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Conexao andmala parcial de veias pulmonares
com comunicacao interventricular: ararae
possivel dificuldade na definicdo anatdbmica de

Isomerismo atrial esquerdo

Partial anomalous pulmonary venous connection with interventricular communication: the rare and
possible difficulty on the anatomic definition of left atrial isomerism

Ulisses Alexandre CROTI, Domingo Marcolino BRAILE?, Arthur Soares SOUZA JR?, Antdnio Soares SOUZA?

RBCCV 44205-1086

DADOS CLINICOS

Crianca com 9 meses, 7 kg, sexo masculino, natural de
Fronteira, MG. Nascido a termo com 3,3 kg, no 10° dia de
vida foi observado sopro cardiaco, porém encaminhado ao
cardiologista pediatrico com 5 meses por cansago as
mamadas, transpiracdo excessiva e ganho de peso
inadequado. Com a clinica orientando para cardiopatia
congénita com hiperfluxo pulmonar e insuficiéncia cardiaca
congestiva (ICC) presente, foi solicitado radiografia de
torax, eletrocardiograma e ecocardiograma, os quais foram
complementados pela tomografia computadorizada de
multiplos detectores (TCMD).

Em uso de digital e diurético, no exame fisico
apresentava-se em bom estado geral, afebril, acianético e
taquidispneico. Ictus cordis posicionado a direita, ritmo
cardiaco regular em dois tempos, sopro sistélico ejetivo
++/4+ em borda esternal direita média. Ausculta pulmonar
com estertores bolhosos esparsos. Abdome flacido, figado
a 3 cm do rebordo costal esquerdo. Pulsos palpaveis e
simétricos nos quatro membros.
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ELETROCARDIOGRAMA

Ritmo sinusal, frequéncia 150 bat/min. PR 80ms, QRS
80ms e QT 200ms. Onda P negativa em D1 e AVL
caracteristica de situs inversus totalis. Possivel sobrecarga
de ventriculo direito (Figura 1).

Fig. 1 — Eletrocardiograma com onda P negativa em D1 e AVL
sugerindo situs inversus totalis
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RADIOGRAMA

Discreto aumento da silhueta cardiaca com apice paraa
direita, indice cardiotorécico de 0,71. Sinais de aumento da
trama vascular pulmonar com caracteristicas de hiperfluxo.
Nota-se compressdo na parede lateral direita da porcéo
distal da traquéia, sugerindo arco adrtico a direita. Figado
horizontalizado (Figura 2A). No perfil, observa-se aumento
da cavidade ventricular anterior (contato maior que 2/3 com
o esterno) e, nos hilos pulmonares, duas artérias
epibronquicas e brénquios com 0 mesmo comprimento
(Figura 2B).

Fig. 2—Radiografias de térax: (A) Frente em PA com dextrocardia
e aumento de area cardiaca. (B) Perfil esquerdo com duas artérias
epibrénquicas e brénquios do mesmo comprimento

ECOCARDIOGRAMA E TOMOGRAFIA

O ecocardiograma diagnosticou situs inversus totalis
em dextrocardia, comunicagdo interatrial (CIA) ostium
secundum de pequeno tamanho, comunicagdo
interventricular (CIV) ampla, estenose valvar pulmonar de

Fig. 3—Tomografia de mualtiplos detectores apds reconstrugédo em
3D: (A) Vista posterior com aorta descendente a direita, artérias
pulmonares simétricas e epibronquicas, bronquios também
simétricos originando dois bronquios lobares semelhantes, todos
com caracteristicas anatomicamente esquerdas. (B) Vista posterior
com veia cava superior a esquerda, veias supra-hepaticas
drenando para uma veia comum que, por sua vez, desemboca no
atrio a esquerda e dois troncos venosos pulmonares drenando
para cada um dos atrios
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grau discreto por espessamento das valvulas e fusédo
comissural, veia &zigo dilatada drenando na veia cava
superior (VCS) localizada a esquerda proxima ao atrio direito
(AD) também posicionado & esquerda. Presenca de veia
drenando anormalmente na regido posterior do AD
posicionado a esquerda, 0 que sugere serem veias
pulmonares esquerdas, caracterizando conexdo anémala
parcial de veias pulmonares esquerdas (CAPVP) no AD.
Ao Doppler havia gradiente médio entre o ventriculo direito
e o tronco pulmonar (TP) de 24 mmHg e auséncia de
gradiente significativo pela CIV.

A TCMD, além da CAPVP, concluiu que havia
isomerismo atrial esquerdo, com as veias pulmonares que
drenavam o pulmao a esquerda e a VCS desembocando no
atrio a esquerda, que apresentava caracteristicas de atrio
esquerdo (AE), e as veias pulmonares que drenavam o
pulméo a direita desembocando no atrio a direita também
com caracteristicas de AE. A veia cava inferior (VCI)
continuava-se como veia azigo, a qual drenava na VCS
posicionada a esquerda. Também havia uma CIA e o arco
adrtico eraa direita (Figuras 3A e 3B).

DIAGNOSTICO

A clinica de ICC na presenca de CAPVP e CIV foram
soberanas e suficientes para indicar a corregdo cirurgica,
porém os dados conflitantes quanto ao situs ficou evidente
com o exame fisico, o eletrocardiograma e o ecocardiograma,
que sugeriam situs inversus totalis. A radiografia com
brénquios de mesmo comprimento e figado horizontalizado
era favoravel a isomerismo atrial esquerdo, indo de encontro
com os achados da TCMD que demonstravam dois
brénquios com configuracdo de esquerdos, simétricos,
selados; duas artérias pulmonares epibronquicas e ambos
os pulmdes bilobulados, além da presenca de poliesplenia
e interrupcéo da VCI, que constitui dado extremamente
fidedigno de isomerismo atrial esquerdo. Também o fato de
haver duas veias pulmonares esquerdas drenando para o
atrio posicionado a esquerda apontava para isomerismo
atrial esquerdo, o qual foi confirmado durante a operagéo.

Importante salientar que o aspecto externo do apéndice
atrial ndo é o melhor selo de morfologia direita ou esquerda,
devendo-se valorizar a presenca de trabeculagdes na parede
inferior do atrio para caracteriza-lo como direito ou auséncia
delas para designar um atrio como esquerdo [1].

OPERACAO

Com o cirurgido posicionado a esquerda do paciente,
como ja descrito anteriormente para pacientes com situs
inversus totalis [2], ap6s a toracotomia transesternal
mediana e abertura do saco pericardico foi possivel
observar as caracteristicas externas do coragdo, sendo de
dificil definicdo se o atrio posicionado a esquerda era
anatomicamente direito ou esquerdo (Figura 4).
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Fig. 4 — Atrio posicionado & esquerda sendo tracionado pela pinca
com caracteristicas anatdmicas externas que lembram o atrio
direito

Independentemente do aspecto externo, a operacio
consistiu em confecgdo de bolsas circulares em aorta com
fio de polipropileno 5-0 e em VCS e veias supra-hepaticas
com fio de polidioxanona 6-0. Heparinizacdo com 4 mg/kg e
introducéo de canulas de didmetros adequados para o peso.

Iniciada a circulacdo extracorpdrea convencional,
hipotermia a 25°C, pingamento adrtico, abertura do atrio
posicionado & esquerda, encontrado duas veias
pulmonares do pulméo esquerdo drenando neste éatrio,
sendo uma veia pulmonar mais alta e proxima a grande VCS

Fig. 5 - Atrio posicionado a esquerda aberto onde se conectam as
veias cavas e se observa anomalamente orificios de veias
pulmonares que drenam o pulmé&o esquerdo. Nota-se 0 aspecto
interno liso que indica atrio anatomicamente esquerdo
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a esquerda e a outra préxima do septo interatrial e mais
medial com relacdo a posicdo da VCS e as veias supra-
hepaticas. A parede interna do atrio era lisa, sem
trabeculagdes, sugerindo estarmos realmente diante um
isomerismo atrial esquerdo (Figura5).

Observada a CIA pequena em posi¢do alta no septo
interatrial, ressecada toda a ldmina da fossa oval e verificado
que havia possibilidade de redirecionamento de fluxo de
todas as veias pulmonares para a valva mitral.

O TP, posicionado a direita e anterior, foi aberto
anteriormente e a valva pulmonar era totalmente normal,
com trés valvulas, sem espessamentos ou fusfes e com
diametro adequado para o peso da crianga. A via de saida
do ventriculo direito, posicionado a direita, também era
absolutamente normal e de calibre adequado. O TP foi
suturado com polipropileno 5-0.

A CIV era muscular de via de entrada do ventriculo
direito. Para evitar qualquer risco de bloqueio, foram
passados oito pontos em “U” de polipropileno 6-0
ancorados em almofadas de pericardio bovino, todos
distantes das bordas e superficialmente na parede do
ventriculo direito, que estava anterior e a direita. ACIV foi
fechada com grande placa de pericardio bovino como
habitualmente. A valva triclspide necessitou trés pontos
ancorando a valvula septal a anterior para manter-se
totalmente competente e sem estenose.

O redirecionamento de fluxo de todas as veias
pulmonares foi possivel com uma grande placa de pericardio
bovino, que foi suturada da borda mais alta do septo
interatrial, posicionando-se em direcdo inferior a VCS e
anterior as veias pulmonares que drenavam do pulméo
esquerdo, de tal forma que permitia a orientacdo do fluxo

das veias pulmonares para a valva mitral e o sangue da
VCS e supra-hepaticas para a valva tricispide.

O atrio posicionado a esquerda foi fechado com
polipropileno 5-0 ap6s a retirada adequada de ar das
cavidades esquerdas e direitas. O tempo de perfusdo foi de
111 minutos e isquemia miocardica, 82 minutos.

Acevolucdo na Unidade de Terapia Intensiva foi habitual,
com drogas inotropicas nas primeiras 48 horas. A alta
hospitalar ocorreu no 9° dia de pos-operatdrio em uso de
digital e diurético. O ecocardiograma realizado 3 meses ap0s
a operacao, apesar das dificuldades técnicas, demonstrou
fisiologia normal reconstituida sem defeitos residuais.
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