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Surgical treatment of partial anomalous pulmonary venous connection to the superior vena cava
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Resumo

Objetivo: O tratamento cirdrgico da conexdo andémala
das veias pulmonares em veia cava superior, associada ao
defeito septal atrial tipo seio venoso, é bem estabelecido e
transcorre com baixa mortalidade e morbidade. Com a
finalidade de diminuir a incidéncia de estenose ou oclusédo
da veia cava superior direita, especialmente quando associada
a presenca de veia cava superior esquerda, o apéndice atrial
direito foi utilizado para ampliar a veia cava superior direita,
apos o desvio das veias pulmonares para o atrio esquerdo.

Métodos: No periodo entre junho de 1986 e setembro de
2008, foram operados 95 pacientes, consecutivos, portadores
desta anomalia com drenagem em veia cava superior direita
e porcdo alta do atrio direito. A idade variou de 6 meses a 68
anos e o sexo feminino predominou com 50 casos.
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Resultado: No material apresentado, ndo ocorreu nenhum
o6bito na fase de pés-operatorio imediato ou tardio. O ritmo
cardiaco permaneceu sempre sinusal e ndo ocorreram
complicacBes na evolucao.

Conclusdo: O presente trabalho demonstra a
aplicabilidade da técnica descrita, com resultados favoraveis
em relagdo a mortalidade, distrbios de ritmo e complicacdes
na regido da veia cava superior direita.
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Abstract

Objectives: Surgical treatment of anomalous pulmonary
venous connection to the superior vena cava, associated with
sinus venous atrial septal defect, is well established and
correlates with low mortality and morbidity. In order to reduce
the incidence of stenosis or occlusion of the right superior
vena cava, especially when associated with the presence of
left superior vena cava, the right atrial appendage was used
to enlarge the right superior vena cava, after the diversion of
the anomalous pulmonary veins for the left atrium.

Methods: Between June 1986 and September 2008, 95
consecutive patients were operated with anomalous drainage
in the superior right vena cava and high right atrium. Ages

INTRODUCAO

Os defeitos do septo atrial sdo frequentes entre as
cardiopatias congénitas. O tipo mais comum ¢é a
comunicacdo interatrial chamada “ostium secundum”
localizada na regido da fossa oval. O segundo em incidéncia
é o tipo conhecido como “ostium primum”, que geralmente
faz parte do defeito do septo atrioventricular, localizado
préximo as valvas atrioventriculares. Finalmente, a
comunicacdo interatrial menos frequente (incidéncia de 10
a 20% dos defeitos atriais) é a chamada “seio venoso”,
localizada na porc¢do superior do septo, proximo a juncao
cavo-atrial e resultante da faléncia embrionéria na formacéo
e septacdo do sinus venosus, de onde deriva seu nome [1].

Os defeitos do tipo seio venoso tém como caracteristicas
se associarem a faléncia de uma ou mais veias pulmonares
do lobo superior do pulméo direito de se conectarem ao
atrio esquerdo, durante o desenvolvimento fetal. Como
consequéncia, estas veias andmalas podem drenar
parcialmente o pulmao direito diretamente no atrio direito,
veia cava superior direita ou a outras veias tributérias [2,3],
como a veia cava inferior, veia inominada ou veia cava
superior esquerda (veia cardinal), cuja persisténcia, em
torno de 10%, pode ser causa de complicacBes pos-
operatorias.

A drenagem venosa andmala de todo o pulmao direito
ou de parte dele na veia cava inferior, conhecida como
sindrome da Cimitarra, ndo sera objeto de nosso estudo.

Neste trabalho foram analisados os resultados
cirlrgicos da correcdo da conexdo andmala parcial das veias
pulmonares em veia cava superior com a técnica da
ampliacdo da veia cava superior com o apéndice do atrio
direito, ap6s o redirecionamento das veias pulmonares
andmalas ao atrio esquerdo, com emprego de retalho de
pericardio bovino preservado. Cooley e Spier [4]
denominaram esta intervencdo de atriocavoplastia e
publicaram sua experiéncia inicial em 1982.
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ranged from 6 months to 68 years and females predominated
with 50 cases.

Results: There was no death in the immediate or late post
operative care. The sinus cardiac rhythm was preserved in all
cases and there was no complications in the late follow up.

Conclusion: This paper demonstrates the applicability
of the technique described, with favorable results on
mortality, rhythm disturbances and complications in the
right superior vena cava.

Descriptors: Cardiovascular abnormalities. Congenital
abnormalities. Cardiovascular surgical procedures. Vena
cava, superior. Heart defects, congenital/surgery.

METODOS

De 17 de junho de 1986 a 5 de setembro de 2008, 95
pacientes consecutivos foram operados para correcdo da
conexdo andémala parcial das veias pulmonares em veia cava
superior direita e porcao alta do atrio direito, nos hospitais
da Real Benemeérita Associagdo Portuguesa de Beneficéncia
e no Instituto Dante Pazzanese de Cardiologia, ambos na
cidade de S&o Paulo, SP. Destes pacientes, 50 pertenciam
ao sexo feminino e 45 ao masculino. A mediana da idade foi
de 15 anos, variando de 6 meses a 68 anos, enquanto 0
peso variou de 5 a 96 quilos, com mediana de 43 quilos. A
primeira operagdo da série foi realizada no Hospital da
Beneficéncia Portuguesa.

Técnicacirlrgica

A cirurgia foi realizada por meio de toracotomia mediana
transesternal com o paciente em decibito dorsal e
entubagdo endotraqueal, ventilacdo controlada e com
cateteres para monitorizacdo da pressdo venosa central e
pressdo arterial. Foram monitorizados também o
eletrocardiograma, as temperaturas orofaringea e retal e 0
débito urinério.

A exposicdo do coracdo foi feita por abertura
longitudinal do pericardio e, apds prévia heparinizagdo
sistémica, a circulagdo extracorpdrea foi instalada por meio
da colocacdo de cénula de infusdo arterial na aorta
ascendente e canulagdo da veia cava inferior e superior,
separadas, esta Ultima bem alta, acima da drenagem das
veias pulmonares em cava superior, junto a desembocadura
da veia inominada ou na propria. E desejavel expor por
disseccdo toda a veia cava superior, a origem das veias
pulmonares andbmalas e a veia azigos direita.

Com a perfusdo arterial estabilizada e temperatura
corpdrea em torno de 34°C, foram realizados pincamento
aortico transversal, drenagem do atrio esquerdo e
administracdo de solugdo cardioplégica anterégrada com
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sangue gelado a 4°C e colocagdo de gelo amorfo no
pericardio. Esta protecéo foi repetida a cada 30 minutos.

A exposigdo cirdrgica (Figura 1) foi feita por meio de
incisdo longitudinal iniciada no apice do apéndice atrial
direito, mantida em sua borda e dirigida a parede anterior
da veia cava superior, estendendo-se cefalicamente até
expor amplamente a comunicagdo interatrial tipo seio
venoso e a desembocadura das veias pulmonares anémalas
(Figura 2).

O defeito septal foi corrigido, com retalho de pericardio
bovino ou aut6logo ou de politetrafluoretileno, tunelizando-
se as veias pulmonares andmalas através do seio venoso,
que foi ampliado se necessario ou criado se ndo estivesse
presente, para o atrio esquerdo (Figura 3).
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Fig. 1 — Esquema cirdrgico mostrando em pontilhado em A, a
incisdo cirdrgica que avanga pela veia cava superior (VCS). Em
B, a ampla exposicdo do seio venoso (SV) e drenagem anémala
das veias pulmonares (VP). Em C, aspecto da ampliacéo da veia
cava superior com o apéndice do atrio direito (seta). VCI = veia
cava inferior; AD = atrio direito. Modificado de Cooley e Speir [4]

Fig. 2 - Aspecto cirdrgico, com incisdo desde o apice do apéndice
atrial direito a veia cava superior (VCS) e ampla exposicao das
veias pulmonares andmalas (VP) e do defeito interatrial tipo seio
venoso (SV). AD = atrio direito; Ao = aorta
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Fig. 3— Aspecto cirtrgico mostrando retalho de pericardio bovino
(PB) fechando totalmente o defeito interatrial e direcionando as
veias pulmonares andmalas para o atrio esquerdo. VCS = veia
cava superior; AD = atrio direito

Para evitar a reconstrucdo da veia cava superior por
sutura direita de suas bordas ou a sua amplia¢do com tecido
estranho, que poderiam retrair e levar a estenose local,
realizou-se neste momento a atriocavoplastia.

Para isto, toda a veia cava superior incisada foi ampliada,
usando-se o apéndice atrial direito que foi levado ao vértice
distal da incisdo da veia cava superior e suturado em toda
a extensdo nas laterais da mesma (Figura 4). Com esta
simples manobra, a regido foi ampliada com tecido do
préprio paciente, com manutencéo da sua vascularizagéo e
sem ocorréncia de fibrose ou retracdo local. A incisdo
cirdrgica na borda do apéndice atrial ficava afastada do n6
sinusal e assim disturbios de ritmo foram evitados.

Terminado o tempo principal, o ar foi cuidadosamente
retirado das camaras cardiacas direitas e esquerdas, a aorta
despincada, os batimentos recuperados e o paciente
reaquecido e desconectado da perfusdo. A revisdo e o
fechamento do térax foram realizados da maneira habitual.

Fig. 4 — Aspecto cirdrgico da ampliagdo da veia cava superior
(VCS) com o apéndice atrial direito. AD = atrio direito; Ao = aorta
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RESULTADOS

Em nossa experiéncia, com o tratamento cir(rgico da
conexdo andémala parcial das veias pulmonares em veia cava
superior direita e por¢do alta do atrio direito, foram operados
95 pacientes com a técnica descrita, entre junho de 1986 a
setembro 2008. O procedimento cirdrgico utilizado foi
sempre 0 mesmo, ndo tendo ocorrido nenhum 6bito na fase
hospitalar ou tardia. Apenas um paciente tinha auséncia de
comunicacao interatrial tipo seio venoso e o septo interatrial
era integro.

No inicio da série o diagndstico era hemodinamico e,
atualmente, apenas ecodopplercardiografico.

A idade variou de 6 meses a 68 anos e o ritmo por ocasido
da alta e na verificacdo tardia, foi sempre sinusal [5], com
excecdo de um paciente que apresentou inicialmente ritmo
juncional, revertido para sinusal espontaneamente. N&o
houve emprego de marca-passo em nenhum paciente ou
necessidade de reoperacéo.

DISCUSSAO

Depois que os cirurgides cardiovasculares abandonaram
sua relutancia em utilizar retalhos de diferentes materiais
para corrigir defeitos intracardiacos, a correcéo da drenagem
andmala parcial também ficou resolvida, tunelizando-se sua
desembocadura em veia cava superior para o atrio esquerdo.
No entanto, o fechamento da incisdo mais frequentemente
empregado, que é a atriotomia direita lateral, estendida para
a veia cava superior, passou a ser acompanhado de fibrose
no local da sutura direta destas estruturas, com consequente
estenose ou mesmo oclusdo da veia cava superior [4].

Esta ocorréncia é mais frequente quando a veia cava
superior esquerda é persistente, pois ocorre desvio de
sangue da veia cava superior direita, que exibe entdo menor
calibre e tem maior tendéncia a estenose ou ocluséo ao ser
dividida longitudinalmente na cirurgia. O emprego de
material estranho ampliando a regido, para minorar o
problema, ndo parece té-lo resolvido totalmente [6,7].

Para evitar estas complicacOes, em 1984, Warden et al.
[8] e mais tarde Gustafson et al. [9] reportaram a técnica na
qual a veia cava superior é seccionada acima da
desembocadura da mais alta veia pulmonar anémala e o
coto distal ou cefalico € anastomosado no apéndice atrial
direito. O coto proximal ou caudal é entdo suturado cego e
serve para drenar as veias pulmonares anémalas, através
da comunicacdo interatrial tipo seio venoso para o atrio
esquerdo mediante o uso de retalho de pericardio bovino
ou similar (Figura5).

Devido a ocorréncia de casos de obstrucdo da veia cava
superior com esta técnica, alguns autores procuram ampliar
a desembocadura da veia cava superior no apéndice atrial
direito com pericardio autélogo pediculado. Mesmo com
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esta técnica e sua modificagcdo, ampliando a regido, 0s
autores descrevem casos de estenose ou oclusdo de veia
cava superior especialmente quando estava persistente a
veia cava superior esquerda [5]. Uma possivel causa da
estenose da veia cava superior esta na necessidade de trazer
o coto cefalico da veia cava superior até o apéndice atrial
direito. Apesar da mobilizag8o extensa da veia cava superior
e da veia inominada, pode permanecer tensdo nestas
estruturas levando as lesdes descritas. O uso de tubo de
politetrafluoretileno expandido ou similar é preconizado por
alguns, o que provavelmente termina sendo causa de novos
problemas.

SV

VCl

Fig. 5 - Técnica na qual a veia cava superior é seccionada acima
da desembocadura da mais alta veia pulmonar anémala e o coto
distal ou cefalico é anastomosado no apéndice atrial direito. VCS
= veia cava superior; VCI = veia cava inferior; AD = atrio direito;
AE = atrio esquerdo; T = valva tricUspide; VP = veia pulmonar;
SV = seio venoso fechado com pericardio bovino. Modificado de
Nakahira et al. [6]

CONCLUSAO

A correcdo cirtrgica da conexdo andmala parcial das
veias pulmonares em veia cava superior, associadas ou nao
acomunicacdo interatrial tipo seio venoso, é procedimento
bem estabelecido, com baixa mortalidade e morbidade e bons
resultados a longo prazo.
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Existem varias técnicas possiveis de serem empregadas
na maioria dos casos. O presente trabalho tem a intengéo
de demonstrar a aplicabilidade da técnica descrita, com
resultados favoraveis, especialmente com relagédo a
mortalidade, disturbios de ritmo e complicagdes na regido
da veia cava superior direita.
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