocolos
concentrados na compreensédo da fisiopatologia pos-
Norwood, diminuiram as taxas de mortalidade para
aproximadamente 15%. A ineficacia inerente da
circulagao paralela na cirurgia de Norwood é responsavel
por problemas relacionados ao tratamento desses
pacientes no pds-operatério, principalmente com relagao
a manutencdo do equilibrio entre o fluxo sanguineo
sistémico (Qs) e o pulmonar (Qp). Este trabalho descreve
a fisiologia do principio de Norwood e a importancia
da avaliacdo hemodinamica adequada para orientar as
diferentes opcoes de tratamento no pés-operatorio.

INTRODUCAO

A sindrome de hipoplasia do coragao esquerdo (SHCE)
¢ formada por uma série de anomalias cardiacas que
resultam no subdesenvolvimento das estruturas no
lado esquerdo do coracao. Caracteriza-se pela atresia
aortica ou estenose grave com hipoplasia ou auséncia do
ventriculo esquerdo!. A coartagao da aorta é a anomalia
mais freqiientemente associada a SHCE e pode evitar
o fluxo sanguineo retrégrado para uma pequena aorta
ascendente. A sobrevida pés-natal depende da paténcia
do canal arterial e da comunicacao ampla a nivel atrial.
A histéria natural quase sempre leva ao 6bito no primeiro
més de vida?.

Na ultima década observamos grandes progressos
no tratamento cirdrgico da SHCE. Diversas alternativas
cirdrgicas hoje disponiveis foram amplamente examinadas
(Tab. 1). Apesar de estudos multi-institucionais?, utilizando
analises baseadas na intencéo de tratar, terem mostrado
melhor sobrevida intermediaria nos pacientes submetidos
ao transplante cardiaco?, esse Ultimo tornou-se menos
ou igualmente importante que a abordagem cirlrgica
paliativa estagiada. Os motivos incluem a escassez de
doadores disponiveis, a morbidade pods-transplante e a

PALAVRAS-CHAVE

Lesdo cardiaca congénita a esquerda, moléstia cardiaca
congénita, ciandtico, coragdo univentricular, neonato, cuidados
no pds-operatorio.

Tabela 1 - Atuais opcoes de tratamento cirurgico da
sindrome de hipoplasia do coracao esquerdo

Transplante Cardiaco

Procedimentos de Norwood e suas modificagoes

e Opgoes de circulagdo extracorpérea
Hipotermia profunda com parada circulatdria
Hipotermia com perfusao regional seletiva

* Tipo de reconstrugdo de arco adrtico
Com uso de remendo
Sem remendo

* fonte do fluxo sanguineo pulmonar
Anastomose de Blalock-Taussig modificado
Conduto de ventriculo direito — artéria pulmonar

Uso de stent no duto arterial e bandagem das artérias pulmonares

sobrevida limitada a longo prazo®®. E o mais importante,
progressos significativos foram realizados na cirurgia
paliativa, originalmente descritos por Norwood em
19837, A reducédo progressiva na mortalidade cirdrgica
¢ conseqliéncia dos protocolos multidisciplinares
incorporados a pratica da cirurgia cardiaca pediatrica®.
Apesar das elevadas taxas de mortalidade iniciais,
o dominio das técnicas cirirgicas e anestésicas e o
desenvolvimento da circulacéo extracorpérea mais segura
com a devida protecdo miocardica e cerebral fizeram
com que fosse possivel aplicar o principio de Norwood
a SHCE.

Entretanto, a maioria dos centros de cardiologia
pediatrica ainda tem maus resultados no tratamento dessa
complexa méa-formagéao. Poucos centros selecionados que
adotaram os protocolos concentrados na compreensao
da fisiopatologia pds-Norwood, diminuiram as taxas
de mortalidade para aproximadamente 10 a 15%°1°.
E preciso mais concentracao nesse ponto para que
se consiga reduzir ainda mais esse indice e muitos
concordam que isso pode ser obtido abordando as
diretivas listadas na Tabela 2.
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Este artigo de revisdo descreve os principios fisioldgicos
que orientam o tratamento cirtirgico moderno do recém-
nascido com SHCE.

Tabela 2 - Diretivas sobre o tratamento cirtirgico da
sindrome de hipoplasia do coracao esquerdo
« Estabilizacéo pré-cirtrgica
 Corregéo cirlirgica adequada
¢ Melhor entendimento da hemodinamica no pés-operatério do
estagio paliativo
¢ Minimizar o atrito interprocedimento
* Protecao aos candidatos a Fontan

EQUILIBRANDO AS CIRCULACOES NA
FiSIOLOGIA DE NORWOOD: 0 SEGREDO DO
SUCESSO DO TRATAMENTO POS-OPERATORIO

A fisiologia p6s-Norwood: por que o
desafio?

Ao examinar a dindmica dos fluxos de fluidos, as
combinagdes de duas importantes equacoes fisicas (a lei
de Poiseuille e a de Ohm) nos oferecem as variaveis que
sao fungoes de fluxo, como mostra a tabela 3.

Tabela 3 — Leis de Poiseuille e de Ohm

R= Pi—Po = _8nl
Q mrt
R= resisténcia hidrdulica; Pi — Po = Diferenca dos valores
da pressdo de entrada e de saida; Q = vazéo de volume; n =
Viscosidade do fluido; r = raio do tubo.

Podemos seguramente reiterar o principio bem-
compreendido da fisica relacionado aos circuitos elétricos
ou hidraulicos — quando duas resisténcias de diferentes
valores sao ligadas em paralelo, supridas por Unica fonte
de forga, ha mais fluxo no menor resistor. De maneira
semelhante, apesar de mais complexo, trata-se de um
Unico ventriculo suprindo dois leitos vasculares com
resisténcias diferentes conectados por um anastomose
sistémico-pulmonar que ejetara mais sangue em direcéo
a via de menor resisténcia. Isso causara problemas no
tratamento pds-operatério de pacientes submetidos a
cirurgia de Norwood porque a resisténcia aumentada no
leito sistémico causa o hiperfluxo pulmonar, o chamado
“desvio de fluxo” no lado sistémico. Por outro lado, se a
resisténcia for mais elevada no leito vascular pulmonar,
haverd uma perfusdo sistémica adequada, mas com
oxigenagao sanguinea deficiente. De qualquer maneira,
haverd uma situacao de choque circulatério devido a
anaerobiose tecidual. A ineficacia inerente da circulagéo
paralela na técnica de Norwood causa problemas
relacionados ao tratamento pds-operatério desses
pacientes, principalmente para manter o equilibrio entre o
fluxo sanguineo sistémico (Qs) e o fluxo pulmonar (Qp);

Bartram e cols.!! avaliaram 122 pacientes que se
submeteram a cirurgia de Norwood entre 1980 e 1995.
0 estudo apontou a incompatibilidade do fluxo sangliineo
sistémico e pulmonar como a segunda principal causa
de oObitos, abaixo apenas das causas coronarianas. A
experiéncia clinica e os modelos simulados corroboram
a idéia de equilibrar (Qp) e (Qs) para sustentar o meio
aerébico com adequacao da oferta de oxigénio aos
tecidos (DO,). Barnea e cols.'? correlacionou o (DO,) e
a proporgao Qp/Qs no modelo matematico da fisiologia
de Norwood. Os autores concluiram que had um aumento
de (DO,) proporcional a Qp/Qs até um certo ponto (entre
0,7 e 1)'3, apbs o qual ha um declinio.

Infelizmente, os efeitos prejudiciais do desvio do
excesso de fluxo diastélico ndo sédo limitados a ma-
perfusao coronariana. As circulacoes cerebral, renal
e esplancnica correm o risco de comprometimento
importante de sua perfusao. Apesar de os mecanismos
adaptativos praticamente nao divergirem entre adultos
e criancas, algumas caracteristicas devem ser avaliadas
nos dltimos, pois podem haver implicacoes relevantes
durante o pos-operatério. Primeiramente, o consumo
de oxigénio da crianga em repouso é maior que o do
adulto?. A hipotermia profunda com parada circulatéria
total, empregadas na maioria dos centros durante o
primeiro estagio da cirurgia de Norwood, afetam a
relacao entre oferta e consumo de oxigénio. Além disso,
a resposta metabdlica ao stress é mais acentuada em
criancas!®. O consumo de oxigénio é independente de
sua oferta em ampla gama de situacoes. Por exemplo,
durante periodos de baixo débito cardiaco, o metabolismo
aerdbico é mantido as custas de maior taxa de extracéo
de oxigénio. Entretanto, esse Ultimo mecanismo tem
um limite, que é compativel com a taxa de extragao
de oxigénio entre 50 a 60%, quando ha instalacdo de
acidose latica®!’. A circulacdo extracorpdérea também
pode ser um fator agravante devido a situagdes de
oferta inadequada de oxigénio, perda excessiva do tono
vasomotor e alteragdes na microcirculagdo. Além disso,
os requerimentos metabodlicos regionais podem estar
aumentados, estreitamente relacionados ao resfriamento
nao-homogéneo e ao reaquecimento ou como resultado
na deficiéncia de uma oferta adequada de oxigénio aos
tecidos. A resposta inflamatéria sistémica a circulagao
extracorpérea pode estar envolvida nesta questao!®.
Durante a circulagao extracorp6rea pediatrica, o
suprimento sangiiineo aos diferentes 6rgdos é alterado
devido a redistribuicao de fluxo, na hipotermia ou
normotermia e com a perfusao de alto ou baixo fluxo!®. A
hipoperfusdo mesentérica costuma ser uma conseqliéncia
do comprometimento das distribuicbies regionais do fluxo
sangiiineo?. As conseqliéncias imediatas séo a alteracéo
da permeabilidade intestinal, a translocagao bacteriana e
a passagem de endotoxinas para a circulacéo sistémica?!.
A ativacao das citocinas promove a resposta inflamatéria
sistémica, um dos mecanismos desencadeadores da
insuficiéncia de multiplos érgéos.
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Determinantes importantes de Qp e Qs séo a resisténcia
vascular pulmonar (RVP) e a sistémica (RVS), ambas
freqlientemente suscetiveis as variagbes individuais
em resposta a circulagdo extracorpérea e a hipotermia
profunda com parada circulatéria. Isso faz com que uma
abordagem de tratamento fixo e nao-individualizado
que atenda as necessidades pés-operatérias de todos
0s pacientes submetidos a cirurgia de Norwood seja
impossivel. Apesar do uso da melhor protegdo miocérdica,
o coracdo do recém-nascido geralmente apresenta alguma
depressdo miocardica imediatamente apos a cirurgia, um
problema que geralmente ocorre devido a reserva limitada
de um ventriculo Unico, neonatal, morfologicamente
direito e submetido a sobrecarga de volume.

Norwood modificado: por que mudar?

O procedimento “classico” de Norwood consiste em
septectomia atrial, reconstrugdo da aorta ascendente
e arco adrtico, criagcao de retorno pulmonar venoso
ilimitado por meio de uma grande comunicacao atrial e
implantacao de anastomose sistémico-pulmonar (Figura
1). O Children’s Hospital da Filadélfia®?, baseado em
15 anos de experiéncia com 840 pacientes submetidos
ao estagio | de Norwood identificou os seguintes fatores
preditivos independentes de mortalidade hospitalar:
baixo peso ao nascer (<2,5 kg), cirurgia realizada
apds a segunda semana de vida, anomalias cardiacas
associadas, tempo total de suporte e uso de assisténcia
circulatéria mecénica (ECMO).

Fig. 1 — Operacdo de Norwood modificada com reconstru¢ao do
arco aértico com uso de remendo. O fluxo sanguineo pulmonar é
estabelecido através de anastomose sistémico-pulmonar (Blalock-
Taussig modificado).
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Varios grupos?32* identificaram tamanho menor da
aorta ascendente (menor que 2,5 mm) como fator de
risco significativo para mortalidade e concentraram-se
entdo em conseguir a melhor opgao cirdrgica para lidar
com a aorta ascendente longa e pequena. De modo geral,
trés métodos de reconstrugéo adrtica foram descritos. A
técnica de Norwood e suas modificacoes’ e a modificacao
de Lamberti e cols.?® usam um homoenxerto para
aumentar o arco adrtico. Na modificagéo de Lamberti, a
aorta proximal e a artéria pulmonar foram seccionadas
e uma anastomose término-terminal foi criada entre a
neo-aorta proximal e o arco adrtico proximal ampliado.
Qualquer uma das técnicas requer o uso de um remendo
adequado que se prolongue distalmente ao tecido ductal.
Deve-se tomar cuidado para evitar o uso excessivo de
remendo, pois acredita-se que isso contribua para a
obstrugédo precoce e tardia do arco, que atingem valores
tao elevados quanto 20-25% dos casos?#?°. O terceiro
método é a anastomose direta sem o uso do homoenxerto
para aumentar o arco, como descrito por Fraser e Mee?®,
que apresenta baixa incidéncia de obstrucao tardia do
arco segundo estudos realizados®. Entretanto, usando
técnicas semelhantes sem o material prostético, Ishino
e cols.?® do Birmingham Children’s Hospital (Reino
Unido), em 1999, descreveram uma incidéncia de 23%
de obstrucao do arco adrtico em 120 pacientes. Esse
indice é idéntico as incidéncias de obstrucdo do arco com
uso de tecido exdgeno para sua reconstrucao observado
por outros estudos?’-2°. Apesar de haver preocupacao
com relagao a artéria pulmonar esquerda e a compressao
bronquial esquerda quando se aplica a técnica sem uso
de remendo, clinicamente sua freqliéncia ndo é maior
quando comparada a outras técnicas de reparo com
seu uso®.

Até ha pouco tempo, a maioria das reconstrucoes
do arco exigiam um periodo obrigatério de hipotermia
profunda com parada circulatéria. Diversos estudos3©:3!
avaliaram os efeitos da parada circulatéria prolongada
e mostraram claramente a presenca de seqlielas
neuroldgicas a longo prazo®?, além de efeitos prejudiciais
agudos nos rins, figado e intestinos devido a longos
periodos de isquemia global pelo frio. Mais importante,
ha relatos de que a hipotermia profunda com parada
circulatéria promova um aumento da resisténcia
vascular pulmonar®-3® no pdés-operatério. Além disso,
Tweddell e cols.3¢ observaram que a resisténcia vascular
sisttmica também estava aumentada apoés a técnica
de Norwood usando a parada circulatéria hipotérmica.
Além disso, Tokunaga e cols.3” mostraram que a
atividade simpaética e a resisténcia vascular sistémica
aumentaram imediatamente e de maneira significativa
apo6s a hipotermia profunda com parada circulatéria em
modelos experimentais.

Imoto e cols.383% foram os primeiros a descrever
a técnica de perfusao regional seletiva por meio da
canulagdo da anastomose sistémico-pulmonar a fim
de promover a perfusao cerebral anterégrada, evitando
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totalmente a hipotermia profunda com parada circulatéria.
O procedimento pode ser realizado com baixo fluxo em
hipotermia profunda®® ou com perfusao com baixa
resisténcia, alto fluxo e hipotermia moderada*!. Pigula e
cols.*? acrescentaram a canulagao da aorta descendente
para manter a perfusao da parte inferior do organismo.
Apesar de nao haver estudos randomizados disponiveis
que corroborem os beneficios da perfusdo regional,
observacoes clinicas sugerem retorno mais precoce da
funcao renal e menor instabilidade hemodindmica nos
pacientes perfundidos regionalmente. Apesar de alguns
estudos*?#3 fornecerem evidéncias objetivas de melhora
da atividade metabdlica cerebral, ndo ha nenhum impacto
favoravel na sobrevida com o uso da perfusao regional
seletiva e ainda nao é possivel fazer uma avaliacdo do
resultado neurolégico a longo prazo.

Apesar das modificacdes acima mencionadas serem
importantes, muitas outras modificacdes técnicas
foram realizadas a fim de conseguir uma circulacao
equilibrada no inicio do periodo pds-operatério, uma vez
gue essa é o principal fator determinante na sobrevida
imediata e durante o procedimento. Essas modificagdes
concentraram-se em limitar o fluxo sanguineo pulmonar
(anastomoses sistémico-pulmonar pequenas e mais
longas ou bandagem da anastomose sistémico-pulmonar)
e melhorar o fluxo sangiiineo sistémico**. O tamanho do
shunt sistémico-pulmonar é um fator muito importante que
influencia a distribuicdo de fluxo entre duas circulagoes
paralelas, comprometendo o fluxo sanguineo coronariano
durante a diastole*®. Estudos que usaram o PET-SCAN
(Positron Emission Tomography)*® para quantificar o
fluxo sanguineo coronariano em bebés apoés o reparo
dos defeitos cardiacos congénitos mostraram menor
reserva coronariana quando comparado ao de adultos.
Particularmente apds a técnica de Norwood, hd um
aumento do fluxo coronariano durante o repouso, mas um
menor fluxo sangliineo coronariano ao ventriculo sistémico
que aquele observado apds um reparo biventricular.
Isso estéa relacionado aos requerimentos aumentados de
energia do ventriculo sistémico, necessarios para bombar
sangue para os leitos pulmonar e sistémico. Analise
qualitativa do fluxo sanguineo coronariano*’ usando a
ecocardiografia transesofagiana e a fluxometria de Doppler
apontaram anormalidades de fluxo coronariano apds a
cirurgia de Norwood, quando o fluxo predominante ocorre
durante a sistole. Tentativas recentes de eliminar ainda
mais os efeitos prejudiciais da fonte arterial sistémica de
sangue pulmonar, usando o conduto nao valvado entre
o ventriculo direito e a artéria pulmonar é um acréscimo
ao arsenal cirlrgico. Esse Ultimo ponto sera discutido em
outra parte deste trabalho, uma vez que representa uma
importante contribuicdo que mudou a hemodinamica
pos-operatdria e seus protocolos de tratamento.

Antes de discutir os diversos topicos relacionados ao
tratamento, é obrigatdrio conhecer os avancos realizados
nas técnicas empregadas para orientar o tratamento
desses recém-nascidos.

AvaLIACAO HEMODINAMICA NA SHCE

A maior parte dos farmacos tradicionalmentes
utParametros clinicos, amplamente usados de rotina,
mostraram que nao sao fatores preditivos dos principais
eventos adversos apds a cirurgia cardiaca pediéatrica,
principalmente em recém-nascidos. E extremamente
dificil definir um marcador confiavel de hipoperfusao
tecidual por causa das limitagbes do monitoramento
invasivo impostas pelo peso do paciente e de algumas
caracteristicas anatdmicas, tais como os defeitos septais
do atrio que podem interferir na medicdo exata do
débito cardiaco, da saturagao venosa mista de oxigénio
e da oferta e consumo de oxigénio. Além disso, poucos
estudos*®4° avaliaram ou incluiram indicadores da oferta
de oxigénio sistémico no tratamento pds-operatdrio de
pacientes submetidos a cirurgia de Norwood.

Individualmente, nenhum dos parametros obtidos
na gasometria sao considerados importantes em termos
de estimativa do estado hemodindmico. Por outro lado,
parametros combinados conseguem indiretamente estimar
a oferta de oxigénio e a perfuséo tecidual®®. A saturacéo
arterial de oxigénio acima de 80% foi proposta como um
indicador de hiperfluxo pulmonar e, conseqiientemente,
de hipoperfusdo sistémica, mas isso nao se confirmou
em alguns estudos clinicos®!.

A saturacdo venosa mista de oxigénio (SvO,) é
geralmente aceita como indicador da adequagao do débito
cardiaco e é fortemente associada a acidose latica em
pacientes na unidade intensiva®. Considerando um teor
arterial estavel de oxigénio e um metabolismo celular
adequado, valores de SvO, acima de 60% representam
débito cardiaco adequado. As principais vantagens de sua
determinacao sé@o a capacidade na determinacao tanto
da oferta quanto do consumo de oxigénio. Entretanto,
diversos fatores além do débito cardiaco interferem
nos valores de SvO,, tais como a concentragéo sérica
de hemoglobina, saturacéo arterial de oxigénio e taxa
metabdlica. Uma vez que o SvO, representa a mistura de
todo sangue de retorno venoso do organismo, o melhor
ponto de amostragem deveria ser a artéria pulmonar®3,
Entretanto, esse nao é o local ideal na presenca de mas-
formacbes cardiacas congénitas com comunicacdes
interatriais, visto que o desvio de sangue da esquerda para
a direita pode resultar em inexatidéo. Outros autores®*55
validaram a determinacao de SvO, na veia cava superior,
proxima a anastomose ao atrio direito. Recentemente,
pequenos cateteres oximétricos compativeis para uso
em recém-nascidos foram desenvolvidos e usados com
segurancga. A aquisicao dessa tecnologia provou ser
benéfica na determinacao da oferta de oxigénio sistémicos
apos a operagdo de Norwood®®, com impacto positivo na
morbidade e na mortalidade*®. O tratamento é orientado
por dados de oximetria e a expectativa € que se atinja
uma oferta adequada de oxigénio sistémico, definido
como SvO2 acima de 50%, com relagao entre os fluxos
pulmonar e sistémico préximo a um.
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A diferenca arteriovenosa de oxigénio (DO,AV) é
outro parametro que pode ser usado como marcador
de perfusédo tecidual®” e é considerado indicativo de
circulagao equilibrada quando seus valores forem menores
ou iguais a 5 mL/dL.

Apesar da identificagdo da acidose latica ter sido
sugerida como indicador Gtil na reducdo de oferta de
oxigénio, sua deteccao previsivelmente é posterior
ao periodo inicial de oferta inadequada de oxigénio
tecidual. Apesar de diversos estudos®®-¢! com resultados
conflitantes terem analisado o valor prognostico do
lactato sangliineo apo6s cirurgia cardiaca pediétrica, existe
concordancia em relacdo ao poder de sua determinagao
seriada®?. Rossi e cols.?? postulam que niveis elevados
de lactato podem representar um comprometimento
hemodinamico prévio, pré ou intra-operatorio, algumas
vezes associado com disfuncéo hepética. Sobreviventes da
operacao de Norwood que nao desenvolvem complicacoes
importantes apresentam nivel aumentado de acido latico
precocemente no periodo pds-operatério®!. Além disso,
pode haver redugbes repentinas e graves da oferta de
oxigénio sistémico antes que haja um aumento dos niveis
de acido latico.

O uso de cateteres intracardiacos inseridos antes
do desmame da circulagao extracorpérea é importante
na estimativa da volemia e da fungao ventricular.
Também podem servir como guia diagnéstico de efeitos
residuais no pds-operatdrio. Além disso, o beneficio
de sua determinacdo em tempo real pode incentivar
outros exames complementares mais sensiveis como a
ecocardiografia bidimensional e o cateterismo cardiaco.
Além do diagnostico dos defeitos residuais responsaveis
pela recuperacdo conturbada no poés-operatério, a
ecocardiografia desempenha um papel fundamental na
avaliacdo quantitativa e qualitativa da funcao ventricular
regional e global e no diagnéstico de derrames do
pericardio. Avaliando especificamente o periodo pés-
operatério da operacao de Norwood, algumas situagoes
clinicas e caracteristicas anatébmicas merecem atencao
especial durante a avaliagdo ecocardiogréfica. A deteccéo
ou piora da insuficiéncia trictspide pode ser um indicador
precoce da disfuncao ventricular. A persisténcia de
hipoxemia grave pode indicar artérias pulmonares
hipoplésicas ou sinais de estenose na anastomose
sistémico-pulmonar. Uma comunicacao interatrial
restritiva pode diminuir o débito cardiaco e manter a
pressao arterial esquerda constantemente aumentada. A
obstrucéo residual do arco adrtico é outro fator que pode
comprometer o débito cardiaco e causar hipoperfusao
sistémica. As obstrucdes da artéria pulmonar esquerda e
do bronquio principal esquerdo podem estar associados
com alguns tipos de reconstrugédo do arco aértico.

OPCOES DE TRATAMENTO NO POS-
OPERATORIO

Atualmente ha duas escolas que buscam atingir
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este equilibrio exato apds a operagao de Norwood. E
importante entender que essas escolas nao sdo estéaticas
e que costumam estar interligadas, em diferentes
protocolos, de acordo com a instituicdo. A primeira usa
principalmente manobras para manipular o Qp pela
reducao da ventilagcdo minuto e inalacao de misturas
de gas com baixo e/ou alto teor de oxigénio. A segunda
manipula a Qs por meio de infuséo de vasodilatadores
sistémicos.

Manipulacao de Qp

RVP - Os efeitos da acidose, da hipdxia e hipercapnia
na vasculatura pulmonar sao bem conhecidos. Desde
1986, sabe-se que a indugdo da acidose respiratoria
permissiva para efetivamente controlar a Qp tem efeitos
positivos na evolugdo de pacientes com hipoplasia do
coragao esquerdo. Desde entao os métodos evoluiram:
no inicio o objetivo era reduzir o volume de géas alveolar
expirado por minuto e aumentar o espaco morto,
promovendo a retencao de dioxido de carbono. Isso
poderia ser atingido por meio da reducao da freqliéncia
respiratéria, volume corrente ou ambos com pressao
positiva expiratoria final e fracao inspirada de oxigénio
em ar ambiente. A redugdo quase instantanea do fluxo
sangiiineo pulmonar era uma vantagem usada por centros
que se esforcavam para melhorar os resultados apés a
técnica de Norwood. Por outro lado, identificaram-se
algumas desvantagens desse tratamento: esses métodos
hipoventilatérios causaram a reducdo da capacidade
funcional residual, microatelectasias e aparecimento
de desvios arteriovenosos intrapulmonares no recém-
nascido®, o que resultava em incompatibilidade entre
ventilagcdo-perfusdo, desaturacdo pulmonar venosa e
hipoxia. Obviamente que a falta de oxigénio é indesejavel
na evolucdo normal da recuperacdo apés a circulagao
extracorpdrea cardiopulmonar e parada circulatéria.

Portanto, deve-se buscar outras maneiras de se induzir
a acidose respiratoria. Sugeriu-se o aumento da fracéo
de didxido de carbono (CO,) no gas inspirado como
método alternativo®*®> quando as varidveis mecanicas
da ventilacéo (freqliéncia respiratéria, volume corrente
e pressao positiva expiratéria final) sdo definidas
independentemente da PCO,. A vantagem dessa técnica
foi conseguir aumentar a RVP sem causar efeitos adversos
a DO,. O acréscimo de quantias maiores de CO, (niveis de
oferta de 1-2% ou 8-30 mmHg) no gés inspirado é usado
para manter a paCO, na faixa de 45-50 mmHg®®. Apesar
de atraente, essa estratégia foi utilizada em associacéo
ao aumento da ventilagao minuto®3¢7-5%, Teoricamente, o
aumento na ventilagdo minuto causaria um incremento
adicional na RVP devido a elevagao na pressdo média
das vias aéreas’®. A redugao simulténea da eliminacéao
de CO, e a subseq(iente alcalose por hipocapnia causada
pelo aumento da ventilagdo minuto pode ser compensada
com a inspiragao de CO,. Bradley e cols.”* concluiram que
o0 CO, inspirado pode melhorar o DO, de maneira efetiva
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apenas se a ventilacdo minuto € mantida constante. A
hipercapnia representa outra vantagem com relacéo a
reducdo da relacdo Qp: Qs ja que o efeito vasodilatador
sistémico pode favoravelmente aumentar e redistribuir o
débito cardiaco total.

Entretanto, estudos experimentais’> mostraram que
as concentragbes de CO, necessarias no gas inspirado
para que haja um aumento estatisticamente significativo
da RVP eram extremamente elevadas (80-95 mmHg).
Também demonstrou-se que ha um aumento significativo
da RVP quando ha uma reducgédo da concentracdo de
0O, inspirado. Dessa maneira, o préximo passo l6gico
aplicando-se esse principio foi reduzir o teor de oxigénio
na mistura de gas inspirado abaixo de 21%. Isso foi
conseguido pelo acréscimo de nitrogénio no gas inspirado.
A gasoterapia hipoxica ou subatmosférica foi usada com
sucesso, mantendo a fragéo de oxigénio inspirado entre
14 e 20%7374.

Este protocolo deve ser particularmente vantajoso em
algumas situagdes clinicas, tais como em recém-nascidos
de baixo peso ao nascer com valores desproporcionalmente
elevados de RVP, que nao respondam a mistura hipdxica
de gases’®. Diferentemente, esses efeitos eram mais
acentuados antes da circulagao extracorpdrea para reduzir
0 Qp comparado ao quadro poés-circulacéo extracorpérea,
apos a operagao de Norwood.

Por outro lado, estudos recentes’® mostraram que
niveis elevados da fragao inspirada de oxigénio pode, na
verdade, melhorar a saturacdo venosa mista de oxigénio
e da oferta de oxigénio sistémico. Bradley e cols.”®
sugeriram que protocolos que busquem minimizar a FiO,
e controlem a ventilacao cuidadosamente, possam nao
ser justificados.

Hematdcrito - O aumento da viscosidade sangliinea
cria uma resisténcia inerente ao fluxo de acordo com a lei
de Poiseuille. Esse efeito é exponencial quando os valores
do hematocrito sdo acima de 45% e mais evidentes
nas condicdes de hiperfluxo que de hipofluxo’”. Alguns
autores incluiram essa estratégia como rotina na conduta
pos-operatéria®.

A manipulacao de Qs

Demonstrou-se*® que apds a operagdo de Norwood,
0s recém-nascidos mantém uma elevagcao basal
da RVS que também estd sujeita as flutuacgoes
sUbitas, independentemente da estratégia de circulacao
extracorpérea utilizada. O controle constante da
resisténcia vascular sistémica é um amalgama das
influéncias do sistema nervoso auténomo em funcédo da
mudancga do radio das artérias e arteriolas e dos fatores
metabdlicos locais. Do lado adrtico em direcdo ao venoso,
ha maior resisténcia no nivel arteriolar (60%), seguido
dos capilares e pequenos vasos (15% cada) e das artérias
grandes e de tamanho médio (10%)78.

A légica do uso de vasodilatadores é justificada

inicialmente pelas conseqiiéncias comuns da circulagao
extracorpdrea, como o edema pulmonar endotelial, edema
pulmonar intersticial e microatelectasia, que ja mantém a
RVP elevada, tornando desnecesséria qualquer elevagao
posterior. Além disso, desaturagéo venosa pulmonar néao-
reconhecida ocorre logo apds a operacéo de Norwood”®7°.
Acredita-se também que uma piora na disponibilidade de
oxigénio alveolar apenas agravaria a saturagao venosa
pulmonar, prejudicando assim a DO,.

A reducao do RVS foi obtida com um dilatador
arteriolar (nitroprussiato de s6dio), um antagonista
alfa-receptor (fenoxibenzamina) ou clorpromazina ou
um inodilatador (milrinona). O nitroprussiato ¢ um
vasodilatador misto, arterial e venoso, com mecanismo de
acao relacionado ao éxido nitrico, tem meia-vida curta e
é facilmente reversivel. A desvantagem do nitroprussiato
de sodio é que ndo combate as frequentes e repentinas
mudancgas na RVS.

A fenoxibenzamina bloqueia, de maneira irreversivel
e nao-competitiva, os receptores alfa-adrenérgicos,
prolongando a vasodilatagdo. A fenoxibenzamina foi
defendida por muitos centros que realizam a cirurgia
neonatal durante a circulagdo extracorpérea. Geralmente
pode ser titulada com a pressdo arterial média, apesar
de alguns grupos terem defendido a infusdo continua
da mesma no periodo pds-operat6rio®®&8, O uso da
fenoxibenzamina depois da operacéao de Norwood
melhora a DO, e induz uma proporcéo fixa e equilibrada
de Qp:Qs. Neste contexto, qualquer aumento na pressao
arterial média com a redugédo pés-carga promovida pela
fenoxibenzamina melhora a SvO,. Portanto, nenhuma
medida é necessaria para reduzir a FiO, ou para manipular
a ventilagdo mecéanica. Ha relatos de problemas
relacionados a vasodilatagcdo excessiva com o uso de
fenoxibenzamina®?, o que pode ser contrabalanceado pelo
uso criterioso de vasoconstritores como nor-epinefrina e
vasopressina.

A clorpromazina®3, uma droga neuroléptica fenotiazina
com significativa capacidade alfa-bloqueadora, tem sido
usada com sucesso. A escolha de agentes inotrépicos
mudou daqueles que apresentavam propriedades
vasoconstritivas para aqueles com propriedades
vasodilatadoras. A fim de reduzir a faixa de variagdo de
resisténcia vascular pulmonar, a vasculatura pulmonar
pode ser dilatada ao maximo no desmame da circulagao
extracorpérea com inalacao de éxido nitrico e alta
concentragdo de oxigénio inspirado como potentes
vasodilatadores pulmonares®. Nessa situacao, o fluxo
sangiiineo pulmonar depende de ajustes de anastomose
sistémico-pulmonar. Essa abordagem inovadora foi
proposta por Nakano e cols.*!, e simplesmente reduz
0 6xido nitroso inalado e a fragao inspirada de oxigénio
quando ha melhora da saturacao arterial de oxigénio,
com infusado continua de clorpromazina para reduzir a
RVS. A manipulacéo frequente do ventilador é raramente
necessaria.
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CONDUTO DO VENTRICULO DIREITO-ARTERIA
PULMONAR: A SOLUCAO DEFINITIVA?

O conduto ventriculo direito-artéria pulmonar (VD-AP)
para reestabelecer o suprimento sanguineo pulmonar no
estégio | paliativo para tratar a SHCE foi introduzida por
Norwood em 19818, Naquela época, as anastomoses
sistémico-pulmonares eram muito grandes e todos
os pacientes morriam ou por hiperfluxo pulmonar ou
por insuficiéncia do ventriculo direito. Kishimoto e
cols.® reviveram o conceito inicial usando um conduto
valvado com xenopericardio, posteriormente substituido
por Sano e cols.8” que usaram um conduto de PTFE
(politetrafluoretileno) nao-valvado de 4 a 5 mm (Figura
2). A experiéncia inicial desse grupo com 19 pacientes

Fig. 2 — Operagao de Norwood modificada com reconstru¢do do arco
adrtico sem remendo. A neoaorta é formada pela aorta hipoplasica
que contém os 6stios coronarianos, pelo tronco pulmonar e pela aorta
descendente distal ao canal arterial. O fluxo sanguineo pulmonar é
estabelecido através de conduto nao valvado entre o ventriculo direito
e a artéria pulmonar.
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consecutivos chegou a excelente taxa de 89% de
sobrevida hospitalar. Mais importante, o estabelecimento
das circulagbes pulmonar e sistémica em paralelo
tornaram a recuperacdo pds-operatéria mais previsivel.
O leito pulmonar nao ficava nem sujeito nem dependente
do fluxo diastélico e havia menos alteracées no fluxo
sanguineo pulmonar na presenca de crise hipertensiva
pulmonar ou ressucitacdo na ocorréncia de baixo débito
cardico ou apds uma parada cardiaca. Nao foi necessario
realizar nenhuma manipulacéo especial em Qp e/ou Qs no
pos-operatorio e houve uma manutencao da oxigenagao
adequada com pressoes diastdlicas mais elevadas®®#°.
O excelente resultado hemodinamico dessa técnica era
particularmente benéfica para recém-nascidos com baixo
peso ao nascer, um subgrupo com reconhecido maior
indice de mortalidade hospitalar, geralmente devido a
hiperfluxo pulmonar mesmo com o Blalock-Taussig com
tubo de 3 mm.

O conduto VD-AP tornou-se conhecido no mundo todo
e seus resultados foram considerados reproduziveis®®°?,
com melhora constante das taxas de mortalidade apds
o0 primeiro estagio da reconstrucdo paliativa em muitos
centros®”:2992, Entretanto, os resultados de centros com
ampla experiéncia®®°%3 na realizacdo da operacao de
Norwood modificada nao apresentaram impacto favoravel
na sobrevida hospitalar.

Diversos estudos nao-aleatorizados®-* compararam
o conduto VD-AP e a anastomose de Blalock-Taussig
modificado como fonte de fluxo sanguineo pulmonar. O
resumo das evidéncias hemodinamicas desses estudos
sao apresentadas na tabela 4. Apesar da hemodinamica
mais previsivel no grupo com conduto VD-AP, ndo houve
diferencas significativas no periodo de internagao na UTI,
duragao do suporte ventilatério, uso inotrépico®:°1:9%% ¢
oferta sistémica de oxigénio®s.

O conduto VD-AP tem potenciais limitacoes que
precisam ser mais estudadas. Os efeitos da ventriculotomia
direita sdo ponto de muita preocupagao em termos
de disfuncao ventricular ou de desencadeamento
de arritmias. Evidéncias atuais nao sustentam esse
conceito, uma vez que a fungédo ventricular (dp/dt)

Tabela 4 — Vantagens e desvantagens da anastomose de Blalock-Taussig (BT) modificado comparado ao conduto
ventriculo direito — artéria pulmonar durante a cirurgia de Norwood modificada

Anastomose BT

¢ Vantagens
Melhor crescimento da artéria pulmonar*
Melhor oxigenacao a médio-prazo

¢ Desvantagens
Desvio de fluxo diastdlico 61:658°
Proporgcéo Qp:Qs aumentada

* controversa 87,90,91,94,97,98; ** potencial.

Conduto VD-AP

e Vantagens
Pressdo sanguinea diastélica mais elevada 87:88:90-94
Presséo de pulso reduzida °*
Melhor perfusao coronariana #°

e Desvantagens
Menor fluxo sanguineo pulmonar *°
Hipoxemia precoce ou progressiva 874
Disfungao ventricular**
Arritmias ventriculares**
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durante a cateterizag@o aos cinco meses de seguimento
apresentou melhor desempenho no grupo com conduto
VD-AP que o grupo com anastomose BT%%%. Além disso,
o desempenho ventricular sistélico preliminar avaliado
pelo teste de esforco com Doppler-ecocardiografia
sugeriu melhor funcao ventricular precoce no grupo com
conduto VD-AP®%. Esses resultados foram atribuidos
a sobrecarga ventricular direita reduzida por causa da
menor propor¢ao Qp:Qs, assim como melhora da perfusao
coronariana devido a valores aumentados das pressoes
diastolicas®®.

Outro potencial problema esté relacionado ao grau de
reversao de fluxo no conduto nao-valvado. Apesar disso,
a regurgitacao pulmonar livre parece ser bem tolerada a
curto prazo. Assim como qualquer outro tubo de protése
na cirurgia cardiaca pediatrica, ela fica obstruida com
o tempo, principalmente trés meses depois da cirurgia.
Isso obriga a realizagdo precoce do segundo estégio,
que pode ser favorével em termos de reducao do atrito
interprocedimento. Nesse estagio, a resisténcia pulmonar
€ maior. Apesar de controverso mostrou-se que o
crescimento da artéria pulmonar parece ser®’:82:90.97.98 t30
bom quanto o anastomose BT, apesar da baixa proporcao
Qp:Qs. Geralmente o conduto VD-AP é mantido aberto
a fim de oferecer uma fonte adicional de fluxo sangliineo
pulmonar. Os resultados ap6s o segundo estagio realizado
precocemente sustentam a idéia de que o fluxo sanguineo
pulmonar é mais baixo, mas suficiente®®®* para promover
a boa oxigenagao sem nenhuma carga ventricular
importante. Essse conceito é corroborado por outros
resultados semelhantes em pacientes submetidos ao
segundo estagio precocemente (3 meses) apos a cirurgia
de Norwood modificada®®, mas espera-se um periodo de
recuperacdo mais longo no pés-operatério. Entretanto,
Malec e cols.®* ndo observaram nenhuma necessidade
para antecipar o segundo estagio em pacientes com
conduto VD-AP, ja que a baixa proporcao Qp:Qs garantiu
boas condigdes para o desenvolvimento da vasculatura
pulmonar (anastomoses mais centrais e fluxo pulsatil do
ventriculo direito).

Uso DE STENT NO DUTO ARTERIAL E
BANDAGEM DAS ARTERIAS PULMONARES

Usar um stent no duto arterial associado a bandagem
das artérias pulmonares e, se necessario, realizar uma
septotomia atrial representa uma abordagem diferente
ao tratamento paliativo da SHCE!®°. A reconstrucao
da neo-aorta e o estabelecimento de uma anastomose
cavopulmonar bidirecional pode entao ser realizada
em uma Unica cirurgia'®l. Além disso, nos ventriculos
esquerdos com hipoplasia estudados, nos quais o
crescimento do ventriculo esquerdo pode ser melhor
observado durante o seguimento poés-natal, a decisao
cirdrgica tomada imediatamente apds o nascimento foi
0 método paliativo em um Unico ventriculo, apesar de

a reconstrucao biventricular poder ser realizada poucos
meses depois no mesmo paciente. Nesse contexto, apesar
das multiplas lesbes obstrutivas no coragao esquerdo,
considera-se a reconstrugdo biventricular preferivel
sempre que possivel.

Michel-Behnke e cols.’%? adotaram essa estratégia
em 20 pacientes. Baseados na sua experiéncia inicial,
defendem que um recém-nascido com SHCE admitido
com infusdo de prostanglandina E1 com amplo duto
aberto, sem estreitamento de duto e sem defeito
atrial-septal seria candidato a bandagem bilateral nos
primeiros 3 a 5 dias de vida. Se houver um escoamento
de fluxo pulmonar (run-off) como conseqliéncia da
resisténcia vascular pulmonar, esse procedimento deve
ser antecipado. O uso de stent no duto, assim como
reavaliacado da efetividade da bandagem pulmonar
deve ser realizada 2 a 3 dias antes da alta hospitalar.
Depois a infusdo de prostaglandina é interrompida por
aproximadamente 2 horas antes da cateterizagao para
que se tenha um duto menor e mais estreito, facilitando
a colocagéao do stent e evitando seu deslocamento.

Um recém-nascido com forame oval restritivo seria
cateterizado antes da realizacao da bandagem bilateral.
No caso de qualquer estreitamento dentro do duto,
um stent seria colocado antes da septotomia atrial. A
reconstrucdo do arco e a anastomose cavopulmonar
bidirecional seriam realizadas 3,5 a 6 meses depois.
Estruturas maiores geralmente evitam a hipotermia
profunda com parada circulatéria por meio da perfusao
cerebral através da artéria inominada. A anastomose
cavopulmonar bidirecional permite a descompressao do
ventriculo Unico morfologicamente direito em estagio mais
precoce, estabelecendo circulagdes sistémico-pulmonar
em série em vez de paralelas. A recuperagao pos-cirlrgica
foi geralmente tratada com vasodilatadores arteriais e
venosos e com doses baixas de inibidor de fosfodiesterase.
A taxa inicial de sucesso dessa abordagem foi de 90%.
Além disso, aumentou os periodos de espera para
transplante cardiaco em 10% dos pacientes candidatos
nos quais a técnica de Norwood néo foi a de escolha. Isso
minimiza o desenvolvimento de hipertensao pulmonar
grave antes do transplante, amplia o periodo de espera
dos pacientes na lista para transplantes com seguranca
e e facilita a posterior realizagao do transplante!®.

Entretanto, essa técnica precisa ser melhor estudada
com periodos mais longos de seguimento. Os potenciais
problemas incluem 6bito interprocedimento devido a
insuficiéncia cardiaca ou a hipertensao pulmonar. E
preciso um seguimento mais préximo para se detectar
defeitos restritivos atrial septal, estreitamento do duto
ou comprometimento do fluxo sanguineo pulmonar. Além
disso, o desenvolvimento de coartagao adrtica significativa
pode comprometer o fluxo sangliineo retrégrado e a
perfusdo coronariana.
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O tratamento cirdrgico da sindrome de hipoplasia
do coracao esquerdo ainda é um desafio. O transplante
cardiaco é uma alternativa vidvel a esse problema!®*
e é influenciado pelas preferéncias da instituicdo e da
disponibilidade de doador. O comprometimento continuo
da funcao ventricular direita, regurgitacao grave da
tricispide ou fistulas coronarianas tornam o transplante
cardiaco o tratamento de escolha. Aperfeicoamentos
progressivos foram realizados na cirurgia paliativa,
principalmente baseados na aplicacéo detalhada de
principios fisiolégicos. O equilibrio entre as circulacoes
sistémica e pulmonar ainda é crucial no sucesso do
tratamento pds-operatério da cirurgia de Norwood
modificada. A literatura atual oferece forte apoio a esse
conceito, apontando a saturacao venosa mista de oxigénio
como a melhor opcao de perfusao tecidual adequada.
As opcoes de tratamento variam muito entre as diversas
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instituicoes. Manipulagtes da RVP e da RVS s&o bem-
vindas e algumas vezes deveriam ser combinadas. Apesar
de ser quase sempre possivel controlar a complexa
interacao das duas circulagdées em paralelo, algumas
vezes é preciso muito trabalho em equipe e experiéncia.
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nao sdo suficientes para se determinar qualquer beneficio
a sobrevida a longo prazo. Apenas o futuro podera nos
dizer qual é a melhor maneira de se tratar a sindrome de
hipoplasia do coragao esquerdo.
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