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ARTIGO ORIGINAL
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Sindrome do coracao esquerdo hipoplasico:
estrateégia cirargica e comparacao de resultados
com técnicas de Norwood X Sano

Hypoplastic left heart syndrome: the report of a surgical strategy and comparative results of Norwood

X Norwood-Sano approach

José Pedro da SILVA!, Luciana da FONSECA?, José Francisco BAUMGRATZ?, Rodrigo Moreira CASTRO#,
Sonia Meiken FRANCHI®, Alessandro Cavalcante LIANZAS, José Henrique Andrade VILAY

RBCCV 44205-882

Resumo

Objetivos: Relatar estratégia cirdrgica na sindrome do
coragdo esquerdo hipoplasico (SCEH), que possibilita tempo
curto de parada circulatéria hipotérmica e reconstrugdo do
arco adrtico com pericardio aut6logo. Comparar os resultados
das técnicas de restabelecimento da circulagdo pulmonar:
anastomose Blalock-Taussig modificado e tubo ventriculo
direito para artéria pulmonar.

Método: Estudo retrospectivo de 78 neonatos com SCEH,
consecutivamente operados entre marco de 1999 e junho de
2006. Foi usada a mesma técnica de reconstrucéo da neoaorta
e duas técnicas diferentes de restabelecimento da circulagdo
pulmonar: anastomose BTm, nos primeiros 37 neonatos, e
tubo VD-AP, nos altimos 41. A canulagdo do canal arterial
para a perfusdo sistémica foi a parte principal da estratégia
cirdrgica para diminuir o tempo de parada circulatéria
hipotérmica.

Resultados: A sobrevida imediata foi de 74,35%, sendo de
67,57% no grupo BTm e de 80,49% no grupo Tubo VD-AP
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(p=0,21). O tempo de parada circulatéria hipotérmica foi de
45,79%=1,99 min e 36,8+1,52 min (p=0,0012) e a mortalidade
entre o primeiro e segundo estagios foi de 40% e 6,9%,
respectivamente, nos grupos BTm e Tubo VD-AP (p=0,007).
Coarctagdo da aorta ocorreu em cinco pacientes. Acomparagao
das curvas de sobrevida (Kaplan-Meier) mostrou melhor
resultado com o Tubo VD-AP (p=0,003).

Conclus0es: Essa estratégia cirurgica resultou em tempo
curto de parada circulatoria, baixa mortalidade e baixa
incidéncia de coarctacgéo adrtica. Embora o melhor resultado
imediato com o Tubo VD-AP néo tenha sido significante, a
menor mortalidade interestagios e a maior sobrevida em
médio prazo no grupo VD-AP foram vantagens que atingiram
significancia estatistica.

Descritores: Sindrome do coragéo esquerdo hipoplasico.
Parada circulatéria induzida por hipotermia profunda.
Cardiopatias congénitas. Estenose da valva adrtica.
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Artigo aprovado em 13 de junho de 2007
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Abstract

Objectives: To report a surgical strategy for the Norwood
procedure in the hypoplastic left heart syndrome (HLHS)
that enables short hypothermic circulatory arrest time and
aortic arch reconstruction with autologous pericardium patch.
To compare the results of the modified Blalock-Taussig (mBT)
shunt and the right ventricle-to-pulmonary artery (RV-PA)
conduit procedures as the source of pulmonary blood flow.

Method: Retrospective study of 78 newborns consecutively
operated between March, 1999 and June 2006. One technique
for reconstruction of the neoaorta and two different
techniques for reestablishment of the pulmonary blood flow:
the mBT shunt in the first 37 newborns and RV-PA conduit in
the last 41. Cannulation of the ductus arteriosus for systemic
perfusion was the main part of the surgical strategy to reduce
the hypothermic circulatory arrest time.

Results: In-hospital survival for the entire cohort was
74,35%, or 67.57% for the mBT shunt and 80,49% for RV-PA
conduit groups (p=0,21). Hypothermic circulatory arrest times

INTRODUGCAO

A historia natural da sindrome do coragdo esquerdo
hipoplasico (SCEH), geralmente fatal no primeiro més de
vida [1], foi modificada pelo trabalho pioneiro de Norwood
et al., que publicaram os primeiros casos de sucesso huma
série de criancas operadas entre 1979 e 1981 [2,3]. Esse
procedimento consiste em conectar o tronco da artéria
pulmonar ao arco aortico previamente ampliado, formando
a nova aorta. A perfusdao pulmonar é suprida por enxerto
tubular de politetrafluoretileno (PTFE) anastomosado nas
artérias subclavia direita e pulmonar direita.

A reconstrugdo do arco adrtico, inicialmente feita com
PTFE [3], pode também ser feita com outros materiais
protéticos (Dacron, pericardio bovino) ou sem uso de
material adicional [4,5], porém com alta incidéncia de
recoarctacdo [6,7]. O enxerto homdlogo pulmonar é o material
mais utilizado nessa reconstrucdo, mas tem o inconveniente
de induzir a formacéo de anticorpos [8], além do alto custo.

Em 2003, Sano et al. [9] publicaram bons resultados com
uma modificagdo da técnica de Norwood, utilizando o
enxerto de PTFE anastomosado entre o ventriculo direito
(VD) e aartéria pulmonar (AP), permitindo que o fluxo para
artéria pulmonar ocorra somente na sistole ventricular. Isso
facilita 0 manuseio do paciente no pds-operatorio, porque
evita a queda de fluxo coronariano causado pelo “roubo de
fluxo” para os pulmdes durante a diastole [9-11].

Os objetivos deste estudo sdo: 1- Relatar uma estratégia
cirtrgica para a SCEH, que utiliza pericardio autélogo na
reconstrucdo do arco aortico e que possibilita tempo curto
de parada circulatdria hipotérmica. 2- Comparar os resultados

were 45.79+1.99 min and 36,8+1,52 min (p=0,0012),
respectively. Mortality rates between first and second stages
were 40% for the mBT shunt and 6,9% for RV-PA conduit
groups (p=0,007). Late coarctation of the aorta occurred in
five patients Actuarial survival curves(Kaplan-Meier)
comparison showed better results with VD-AP conduit
(p=0,003).

Conclusions: This surgical strategy resulted in short
circulatory arrest time, low mortality and low incidence of
aortic coarctation. Although the higher rate of survival to
first palliation stage with the RV-PA conduit was not
significant, the lower interstage mortality and superior
medium-term survival in RV-AP group were statistically
advantageous.

Descriptors: Hypoplastic left heart syndrome. Circulatory
arrest, deep hypothermia induced. Heart defects, congenital.
Aortic valve stenosis.

imediatos e em médio prazo da anastomose Blalock-Taussig
modificado (Grupo BTm ou Norwood classico) e do tubo
ventriculo direito para artéria pulmonar (Grupo Tubo VD-
AP ou Norwood-Sano) como técnicas de restabelecimento
da circulagdo pulmonar.

METODO

Este estudo retrospectivo, que exclui o periodo de
aprimoramento iniciado em 1994, enfoca 78 neonatos
consecutivos, operados de 1999 a 2006, divididos em dois
grupos: um submetido a operacdo de Norwood com a
anastomose sistémico-pulmonar tipo BTm (Norwood
classico) e outro submetido a operagdo de Norwood com
tubo VD-AP (Norwood-Sano) como método de suprir a
circulagdo arterial pulmonar. Este trabalho foi aprovado pelo
Comité de Etica em Pesquisa.

Foram analisados dados ecocardiograficos, a
mortalidade imediata e a evolugédo em médio prazo dos dois
grupos, sendo feito o seguimento de todos os pacientes.

As caracteristicas dos pacientes estdo expostas na Tabela
1. Foram incluidos apenas recém-nascidos submetidos a
cirurgia de Norwood, em que o ventriculo direito fosse o
ventriculo sistémico, sendo, portanto, excluidas as variantes
anatébmicas, que, ao serem submetidas a0 mesmo
procedimento, resultassem em ventriculo anatomicamente
esquerdo como ventriculo sistémico. Foram também
excluidos trés neonatos em quem o tratamento cirdrgico foi
contra-indicado: dois por disfungdo miocardica grave e um
por comprometimento neurolégico devido a hipoxia grave
decorrente a septo interatrial integro em SCEH.

161



SILVA, JP ET AL - Sindrome do coragdo esquerdo hipopléasico:
estratégia cirdrgica e comparagdo de resultados com técnicas de
Norwood x Sano

Braz J Cardiovasc Surg 2007; 22(2): 160-168

Técnica operatéria

A estratégia cirtrgica do grupo a partir de 1999 tem sido
a mesma em relagdo as técnicas de reconstrucdo da aorta,
de circulacéo extracorpérea (CEC) e de prote¢do miocardica.
Entretanto, houve diferenca quanto a fonte de perfusdo
pulmonar. Nos primeiros 37 neonatos, foram utilizados
enxertos de PTFE anastomosados na artéria subclvia direita
e na artéria pulmonar (BTm). A partir de 2003, passou a ser
utilizada a anastomose de tubo VD-AP, sendo aplicada nos
Gltimos 41 casos.

Circulacdo extracorpérea: Por meio de esternotomia
mediana, a aorta ascendente, o arco adrtico e o inicio da
aorta descendente sdo expostos amplamente. A CEC ¢
estabelecida por canulacdo do canal arterial para a perfuséo
arterial e por canulacdo do apéndice atrial direito para a
drenagem venosa. A canula arterial é avangada através do
canal arterial até a aorta descendente e um torniquete é
apertado em torno dela, permitindo que grande parte da
operacdo seja feita sem parada circulatdria. Apos a sec¢do
proximal do canal arterial, a artéria pulmonar ¢ dividida
préximo a bifurcacdo, separando o coto distal conectado
aos ramos pulmonares e o coto proximal, que fara parte da
neoaorta. O preparo da artéria pulmonar distal se completa
com a sutura do remanescente do canal arterial e com a
anastomose de um tubo de PTFE apds pequena plicatura
transversal. O didmetro desse tubo, posteriormente
conectado a artéria subclavia direita, foi de 3 mm ou 4 mm
(grupo BTm ou Norwood cléssico), e de 4 mm ou 5 mm
quando conectado ao ventriculo direito (grupo tubo VD-
AP ou Norwood-Sano).

Construcdo da neoaorta: enquanto a temperatura é
gradualmente reduzida a 16°C, a aorta ascendente é pincada
e seccionada, sendo a solucéo cardioplégica infundida nas
artérias coronarias. A porgao proximal da aorta ascendente
é anastomosada na face lateral do tronco da artéria pulmonar,
iniciando-se a reconstru¢do da neoaorta. Somente a partir
dessa etapa a CEC ¢ interrompida e a canula arterial é retirada
da parte distal do canal arterial. O tecido ductal restante é
retirado totalmente da aorta e a abertura resultante é
estendida proximalmente ao arco adrtico e distalmente a
aorta descendente. Um enxerto de pericardio autélogo
tratado com glutaraldeido é usado para ampliar a aorta
descendente e o arco aortico, o qual é anastomosado ao
tronco pulmonar, completando a neoaorta. A canula arterial
é novamente colocada no tronco pulmonar (necaorta). A
CEC é reiniciada, mantendo-se baixa a temperatura. ACEC é
interrompida novamente por dois a trés minutos para
ampliacdo da comunicacéo interatrial e anuloplastia
triclspide, quando necessaria.

Restabelecimento da circulacdo pulmonar: Nos primeiros
pacientes dessa série (grupo BTm), o tubo de PTFE de 3mm
a 4 mm de diametro, previamente suturado na artéria
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pulmonar, foi anastomosado na artéria subclavia direita ou
tronco braquiocefalico. No grupo tubo VD-AP, a parte
proximal do tubo de PTFE foi anastomosado ao VD, onde
foi previamente realizada pequena ventriculotomia. Em geral,
os batimentos cardiacos retornam espontaneamente com o
aquecimento gradual do paciente. O torax pode ser mantido
aberto com afastamento esternal, utilizando-se placa de latex
suturada a pele, posteriormente coberto com adesivo
plastico estéril, sendo o fechamento definitivo com fios
metalicos realizado em 24 a 48 horas, apds a compensagao
cardiaca, necessitando ser retardado por até oito dias em
alguns casos.

O segundo estagio do tratamento da SHCE consistiu da
derivacdo cavo-pulmonar parcial (Operacgdo de Glenn) que
foi realizada, na maioria dos casos, através de
miniesternotomia, técnica anteriormente publicada [12].

Cuidados pré e pés-operatorios

As intervencdes terapéuticas no pré-operatorio
objetivaram manter o canal arterial pérvio e atingir o equilibrio
entre o fluxo sistémico e o fluxo pulmonar (relagdo QP/QS =
1). Asaturacdo de O2 entre 75 e 85% , PaC0O2 de 40 a 50% e
auséncia de acidose metabdlica (pH 7,40) na gasometria
arterial traduzem este equilibrio.

* Infuséo de prostaglandina: Iniciada a dose de 0,052 0,1
pg/kg/min, assim que o diagndstico é feito com o objetivo
de manter aberto o canal arterial;

* \entilacdo: FIO2 baixa;

* Garantir aporte cal6rico adequado;

* Suporte inotropico;

« Avaliar disfungdo de outros 6rgdos;

» Uso de glicocorticéides Se paciente estiver instavel
(Dopamina> 5 pg/kg/min), o nivel sérico de corticoide
deve ser checado e a terapéutica iniciada se estiver baixo.
Hidrocortisona: 1mg/kg/dose a cada 6 horas

« Diuréticos: Reduzem a sobrecarga de volume imposta
ao ventriculo, sendo util na diminuicdo do edema
cardiaco, preparando a crianca para a cirurgia.

O manuseio pds-operatério buscou manter o delicado
balanco entre as resisténcias vasculares (pulmonar e
sistémica). A ventilacdo visou obter pH de 7,40, PaO2 de
40mmHg e PCO2 de 40mmHg (balanco 40/40/40), além de
saturagdo arterial sisttmica O2 de entre 75% e 80%. As drogas
vasoativas usadas com maior freqiiéncia foram a milrinona
(0,35a0,75 pg/kg/min) e a dopamina ( 5 a 15 ug/kg/min),
sendo utilizadas em 90% dos casos, ndo havendo diferenca
significativa entre os dois grupos. O uso de epinefrina (0,02 a
0,06 pg/kg/min) ou nor-epinefrina foi indicado na presenca
de hipotensao significativa (pressdo arterial média menor que
40mmHg), o que ocorreu em cerca de 30% dos casos. O uso
rotineiro de heparina no pos-operatorio teve como objetivo
evitar a trombose do enxerto de PTFE.



SILVA, JP ET AL - Sindrome do coragdo esquerdo hipopléasico:
estratégia cirdrgica e comparagdo de resultados com técnicas de
Norwood X Sano

Braz J Cardiovasc Surg 2007; 22(2): 160-168

Definicdes e estatistica

A mortalidade hospitalar foi definida como todo 6bito
ocorrido até 30 dias ap6s a cirurgia ou em criangas que
nunca tiveram alta da Unidade de Terapia Intensiva (UTI)
apos a cirurgia. A mortalidade interina foi aquela ocorrida
em criancas com sobrevida hospitalar, mas que néo chegaram
ao segundo estagio. Aanalise estatistica foi feita com auxilio
do software GraphPad Prism 4.0. Foi estabelecido
significativo p < 0,05. As varidveis numéricas foram
expressas em média e desvio-padrdo e comparadas com a
utilizacdo do teste t de Student; nas comparagfes da
mortalidade entre os grupos A e B, foi utilizado o teste exato
de Fisher. A sobrevida em médio prazo foi analisada pela
curva atuarial de Kaplan-Meier, sendo usado o Log Rank
Test para comparar as curvas dos dois grupos.

RESULTADOS

A sobrevida imediata dos 78 pacientes com SCEH
submetidos a cirurgia de Norwood foi de 74,35%, sendo de
67,57% no grupo BTm e de 80,49% no grupo Tubo VD-AP
(p=0,21).

Os grupos BTm e tubo VD-AP foram semelhantes em
relacdo a idade, peso, sexo e didmetro da aorta ascendente,
conforme a Tabela 1.

A Figura 1 ilustra as imagens resultantes das duas
técnicas cirtrgicas empregadas.

O tempo de CEC foi menor no grupo BTm, pois a
construcdo da anastomose do tubo de PTFE na artéria
subclavia foi realizada durante o aquecimento do paciente.
O tempo de parada circulatoria hipotérmica foi menor no
grupo tubo VD-AP, como mostra a Tabela 2.

A Figura 2 demonstra a sobrevida imediata: dos 37 recém-
nascidos em que a anastomose sistémico-pulmonar tipo BTm
foi utilizada, 25 (67,57%) sobreviveram, e que, dos 41
submetidos a conexdo ventriculo direito-artéria pulmonar
(tubo VD-AP) como método de suprir a circulagdo arterial
pulmonar, 33 (80,49%) sobreviveram.

Tabela 1. Caracteristicas dos pacientes no pré-operatdrio.

BTm Tubo VD-AP p
NUmero de
pacientes 37 41
Sexo (masculino) 48% 56%
Peso (g) 3101+109 3055 +63.84 0,698 (NS)
Idade (dias) 9,22 +2,07 8,30 £ 1,26 0,702 (NS)
Didmetro Ao
Asc. (mm) 2,713+ 0,219 3,137+0,199 0,170 (NS)

BTm = Blalock-Taussig modificado; tubo VD-AP = conduto
ventriculo direito para artéria pulmonar; Ao Asc = aorta
ascendente; NS = ndo-significativo

BLALOCK '
TAUSSIG

Fig. 1 - Fontes de perfusdo pulmonar: - A: Angioressonancia
magnética (reconstrucdo multiplanar) mostrando anastomose
Blalock- Taussig modificado conectando a artéria braquiocefalica
a artéria pulmonar, B: Angiotomografia com reconstrucéo
multiplanar mostrando tubo ventriculo direito para a artéria
pulmonar e C: Reconstrugdo tridimensional do coracgéo
correlacionando o ventriculo direito, a neoaorta e o tubo de PTFE.
Legenda: VD= ventriculo direito, AP= artéria pulmonar, NAO =
neoaorta e T tubo de PTFE

Tabela 2. Circulagio extracorporea.

BTm Tubo VD-AP p
Tempo de CEC(minutos) 114,0+4,39 1358 +5,18 0,0017
Tempo de PCH(minutos) 45,79+ 1,99 36,8+152 0,0012

BTm = Blalock-Taussig modificado; VD-AP = ventriculo direito
para artéria pulmonar; CEC = circulagdo extracorpérea; PCH=
parada circulatéria hipotérmica
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SOBREVIDA HOSPITALAR
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4[]_
2 [ Sobrevida
©
&
s p=0.21
=

10 67.5 % 80,5 %

BTM (n= 37) SANO (n=41)
BTM X SANO

Fig. 2 - Sobrevida hospitalar na sindrome do coracédo esquerdo
hipoplasico - BTM= Blalock Taussig modificado

A sobrevida ao periodo entre o primeiro e o segundo
estagios, que corresponde as criangas submetidas a
operacdo de Glenn, esta representada na Figura 3. Quatro
pacientes do grupo Norwood-Sano aguardam o segundo
estagio.

Os estudos feitos imediatamente antes do segundo
estagio, por meio de angioressonancia ou angiotomografia
do coracdo e vasos da base, demonstraram boa morfologia
da aorta na maioria dos pacientes (Figura 4).

MORTALIDADE INTERESTAGIOS

0=

. E=3Submetidos a Glenn
[ Ohitos interestagios

93.1% p = 0,0069

N de Pacientes
g

60 %

BTM (N=25)  TUBO VD-AP (N=29)
BTM x SANO

Fig 3 - Mortalidade interestagios - BTM= Blalock Taussig
modificado
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" 4

L] |
CORONARIAY
HO%A) 62

Ao Ascwk

CD\* '

Fig. 4 - Angiotomografia mostrando: A: Neoaorta com bom
resultado anatdmico 2 anos apés a cirurgia e B: Aspecto das
artérias corondrias e da aorta nativa anastomosada a neoaorta.
Legenda: NAO= neoaorta, CD= corondria direita, CE = coronaria
esquerda e AoAsc = aorta ascendente nativa

Em cinco (6,41%) pacientes, na fase inicial desta série,
ocorreu o desenvolvimento de coarctacdo da neoaorta, que
foi solucionada por dilatacdo com cateter-baldo (em dois
pacientes ap6s o segundo estagio) ou por meio de
intervencdo cirlrgica por toracotomia lateral (em dois
pacientes, apds o segundo estagio, e em um paciente, apds
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o terceiro estagio), obtendo-se bom resultado. A comparagéao
das curvas de sobrevida de Kaplan-Meier (Figura 5) mostrou
melhor resultado com o Tubo VD-AP (p=0,003) em médio
prazo. Onze pacientes ja foram submetidos ao terceiro
estagio.

SOBREVIDA DA SHCE - SANO X BTM

2 704 vae BTM p =0,003
.'i; an-i —— SANO
£ wf
5 40':'.
30 beeenaan [T S [
204 shassbdeccsccans -l
10
c Ll L Ll L Ll L] Ll L] Ll 1

Fig. 5 - Curva de sobrevida em longo prazo - BTM= Blalock
Taussig modificado

DISCUSSAO

A boa sobrevida imediata de 74,35% dos pacientes com
SCEH submetidos ao primeiro estagio da operacdo de
Norwood, sendo de 67,57% no grupo BTm e de 80,49% no
grupo em que o conduto VD-AP foi 0 meio de perfuséo
pulmonar, foi conseguida ap6s uma série inicial de 12
neonatos, operados entre 1994 e 1998, ndo incluidos neste
estudo. Naqueles primeiros 12 pacientes, conseguiram-se
apenas quatro sobreviventes, ocorrendo melhora de
resultados com a revisdo desses casos e aproveitamento
de conceitos da literatura, chegando-se a estratégia cirdrgica
aqui descrita, a qual permitiu boa correcdo cirlrgica,
enfatizando a protecdo miocéardica e a reducdo do tempo de
parada circulatéria, além de melhora dos cuidados pos-
operatérios. Procurou-se incorporar a grande evolucéao de
conceitos e resultados da experiéncia internacional. Na
década de 1980, poucos centros faziam a operacdo de
Norwood com sucesso. As publicacbes demonstravam
sobrevida hospitalar variando entre 42% e 66%, com a
maioria dos 6bitos ocorrendo nas primeiras 24 horas ap06s a
cirurgia, em decorréncia de baixo débito cardiaco. A
sobrevida em longo prazo variou entre 21% e 44% [13-15].

Dados do Congenital Heart Surgeons Society Data
Center, num estudo prospectivo realizado em 29 instituicdes,
demonstraram sobrevida de 72%, 60% e 54%,
respectivamente, com um més, um ano e cinco anos apos a

correcdo estagiada. Foram analisadas 710 criancas com
SCEH, entre 1994 e 2000. Os fatores de risco para morte
apos o primeiro estagio envolveram fatores individuais
(baixo peso ao nascimento, aorta ascendente pequena e
idade mais alta na operacdo de Norwood), fatores
institucionais e fatores cirdrgicos (shunt originando na
aorta, tempo longo de parada circulatdria e manuseio da
aorta ascendente). Fatores de risco para 6bito apos o
segundo estagio incluiram idade mais jovem na derivacao
cavo-pulmonar e necessidade de plastia da valva
atrioventricular [15].

Tweddell et al. [16] relataram melhora da sobrevida
hospitalar de 53%, nas operacoes feitas entre 1992 e meados
de 1996, para 93%, numa série de 81 pacientes submetidos a
operagdo de Norwood com enxerto BTm entre julho de 1996
e outubro de 2001. H4, entretanto, que se destacar que essa
série ndo era constituida exclusivamente de neonatos com
SCEH classica, havendo 23% de variantes anatémicas que
resultam em ventriculo esquerdo como ventriculo sistémico.

Embora os dados mais recentes reflitam a tendéncia de
melhora continua dos resultados nos centros mundiais de
exceléncia em cardiologia pediatrica com a operagdo de
Norwood em SCEH, a mortalidade ainda é elevada,
especialmente em instituicdes com menor experiéncia.
Checchia et al. [17], usando dados dos hospitais membros
do Child Health Corporation of America, estudaram 1.105
neonatos admitidos entre 1998 e 2001 com diagndstico de
SCEH, observando que 801 foram submetidos a
procedimento de Norwood, 39 foram submetidos a
transplante cardiaco, e os restantes 265 (24%) nao foram
submetidos a intervencao cirdrgica. Os neonatos submetidos
a operacdo Norwood tiveram sobrevida hospitalar de 68%
(546/801). As quatro instituigdes com maior nimero de
operacOes apresentaram 78% de sobrevida e as outras 25
instituicdes obtiveram, em média, 59% de sobrevida
hospitalar.

InvestigacBes clinicas recentes demonstram
preocupacao com riscos de problemas neurolégicos
cognitivos, neuromotores e psicossociais, que podem
ocorrer ap0s essas operagdes [18]. Cianose, insuficiéncia
cardiaca e anormalidades preexistentes do sistema nervoso
central, que podem acompanhar a SCEH, assim como CEC e
parada circulatoria hipotérmica usadas na corre¢ao estagiada
podem causar dano neurologico. Perfusdo cerebral seletiva
com baixo fluxo tem sido utilizada por alguns grupos como
alternativa a parada circulatoria total [16,19]. Dados de estudo
piloto randomizado ndo sugerem que a perfusdo cerebral
seletiva melhore o desenvolvimento neuropsicomotor das
criancas submetidas a operacdo de Norwood, quando
comparada a parada circulatoria hipotérmica [20]. Um estudo
realizado com amplo material mostrou que paradas
circulatérias hipotérmicas nao afetam o desenvolvimento
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neuroldgico, desde que sejam curtas [21]. Ensaios clinicos
multicéntricos serdo necessarios para dirimir esta questao,
mas a utilizacdo de técnicas que diminuam ou eliminem a
parada circulatoria, provavelmente, sdo mais seguras.

Os resultados obtidos com a estratégia descrita
assemelham-se aos da literatura internacional, considerando
que apenas neonatos com SCEH foram incluidos nessa série.
Além disso, o tamanho da aorta ascendente ou a presenga
de insuficiéncia tricaspide nao foram critérios de exclusao,
sendo a operacdo de Norwood contra-indicada em menos
de 5% dos casos. Adicionalmente, ela permite tempos curtos
de parada circulatéria hipotérmica, provavelmente
contribuindo para que a maior sobrevida seja acompanhada
de menor risco de lesdes no sistema nervoso.

Nosso grupo tem utilizado pioneiramente o pericardio
autélogo tratado com glutaraldeido desde 1999, na técnica
de ampliacdo do arco aortico e aorta descendente na SCEH.
Essa foi uma solugdo simples, que além das vantagens do
baixo custo, facilidade de obtencéo e ser imunologicamente
compativel, resultou em boa morfologia da neoaorta e baixa
incidéncia de coarctacdo em longo prazo [22].

Uma das técnicas mais utilizadas na reconstrucdo do
arco aortico inclui o uso de homoenxerto pulmonar, cujos
problemas sdo o custo elevado, a dificuldade de obtencéo e
asensibilizagdo imunologica, que pode ocasionar problemas
futuros caso seja necessario transplante cardiaco [16,23]. A
anastomose direta da aorta é tecnicamente mais complexa e
nem sempre possivel de ser realizada, embora ndo mostre
diferenca em relacdo ao enxerto homologo quanto a
necessidade de reintervengdo no arco adrtico [5,6,8].

A recente popularizacéo do tubo VD-AP tornou o curso
pbs-operatorio mais estavel, embora o impacto na sobrevida
seja ainda controverso. Na experiéncia do grupo, mostrou
melhor resultado em relagdo a sobrevida hospitalar e a
mortalidade entre estagios, embora tenha atingido
significancia estatistica apenas em relagdo a ultima variavel,
pelo teste exato de Fischer. Subjetivamente facilitou o
manuseio pos-operatorio. Sano et al. [9] relataram sobrevida
de 84% (61/73) para pacientes submetidos a operagédo de
Norwood com essa técnica em trés centros no Japdo, entre
1998 e 2002, identificando como fatores de risco a experiéncia
do cirurgido e a ventilagdo mecanica anterior a operagédo. O
tubo VD-AP oferece fluxo anterégrado para as artérias
pulmonares somente durante a sistole, podendo ter maior
didmetro e menor incidéncia de oclusdo aguda que 0 BTm,
mas permite fluxo reverso na diastole, levando a sobrecarga
de volume ventricular. Além disso, a necessidade de
ventriculotomia direita, teoricamente, aumenta o risco de
arritmias cardiacas e de redugdo da fungéo ventricular nesses
pacientes com fisiologia univentricular. J4 0 BTm propicia
fluxo anterégrado pelo tubo durante todo o ciclo cardiaco,
sendo controverso se propicia maior crescimento das artérias
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pulmonares [10,24], mas as pressdes diastélicas mais baixas
na aorta comprometem o fluxo sanguineo coronariano [10,11]
e, possivelmente, a funcdo cardiaca por hipoperfusédo
subendocérdica.

A conclusédo de Sano et al. [9] de que com a conexdo VD-
AP seria possivel melhorar os resultados para muitos
cirurgides foi baseada no relato de uma série de casos.
Também outros relatos demonstrando melhora da sobrevida
com o conduto VD-AP usaram como controle séries
histdricas de pacientes com BTm [10,11,24].

Os estudos que mostraram ndo haver impacto na
sobrevida quanto ao tipo de conduto utilizado, além de
compararem grupos ndo contemporaneos, tinham
popula¢Ges muito pequenas de neonatos [25,26]. Pacientes
com conduto VD-AP apresentaram maior mortalidade e
indicacdo de transplante apds o segundo estagio. O estudo
comparativo de Tabbut et al. [27], feito em pacientes
contemporaneos, mostrou que ndo houve diferenga na
mortalidade entre os grupos VD-AP e BTm, mas tem a
limitacdo de ndo ser randomizado, apresentando alguns
vieses de selecdo, tais como inclusdo de pacientes com
ventriculo esquerdo sistémico, teoricamente com melhor
prognostico, apenas no grupo BTm, e incluséo preferencial
de pacientes com atresia da valva aortica no grupo VD-AP.

Apesar dos bons resultados atuais com a técnica BTm
no primeiro estagio, ainda persiste o risco de 4% a 15% de
oObito tardio antes do segundo estagio [15,28,29], embora a
utilizacdo de um programa domiciliar de monitoramento
possa reduzir esse risco [30]. O uso de tubo VVD-AP diminuiu
a mortalidade interestagios entre os sobreviventes da
operacdo de Norwood, em estudo publicado por Pizarro et
al. [31], em que 40 dos 46 pacientes do grupo BTm e 49 dos
50 pacientes do grupo tubo VVD-AP atingiram o estagio Hemi-
Fontan com taxa de mortalidade interina de 13% e 2%,
respectivamente. Entretanto, os grupos que apresentavam
excelentes resultados com a técnica de BTm mostraram
resultados idénticos com a modificacdo de Sano. Isso pode
indicar que essa modificacdo esta associada a melhora dos
resultados nos grupos que tinham mortalidade préxima da
média, talvez porque o tubo VD-AP facilite 0 manuseio pds-
operatorio. Estudos randomizados sdo necessarios para
comprovar as possiveis vantagens dessa técnica.

A principal limitagao do presente estudo quanto a analise
dos resultados comparativos entre as duas técnicas é que
0s grupos ndo sdo contempordneos. Embora tenham
caracteristicas clinicas e cuidados poOs-operatorios
semelhantes, é inegavel que o Gltimo grupo foi beneficiado
com a maior experiéncia da equipe. Também a pratica de
manter a maioria dos pacientes hospitalizados até o segundo
estagio foi progressivamente instituida, beneficiando os
pacientes mais recentes em relacdo a sobrevida
interestagios.
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CONCLUSOES

A estratégia cirdrgica aplicada na operacéo de Norwood
em neonatos com SCEH, utilizando pericardio autélogo
tratado na ampliacdo do arco adrtico, resultou em tempo
curto de parada circulatéria e mortalidade comparavel aos
melhores centros mundiais, obtendo-se boa morfologia da
neoaorta e baixa incidéncia de coarctacio de aorta.

A melhor sobrevida imediata com o conduto VD-AP néo
foi significante quando comparada ao procedimento de
BTm; entretanto, a menor mortalidade no periodo
interestagios e a maior sobrevida em médio prazo no grupo
VD-AP foram vantagens que atingiram significancia
estatistica.
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