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Resumo

Introdugdo: A frequéncia de ocorréncia da conexdo anOmala total de
veias pulmonares (CATVP) varia nas diversas seéries entre 5,9 a 7,1/100 mil
nascidos vivos, representando 1 a 5 % dos casos de cardiopatia congénita. A
evolucdo nos cuidados atuais leva a necessidade de abordagem de eventuais
complicagbes tardias, como as arritmias. Objetivo: Avaliar a distribuicdo das
arritmias e possiveis variaveis relacionadas em pacientes em pos operatorio
tardio de CATVP. Método: Analise dos dados de 20 pacientes operados de
CATVP isolada, com revisdo de prontuério e avaliagdo clinica e ndo invasiva de
arritmias. Estudo estatistico para deteccdo de varidveis relacionadas.
Resultados: As avaliacbes clinica e ecocardiografica ndo evidenciaram
alteracOes significativas. O eletrocardiograma (ECG) de 12 derivacdes
apresentou anormalidades para a idade em 13 dos 20 pacientes estudados
(65%). Ao Holter, 6 pacientes (30%) apresentaram ectopias atriais e/ou
ventriculares de frequéncia maior que discreta. Ritmo juncional e bloqueio
atrioventricular 2:1 aconteceram em um paciente (5%). Analisando-se o0s
critérios para disfuncdo do né sinusal, observou-se bradicardia ao holter em
30% dos pacientes. Nao houve pausas maiores que 2 segundos. Ao teste
ergomeétrico, 82% das criancas apresentaram déficit cronotropico. Seguimento
maior que 60 meses e ECG anormal relacionaram-se a presenca de arritmias.
Concluséo: O seguimento em longo prazo de pacientes operados de conexao
andmala total de veias pulmonares mostrou que independentemente dos bons

resultados clinicos e ecocardiograficos, existe a possibilidade de ocorréncia de
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arritmias atriais e/ou ventriculares, chamando a atencao para a necessidade de

manutencao de avaliacdes clinicas regulares.

Palavras-Chave: 1. Arritmias; 2. Veias pulmonares; 3. Doenca do no sinusal.
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Abstract

Introduction: The frequency of events of total anomalous pulmonary
venous connection (TAPVC) varies in the different series from 5.9 to 7.1 / 100
000 live births, representing 1 to 5% of cases of congenital heart disease. Since
the current care has developed; the need to approach possible late
complications, such as arrhythmias, is important. Objective: To evaluate the
distribution of arrhythmias and possible related variables in patients in the late
postoperative TAPVC. Method: Medical record review and clinical and
noninvasive arrhythmia evaluation were used for data analysis of 20 patients
who underwent isolated TAPVC. Statistical analysis for the detection of related
variables. Results: Clinical and echocardiographic evaluations showed no
significant changes. Of the 20 patients, 13 (65%) showed some abnormalities
for age according to the 12-led EGC. By Holter, six patients (30%) presented
atrial and / or ventricular ectopy with higher frequency than mild. Junctional
rhythm and 2: 1 atrioventricular occurred in one patient (5%). Analyzing the
criteria for sinus node dysfunction, bradycardia was observed by Holter in 30%
of the patients. There were no pauses longer than two seconds. By Ergometric
test, 82% of children had chronotropic deficit. Follow-up more than 60 months
and abnormal ECG were related to the presence of arrhythmias. Conclusion:
The long term follow-up of patients undergoing anomalous pulmonary venous
connection showed that regardless of the good clinical and echocardiographic
results, the possibility of occurrence of atrial and / or ventricular arrhythmias

highlight attention to the need for maintenance of regular clinical evaluations.

Key words: 1. Arrhythmias; 2. Pulmonary veins; 3. Sinus node disease.
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1. INTRODUCAO

A conexdao anbmala total das veias pulmonares (CATVP) € uma
malformacéo congénita rara, em que as veias pulmonares (VVPP) conectam-se
anormalmente ao atrio direito ou a uma ou mais de suas tributarias venosas.
Nenhuma das veias esta ligada ao atrio esquerdo, portanto, a presenca de
comunicac&o interatrial é obrigatéria para sobrevivéncia.®)

Os primeiros relatos desta anomalia datam de 1798, quando Wilson®
descreveu "uma anomalia monstruosa do coracdo, na qual juntava-se a veia
cava superior um tronco formado por duas grandes veias procedentes dos
pulmdes. Em 1942, Brody® publicou uma revisdo de 104 casos coletados na
literatura e Edwards,” em 1953, ajudou a enriquecer as informacdes na area
revisando 150 casos. Os principios da técnica cirargica foram inicialmente
descritos por Cooley em 1957.®) No mesmo ano, Craig et al.®) descreveram a
classificacdo anatbmica em 4 tipos, a saber: supracardiaca, cardiaca,
infracardiaca e mista, amplamente utilizada até a atualidade (Figura 1). No
Brasil, Nesralla et al.,”” em 1976,foram os pioneiros no manejo cirtirgico desta
cardiopatia.

Desde as observacdes iniciais, 0S avan¢gos na técnica cirlrgica e
circulacdo extracorporea, além dos cuidados intensivos no perioperatorio,

possibilitaram o crescente sucesso terapéutico no tratamento desta cardiopatia.
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Supracardiaca 45% Cardiaca 25%

Diafragma

Infracardiaca 25% Mista 5%

AD: atrio direito; SC: seio coronariano; SVPC: seio venoso pulmonar comum; VVE: veia
vertical esquerda. Fonte:®"

Figura 1. Subtipos da conexdo andmala total de veias pulmonares baseados

no sitio de drenagem.

1.1. Epidemiologia

A incidéncia da CAVP varia nas diversas séries, entre 5.9 a 7.1 por 100
mil nascidos vivos, representando 1 a 5 % dos casos de cardiopatia

congénita.*®
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Em 1980, o New England Regional Infant Cardiac Program estudou 2.251
pacientes e observou CATVP sem isomerismo em 2,6% dos pacientes, sendo
a 122 cardiopatia mais frequente, incidindo em 1 a cada 17.000 nascimentos.®

O estudo populacional Baltimore-Washington Infant Study avaliou uma
coorte de 522 criancas nascidas entre 1981 e 1987 e revelou dados
interessantes a respeito desta cardiopatia. A incidéncia foi de 1,5% e
aconteceu em 1 a cada 14.700 nascimentos. MalformacGes ndo cardiacas
estavam presentes em 22%. Os portadores de CATVP, quando comparados ao
grupo controle, tinham menor peso e idade gestacional ao nascer e mais
retardo do desenvolvimento intrauterino. Além disso, o indice de exposicao
materna a derivados do chumbo, como tinta e pesticidas, foi maior.®

Existem controvérsias na literatura em relacdo a preferéncia pelo sexo
masculino, como mostrado no New England Regional Infant Cardiac
Program.® O carater familiar da cardiopatia também é um ponto de discussao.

As cardiopatias associadas acontecem em cerca de 1/3 dos casos, tal
como: conexdes atrioventriculares univentriculares, tronco arterioso,
transposicdo das grandes artérias, obstrucdo da via de saida do ventriculo
direito, defeitos do septo atrioventricular, coarctacdo aortica, hipoplasia do
ventriculo esquerdo e anomalias do retorno venoso sistémico. Setenta e cinco
por cento dos portadores de isomerismo com asplenia tem CATVP.® As
principais sindromes genéticas associadas sao: Holt-Oram, Klippel-Feil,

focomelia e Schachermann.®
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1.2. Embriologia

O coracao € um dos orgaos com desenvolvimento e funcionamento mais
precoces no embrido.® A origem embriolégica do atrio esquerdo e das veias
pulmonares é distinta e encerra-se em torno de 30 dias de idade gestacional. O
atrio esquerdo desenvolve-se conectado ao mediastino através do mesocardio
dorsal. Com o desenvolvimento do pulméao, seu plexo venoso se une na veia
pulmonar comum (VPC), que conflui em direcdo ao componente atrial esquerdo
do coracdo. Apés a fusdo das 2 estruturas, a veia pulmonar comum &
incorporada & parede atrial esquerda.®

A conexdo anbmala de veias pulmonares ocorre por uma falha no
processo de absorcdo da veia pulmonar comum pelo &atrio esquerdo,
persistindo as conexdes venosas sistémico-pulmonares do embrido.
Anastomose com o0 sistema venoso cardinal anterior resulta em conexao
andmala supracardiaca, com 0 seio venoso resulta em conexao tipo cardiaca e
com o sistema onfalomesentérico resulta em conexdo infracardiaca.® Uma
classificagdo atualizada das anomalias de retorno venoso pulmonar, baseada

nos distdrbios da embriogénese, é apresentada no Quadro 1.%
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Quadro 1. Classificacdo embriologica das anomalias das veias pulmonares.

I. Atresia precoce da veia pulmonar
comum enquanto as conexdes
venosas pulmonares -sistémicas

sao presentes.

A. Conexédo andmala parcial de veias

pulmonares.

B. Conexao an6mala total de veias

pulmonares.

II. Atresia tardia da veia pulmonar

A. Atresia da veia pulmonar comum.

comum depois das conexdes

venosas pulmonares -sistémicas

obliteraram.
lll. Estenose da veia pulmonar | A. Cor triatriatum.

comum.
IV. Absorcdo anormal da veia | A. Estenose de veias pulmonares
pulmonar comum no  &trio isoladas.

esquerdo. B. Numero anormal de veias

pulmonares.

Fonte:™

1.3. Fisiopatologia e Classificacao

E obrigatéria a existéncia de um shunt direito-esquerdo permitindo que o

retorno venoso pulmonar que chega ao atrio direito atinja a circulacao

sistémica, na maioria dos casos através de uma comunicacdo interatrial.

Existem casos excepcionais onde o septo interatrial era intacto e o shunt foi

realizado através de uma comunicacao interventricular.®

Com o maior volume de sangue circulando nas cavidades direitas, estas

se tornam significativamente dilatadas e desproporcionalmente maiores do que
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as esquerdas que, embora ndo sejam consideradas hipoplasicas, apresentam
consideravel reducdo de seus volumes. Quanto menor a comunicacao
interatrial, maior a despropor¢cdo entre as camaras direitas e esquerdas. O
hiperfluxo pulmonar eleva a pressdo pulmonar, que pode atingir niveis
suprassistémicos, principalmente nas situagdes obstrutivas.*?

Além do hiperfluxo pulmonar, a mistura dos retornos venosos sistémico e
pulmonar leva a passagem de sangue parcialmente insaturado para a
circulacao sistémica, o que pode se manifestar por cianose periférica leve.
Quanto maior o grau de obstrucdo, menor é a mistura no plano atrial direito e
maior é o grau de cianose. Nos casos de obstrucéo grave, ocorre baixo débito
sistémico associado.™”

A presenca de obstrucdo ao fluxo é fator determinante na apresentacao
clinica e prognéstico da CAVP. Esta pode acontecer pela existéncia de
comunicacao interatrial restritiva ou por alteracdo em algum ponto do trajeto
anormal do vaso, a saber: estreitamento intrinseco, obstrucdo secundaria ao
grande comprimento do vaso ou compressdo extrinseca, em Vvarios pontos
(diafragma, ducto venoso, sinuséides hepéticos, trajeto entre ramo pulmonar e
brénquio esquerdos, trajeto entre artéria pulmonar direita e traqueia ou na
chegada na veia cava superior.®

As consequéncias pulmonares da obstrucdo venosa sédo desastrosas e
podem ser percebidas logo ao nascimento. Hipertrofia das veias
intrapulmonares, dilatacdo de vasos linfaticos e hipermuscularizagdo da

camada média das artérias intraacinares levam a hipertensédo pulmonar e suas

consequéncias.*? Os estudos realizados por Haworthe Reid (1977) e depois
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Haworth (1982) mostraram que as alteracbes na microvasculatura acontecem
em graus variaveis em todos 0s pacientes, incluindo o mais jovem, que morreu
com 1 dia de vida. S&o progressivas, 0 que justifica a necessidade de reparo
imediato da cardiopatia, assim que diagnosticada.®

Uma classificacdo mais atual e abrangente envolvendo aspectos clinicos

e sitio anatdmico pode ser observada abaixo (Quadro 2).%)

Quadro 2. Classificacdo da conexdo andmala total de veias pulmonares de

acordo com sitio anatémico e presenca de obstrucao.

CONEXEO ANOMALA
TOTAL DE VEIAS
PULMONARES

TIPO 1 (Supracardiaca) TIPO 2 (Cardiaca)
TIPO 3 (Infracardiaca) TIPO 4 (Mista)

/ \

Obstrutiva Ndo Obstrutiva

[ o~

Extrinseca Intrinseca Septo Interatrial

Fonte:®
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1.4. Quadro Clinico

Nas formas com obstrucdo venosa pulmonar, o diagnostico € precoce. O
paciente apresenta-se criticamente doente, com marcada cianose,
taquidispnéia, hipoxemia e acidose metabdlica.”® Hepatomegalia é usualmente
significativa, principalmente quando a conexdo é feita na veia porta. Os pulsos
periféricos s&o fracos e o precérdio é silencioso. A ausculta normalmente ndo
ha sopros e quando presentes sdo mesossistolicos e pouco expressivos. A
segunda bulha pode apresentar hiperfonese. O diagndstico diferencial deve ser
feito com sindrome do desconforto respiratério, persisténcia do padréo fetal e
septicemia. Metade dos pacientes com esse quadro clinico possui a forma
infracardiaca.®

Nas formas sem obstrucdo, o diagnéstico é mais tardio, em torno de 2 a 3
meses de vida. Caracteriza-se por cianose discreta e insuficiéncia cardiaca,
com baixo ganho ponderal e infec¢des respiratérias. Os pulsos periféricos sdo
normais a discretamente diminuidos e o precordio é hiperativo. Na ausculta
cardiaca, a primeira bulha é normal e 0 segundo ruido apresenta
desdobramento fixo e largo. Um sopro ejetivo no foco pulmonar esta presente
secundariamente ao excesso de fluxo pela valva pulmonar. Um sopro
mesodiastélico pode ser identificado na borda esternal esquerda,
representando excesso de fluxo pela valva tricispide. Constitui a maioria das
formas supracardiacas.®

Os pacientes sem obstrucdo venosa pulmonar muito ocasionalmente

sobrevivem a primeira infancia sem que a doenca seja identificada. Estes
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pacientes tém apresentacdo clinica e semiologia semelhante aqueles
portadores de comunicacdo interatrial, porém com cianose discreta ou

baqueteamento digital.®

1.5. Exames Complementares

. Radiograma de Torax

O radiograma de térax de neonatos com conexdo an6mala total de veias
pulmonares obstrutiva é bastante caracteristico. A area cardiaca é normal ou
pequena, com campos pulmonares congestos com o aspecto caracteristico em
vidro moido. Ocasionalmente, podem-se identificar as linhas de Kerley e a
aparéncia pode até ser confundida com a da sindrome da angustia respiratoria
do neonato. Entretanto, nesta ha presenca de broncogramas aéreos que nao
poupam a silhueta cardiaca e ajudam no diagndstico diferencial.

As criangcas sem obstrucdo ao retorno venoso pulmonar tém radiogramas
de torax exibindo cardiomegalia as custas de sobrecarga das cavidades
direitas associada ao aumento de fluxo nos pulmdes. No paciente mais velho, o
tronco pulmonar pode tornar-se visivel e proeminente. Na conexao anémala do
tipo supracardiaca, em que ha a formacdo da ferradura venosa, a tipica
imagem do boneco de neve pode ser identificada, embora presente em apenas

um terco dos casos (Figura 2).&!?
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Observa-se alargamento no mediastino superior, secundario a dilatagdo da veia cava superior
e veia vertical ascendente, caracterizando a classica imagem do oito ou boneco de neve.
Fonte: https://www.bcm.edu/radiology/cases/pediatric/text/2e-desc.htm.

Figura 2. Radiograma de térax em projecdo antero-posterior de portador de

conexdo anbmala total de veias pulmonares tipo supracardiaca.

. Eletrocardiograma

O eletrocardiograma(ECG) evidencia desvio do eixo elétrico para a direita
associado aos sinais de sobrecarga do ventriculo direito. O aspecto rsR’ pode
ser visto em V1, embora um padrdo qR possa ser identificado em 80% dos
pacientes com CATVP (Figura 3).Este ultimo aspecto reflete maior grau de

hipertensdo pulmonar, embora com pouca correlacdo entre ambos.


https://www.bcm.edu/radiology/cases/pediatric/text/2e-desc.htm
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Sobrecarga atrial direita € mais comum apdés o terceiro més, embora seja mais

frequente nos portadores de obstrucdo venosa.®
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Fonte: arquivo do autor.

Figura 3. Eletrocardiograma de lactente com conexdo anémala total de veias
pulmonares demonstrando desvio de eixo elétrico para a direita e

sinais de sobrecarga atrial e ventricular direita.

. Ecocardiograma

A ecocardiografia € o método diagndstico nao invasivo definitivo para o
diagnostico.Relatos da identificagdo de uma ou mais veias pulmonares
conectadas ao atrio esquerdo pela ecocardiografia datam do final da década de

70.% Starkes e colaboradores descreveram, em 1982, a primeira série de
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casos em que o diagnostico foi exclusivamente ecocardiografico, sem auxilio
de angiografia.®

A suspeita de CAVP deve ser levantada na presenca de aumento
importante de camaras direitas, que pode associar-se a um atrio esquerdo
pequeno, sem comunicacao interatrial ampla (Figura 4). As projecdes subcostal
e apical quatro camaras oferecem boa identificacdo das veias pulmonares
superior direita e inferior esquerda, enquanto a incidéncia paraesternal alta,
mais proxima a regido infraclavicular esquerda permite a visibilizacdo das
demais. A nédo identificacdo dessas estruturas conectadas ao atrio esquerdo
deve encaminhar o examinador a uma insistente busca das mesmas
procurando uma confluéncia venosa, geralmente uma estrutura ndo pulsatil,
posterior ao atrio esquerdo e sem conex&o com o mesmo.®?

Quando a conexdo é da forma cardiaca,0 lago venoso se abre
diretamente no seio coronario ou no préprio atrio direito, e pode ser bem vista
pela via subcostal coronal dos atrios, na sua por¢cédo mais posterior.

Para identificacdo do trajeto da ferradura venosa, na forma supracardiaca,
a projecao paraesternal alta localiza o lago venoso visibilizando as quatro veias
pulmonares a ele conectadas (Figura 5). Na mesma projecdo ja é possivel
identificar as por¢des baixas e médias da veia vertical ascendente. Quando ha
obstrucdo, geralmente ela ocorre nestas porc¢des, podendo-se observar
reducdo no calibre do vaso e mais frequentemente elevacao da velocidade de
fluxo no local tanto ao mapeamento de fluxo em cores quanto na interrogacao

com o Doppler pulsado. A ferradura venosa pode ser completamente vista pela

janela supraesternal, formando um verdadeiro arco venoso superior e posterior
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ao arco aortico. Chama atencdo que ao mapeamento de fluxo a cores o fluxo
do arco venoso tem direcéo oposta ao observado no arco aértico.?

Na forma infracardiaca, o lago venoso pode ser visto na projecao
paraesternal, porém a visibilizacdo da veia descendente é feita por via
subcostal, no mesmo plano utilizado para a aorta no seu eixo longitudinal
(Figura 6). A veia descendente é vista a partir da sua porcao infradiafragmatica
e pode ser distinguida da aorta pela auséncia de pulsacéo. A partir dai, deve-se
seguir a veia e o seu trajeto em direcdo ao figado, quando se identifica o fluxo
Venoso intenso que toma varios canais as vezes tortuosos dentro do figado e
se abre na veia cava inferior que pode apresentar algum grau de dilatacéo.

As cavidades direitas sdo sempre muito dilatadas e desproporcionalmente
maiores que as esquerdas. Por causa do aumento do ventriculo direito, ha
dilatacdo do anel tricispide e consequente insuficiéncia valvar. Esta
regurgitacdo tricispide é Util para a estimativa da pressao pulmonar, o que
facilita a monitorizacdo da hipertensdo pulmonar, particularmente no periodo
pés-operatorio. A artéria pulmonar € bastante dilatada e o canal arterial é
raramente persistente.

O estudo detalhado do septo interatrial € mandatorio para identificacdo do
local e das dimensdes do orificio de shunt que sera responséavel pelo débito
cardiaco esquerdo. Quanto menor a comunicagao interatrial, menor sera o
tamanho das estruturas do coragcao esquerdo. Embora as camaras esquerdas
sejam significativamente reduzidas, hipoplasia propriamente dita das mesmas é

uma excecao.®¥



15
Introducao

Apos a identificacdo de cada uma das veias pulmonares e do seu trajeto
coletor e de drenagem, o mapeamento de fluxo em cores e o estudo com o
Doppler pulsado permite identificar locais de obstrugdo em que se observa o
aumento na velocidade e mudanca do padrdo habitual do fluxo das veias

pulmonares.?

AD: étrio direito; VD: ventriculo direito; AE: atrio esquerdo; VE: ventriculo esquerdo.
Fonte:http://imgarcade.com/1/total-anomalous-pulmonary-venous-return-

echocardiography.

Figura 4. Imagem ecocardiografica no corte apical 4 camaras, mostrando
dilatacdo das camaras direitas num paciente com conexdo anémala

de veias pulmonares.


http://imgarcade.com/1/total-anomalous-pulmonary-venous-return-echocardiography
http://imgarcade.com/1/total-anomalous-pulmonary-venous-return-echocardiography
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ARCO VENOSO

Paciente portador de conexdo anO6mala total de veias pulmonares em veia cava
superior. Fonte: Arquivo do estudo, paciente DLM.

Figura 5. Imagem ecocardiografica no corte supraesternal mostrando arco
venoso pulmonar com fluxo em sentido inverso ao arco aortico ao

mapeamento de fluxo.
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CVPD: Conexdo das veias pulmonares direitas; CVPE: Conexdo das veias
pulmonares esquerdas; VPCD: Veia pulmonar comum descendente. Fonte
http://www.scielo.br/pdf/abc/v88n4/26.pdf.

Figura 6. Imagem ecocardiogréfica no corte subcostal, ao bidimensional e
mapeamento de fluxo a cores, mostrando conexdo andémala de

veias pulmonares infracardiaca.


http://www.scielo.br/pdf/abc/v88n4/26.pdf
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= Estudo Hemodinamico

O cateterismo cardiaco esta indicado nos raros casos em que estudo
ecocardiografico ndo consegue demonstrar adequadamente a anatomia do
defeito, 0 que ocorre principalmente quando o diagndéstico é feito em idades
mais avancadas. O local de obstrucdo € provavelmente a informacdo mais
interessante que o método pode fornecer. A identificacdo da conexdo anémala
é feita baseando-se no trajeto do cateter, na oximetria e na angiografia.*®

Na forma supracardiaca, o cateter proveniente da veia cava inferior pode
ser avancado para a veia inominada e veia vertical esquerda ascendente,
desenhando a ferradura venosa (Figura 7). A saturacdo de oxigénio que €&
normal na veia pulmonar comum vai perdendo concentracéo no trajeto, devido
ao retorno venoso sistémico da parte superior do corpo. A partir do atrio direito,
todas as camaras cardiacas atingem a mesma concentracdo de oxigénio em
torno de 80 a 82%. Quanto as pressfes, a informacdo mais relevante é a
hipertensdo pulmonar. O estudo com contraste pode ser realizado tanto na
ferradura venosa quanto no tronco pulmonar, em ambas as situacdes na
projecéao frontal.

No tipo cardiaco, a angiografia realizada no tronco pulmonar mostra o
contraste alcancando o seio coronario, que se apresenta muito dilatado e se
abre no atrio direito. Na variedade infradiafragmatica, a concentracdo de
oxigénio € elevada nas veias hepaticas, porta e cava inferior. A angiografia de

frente realizada no tronco pulmonar desenha a veia pulmonar comum se
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esvaziando na veia descendente. Esta pode sofrer uma constricdo no plano do

hiato esofagico e se abre nas veias intra-abdominais.™®

Observa-se ferradura venosa formada pela veia vertical ascendente e
conectando-se a veia cava superior através da veia
inominada.VCS:veia cava superior, Vl:veia inominada,VVA;veia vertical

ascendente.Fonte: www.rb.org.br/detalhe_artigo.asp?
id=1203&idioma=Portugues

Figura 7. Angiografia em projecdo poéstero-anterior revelando conexdo das

veias pulmonares na veia cava superior através da veia vertical
ascendente.

. Tomografia Computadorizada/ Ressonancia Magnética

Sao usados em casos selecionados, no auxilio diagndéstico pré-operatério
e na avaliacdo de lesdes residuais no pés-operatorio, especialmente no tipo
misto.

Para o manejo pré e pdés-operatorio, muitas vezes, faz-se necessaria

acurada avaliacdo de estruturas cardiacas e extracardiacas, determinando a
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relacdo espacial das grandes artérias, avaliacdo proximal e distal das artérias
pulmonares e da conexao venosa pulmonar e sistémica.

A tomografia tem como vantagens ser um exame de rapida aquisicao,
porém requerendo sedacdo, ainda que leve e expondo o paciente a
radiacédo.*®

A ressonancia magnética é capaz de elucidar a anatomia venosa e
realizar avaliacdo funcional do coracéo, sem utilizar radiacdo. Prové imagem de
boa qualidade de todo trajeto venoso pulmonar, conseguindo diferenciar bem
essa estrutura das adjacentes, como parénquima pulmonar, vias aéreas e
ossos (Figura 8). A cine ressonancia, por sua vez, realiza um estudo funcional,
sendo util na avaliacdo de obstrucdo venosa. Sua aplicacdo estende-se além
da avaliacdo pré-operatéria, sendo o método de escolha no diagnostico da
principal complicacdo no pos-operatério, a obstrucdo das veias pulmonares.

Tem como desvantagem o tempo prolongado.2*7:18)
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Observa-se ferradura venosa formada pela veia vertical ascendente e conectando-se a
veia cava superior através da veia inominada.VCS:.veia cava superior, Vl.veia
inominada,VVA;veia vertical ascendente.Fonte: Arquivo do estudo, paciente DLM.

Figura 8. Imagem de ressonancia magnética cardiaca em portador de conexao

andmala total supracardiaca.

1.6. Tratamento Cirargico

A CATVP tem mortalidade de 80% dentro do primeiro ano de vida se néo
corrigida pela cirurgia.*®* A indicacdo cirdrgica é imediatamente apés o
diagnostico, ja que nado existe possibilidade de resolucdo espontanea ou

mesmo tratamento clinico.
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Os objetivos imediatos do tratamento cirdrgico séo: conectar a veia
pulmonar comum ao atrio esquerdo, dividir a veia vertical e fechar comunicacao
interatrial, quando presente.” O procedimento é realizado com auxilio de
circulacado extracorporea com hipotermia profunda. Parada circulatéria total
também é necessaria, exceto nas formas cardiacas da CATVP.

Na conexao anbmala do tipo supracardiaca a veia vertical é ligada na sua
juncdo com a veia inominada. Através de uma incisdo na parede posterior do
atrio esquerdo, a veia pulmonar é conectada, com uma anastomose ampla.® A
comunicacao interatrial € fechada com uma grande placa de pericardio bovino,
para permitir aumentar o tamanho do &trio esquerdo e favorecer a
complacéncia deste atrio que habitualmente é diminuida.

A correcdo cirdrgica do tipo intracardiaco € restrita ao interior do atrio
direito, onde a drenagem andémala se faz quase sempre pelo seio coronario,
aumentado de tamanho. A operacdo consta da retirada do teto do seio
coronario, comunicando-0 com a comunicacao interatrial sempre presente e
proxima e que podera ser ampliado se necessario. A seguir € utilizado retalho
de pericardio bovino para reconstruir a septacao entre os atrios.

No tipo infracardiaco, € realizada incisdo na parede posterior do atrio
esquerdo, com anastomose ampla da veia pulmonar comum a essa regido. A
veia vertical descendente pode ou nao ser ligada durante o procedimento.®

O resultado tardio da correcdo cirirgica costuma ser satisfatorio, com
excecdo dos casos onde ha desenvolvimento de obstrucdo venosa pulmonar,
presente em até 18% dos casos operados,® geralmente entre trés e seis

meses de pés-operatério,?® independentemente do tipo de conexdo ou da
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técnica cirurgica empregada. Suas causas sao pobremente conhecidas e a
prevencao nao parece ter resultados.

Os fatores de risco associados a morte pods-operatoria sdo bem
conhecidos, destacando-se conexao infracardiaca, idade precoce a cirurgia,
anatomia cardiaca univentricular, presenca de obstrucdo, estenose ou

hipoplasia de veias pulmonares e obstrucéo venosa pés-operatéria.?*2"

1.7. Arritmias e Cardiopatias Congénitas

Frente a evolucdo das técnicas cirargicas e dos cuidados intensivos
perioperatorios, a mortalidade no tratamento das cardiopatias congénitas
diminuiu gradativamente, nos levando a um novo foco, de reducdo da
morbidade associada a estas doencas. Assim, as arritmias pés-operatdrias,
antes pouco valorizadas, hoje surgem como uma causa de preocupacéo no
seguimento tardio.

No paciente submetido a cirurgia cardiaca, € importante ressaltar que os
distarbios do ritmo podem surgir em fases distintas: no perioperatério,
incluindo o periodo antes e imediatamente apdés a cirurgia e no
acompanhamento tardio.

A incidéncia de arritmias no perioperatorio pode ser dificil de determinar,
por sofrer influéncia de uma serie de fatores, como idade e presenca de
arritmia prévia. Aléem disso, a maioria dos estudos € retrospectivo e pode
subestimar os achados.®® Fazem parte da etiologia fatores anatdmicos, como

lesdo direta do né sinusal e/ou atrioventricular durante cirurgia e fatores
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humorais, secundarios a circulacdo extracorpérea, hipotermia e resposta
inflamatério sistémica provocada pelo procedimento.®®

As taquicardias supraventriculares (TSV) em geral sdo mais frequentes
apos cirurgias que cursam com extensa manipulacdo atrial, como Mustard,
Senning e Fontan. Podem ser secundarias a leséo cirargica ou a presenca de
uma via acessoéria desmascarada apds a cirurgia, como na transposicao
corrigida das grandes artérias, anomalia de Ebstein da valva tricuspide e
miocardiopatia hipertrofica. Embora ndo sejam muito frequentes, podem cursar
com comprometimento hemodinamico. Estudos revelam incidéncia de TSV em
20-36% das cirurgias de Fontan e 6 a 11% dos Mustard.®® Quando se analisa
0 mecanismo da arritmia, as mais comuns sao taquicardia atrial,taquicardia por
por reentrada intraatrial e taquicardia juncional ectopica.

A taquicardia atrial (TA) pode decorrer de microrreentrada ou foco
ectopico atrial. A FC varia de 160 a 220 bpm, sendo geralmente nédo
sustentada e, portanto, com discreta repercussdo clinica. Nos pacientes
submetidos a cirurgia de Fontan, a incidéncia chega a 3 - 7%, com maior
chance de repercusséo nestes pacientes.®

A taquicardia reentrante intra-atrial (TRIA) surge, junto com a taquicardia
atrial, como um dos 2 mecanismos principais de TSV no po0s operatorio de
cardiopatia congénita. Decorre de um circuito de macrorreentrada, semelhante
ao flutter atrial, que utiliza tecido atrial e cicatriz cirargica, ultrapassando 0s
limites do istmo cavotricuspideo. A FC é menor que no flutter atrial (<250 bpm).
Pacientes submetidos a cirurgia com cicatriz atrial extensa sdo mais propicios a

esta arritmia, que pode ter repercussao hemodinamica variavel. A cardioversao
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elétrica tem resultado apenas transitorio, na maioria das vezes, com retorno da
arritmia, que pode se comportar como um foco automatico.®®

A taquicardia juncional ectopica (TJE) é quase exclusiva do pos-
operatorio recente. E definida como taquicardia de complexo QRS estreito, com
FC 20% maior que a frequéncia sinusal esperada, para diferencia-la do escape
juncional. Mais comum apdés manipulacdo do septo interventricular, como no
tratamento da tetralogia de Fallot, comunicacao interventricular, defeito do
septo atrioventricular, ocorre por lesédo inflamatéria no feixe de Hiss. Todos os
estudos reportam uma alta mortalidade com TJE, provavelmente a arritmia
mais letal no pos-operatorio. Pode ocorrer resolucdo espontanea em 3 a 7 dias.

Taquicardia ventricular (TV) é definida como ritmo originario dos
ventriculos, com FC variando de 150 a 250 bpm. Tem baixa incidéncia no pés-
operatorio, consequéncia de técnicas mais avancadas de CEC e protecao
miocardica e reducdo das ventriculotomias durante o reparo. Estudos relatam
incidéncia de 2 a 7% nos “switchs atriais”, enquanto no Fontan chega a 3 a
12%.

Bloqueio atrioventricular (BAV) acontece em 2% dos casos nos grandes
centros, em cirurgias para reparo do septo interventricular isoladamente ou em
associac0Oes (transposicéo de grandes artérias, tetralogia de Fallot, dupla via de
saida de ventriculo direito) ou ainda em trocas valvares. O manejo terapéutico
preconiza a utilizacdo de marcapasso definitivo se a lesdo néo reverte apos 7
dias. A incidéncia de BAYV total apés troca arterial € préxima a zero, mas pode
chegar a 4% na associacdo com CIV. Na cirurgia de Fontan, dependendo do

subtipo anatémico, pode variar de 1- 6 %. Na correcdo de CIV, varia de 4 a
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13%, enquanto na Tetralogia de Fallot chega a 3,5%. E importante ressaltar
que, a medida que diminui o tamanho do paciente submetido a cirurgia,
aumenta o risco de BAV. Contudo, os avan¢os na estimulacdo cardiaca
artificial tornam possivel o tratamento destes pacientes.®®

A doenca do ndé sinusal (DNS) sera descrita separadamente pela sua
importancia no poés-operatério das cardiopatias congénitas. Descrita
inicialmente por Ferrer em 1968, é causada por uma combinacédo de fatores:
injaria cirdrgica ao n6 sinusal, miocéardio atrial, suprimento arterial e/ou
inervacdo autondmica, combinada as alteracbes hemodinamicas pré e pos-
operatorias. Para o diagnéstico, em criancas, sdo utilizados os critérios de
Kugler, a saber: bradicardia sinusal, arritmia sinusal severa, pausa /parada
sinusal, ritmo de escape baixo, bloqueio sinoatrial (de segundo grau tipo | ou
II), bradi ou taquiarritmias, taquicardia por reentrada sinusal e arritmias por
reentrada atrial (flutter fibrilagdo atrial). Durante o procedimento cirdrgico, lesao
anatdbmica do né sinusal, musculatura atrial, inervacdo autonémica cardiaca e
artéria do no sinusal podem, em conjunto ou isoladamente, ser responsaveis
pela doenca. A irrigacdo sanguinea merece atencao, pela variagdo anatémica:a
artéria do no sinusal se origina da artéria coronaria direita em 66% e da artéria
circunflexa em 30% dos casos:apresenta trajeto na juncao cavoatrial, pré-caval
em 58%, retrocaval em 36% e ao redor da juncdo em 6%, sendo que esse
curso pode variar ainda mais nas cardiopatias congénitas.®®

As cirurgias mais relacionadas a bradicardia sdo: Mustard,Senning,
Fontan e transplante cardiaco ortotopico. Bradicardia acontece em 28% dos

pacientes ap0s cirurgia de Fontan e cerca de 26% dos pacientes apos troca
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atrial. Edwards et al.®® estudaram 32 espécimes de autépsia em poés
operatorio de cirurgia de Mustard e demonstraram leséo do no sinusal e tecido
paranodal em 77 e 100% dos casos, respectivamente, embora apenas metade
dos pacientes tivesse diagnoéstico de arritmia. Os sintomas na populacao
pediatrica incluem tontura, intolerancia ao exercicio, palpitacdes e dor toracica,
e a severidade depende da condi¢cdo hemodinamica do paciente. O ECG de 24
horas deve ser realizado na busca dos critérios diagndsticos. Monitores de
eventos podem ser Uteis na correlacdo clinico-eletrocardiografica. O teste de
esforco mostra bradicardia, incompeténcia cronotrépica durante esforco
maximo e queda rapida da FC durante a fase de recuperacédo, com bradicardia
ou ritmo de escape.

A maioria dos pacientes com DNS apresenta mais de um tipo de arritmia,
sendo o flutter atrial uma associacdo muito frequente. A bradicardia, combinada
com conducéo intraatrial prolongada e periodo refratario alterado, favorece o
desenvolvimento de taquicardias por reentrada. Por outro lado, a cessacéo das
taquicardias cria parada sinusal e bradicardia severa. Existe grande dificuldade
em avaliar a repercussdo clinica da DNS. A histéria natural revela uma
proporcao decrescente de pacientes livres de arritmia ao longo dos anos, em
estudo em pOs operatério de Fontan. A bradicardia ou parada sinusal
isoladamente ndo foi descrita como fator isolado para morte subita. Em
contraste, a associacdo com taquiarritmias, especialmente flutter atrial, pode
aumentar o risco de morte arritmica, potencializado pelas condicbes

hemodinamicas.®®
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Nos pacientes submetidos a correcdo de conexdo and6mala de veias
pulmonares, estudos de avaliacdo de seguimento tardio, mesmo em pacientes
assintomaticos ou oligossintomaticos, evidenciam uma prevaléncia
consideravel de distarbios do ritmo.

Um dos primeiros trabalhos direcionados a avaliagdo de arritmias foi
realizado por Saxena, em 1991,%% que avaliou 16 pacientes de 7 meses a 20
anos operados de CATVP no periodo de 1973 a 1989. Realizou-se ECG de 24
horas em todos e teste ergométrico em 9 individuos maiores de 5 anos. Seis
pacientes apresentaram arritmias, principalmente taquicardia supraventricular,
doenca do nd sinusal e ectopias ventriculares, tendo 5 dos pacientes
seguimento pés-cirdrgico maior que 6 anos.

De forma geral, existem poucos trabalhos cientificos abordando a questao
e 0s mesmos sao limitados pelo pequeno nimero e variedade anatbmica da
amostra. Porém, todos sugerem um acompanhamento rigoroso dos pacientes,

mesmo 0s assintomaticos, com foco especial no diagnéstico de arritmias.
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1.8. Objetivos

1.8.1. Geral

O presente estudo foi idealizado visando verificar a associacdo entre

tratamento cirdrgico de conexdo anémala total de veias pulmonares e arritmia

cardiaca no pos-operatorio tardio.

1.8.2. Especificos

Avaliar, de forma retrospectiva, fatores de risco anatémicos, clinicos e

cirdrgicos associados a risco ou protecdo para o desenvolvimento de arritmias

no pos-operatorio de conexdo andmala total de veias pulmonares.
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2.  CASUISTICA E METODO

2.1. Caracterizagcdo da Amostra

Os pacientes com diagnostico de CATVP foram identificados pelas
descricdes cirurgicas arquivadas no Servico de Cirurgia Cardiovascular
Pediatrica de Sao José do Rio Preto, implantado no Hospital de Base/ Hospital
da Crianca e Maternidade de S&o José do Rio Preto. Foram selecionados os
pacientes operados entre janeiro de 2002 e maio de 2014.

Foram incluidos pacientes com pequenos defeitos cardiacos congénitos
como CIA e /ou PCA. Entretanto, excluiram-se pacientes com outros defeitos
complexos. Assim, no periodo referido foram operadas 31 crian¢as portadoras
de CATVP.

O projeto do estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisas com
Seres Humanos da Instituicdo (parecer n° 59498/12) (Anexo 1). Com a
aprovacao, todas as criancas sobreviventes foram convidadas a virem ao
hospital para uma avaliacdo tardia. Aquelas que compareceram com Seus
responsaveis receberam explicacées detalhadas a respeito do estudo e os que
concordaram assinaram previamente o Termo de Consentimento Livre e
Esclarecido (Apéndice 2).

Inicialmente os prontuarios foram revisados, extraindo-se as seguintes
informagdes: sexo, peso ao nascimento, prematuridade, idade na internacao e
no momento da cirurgia, diagndstico principal, diagndéstico de forma obstrutiva,
necessidade de atriosseptostomia, arritmia pré-operatoria, tempo de ventilacdo

mecanica e de uso de drogas vasoativas, permanéncia na Unidade de Terapia
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Intensiva (UTI) e hospitalar, uso de antibioticoterapia, reoperacdo e Obitos
(Tabela 1).

Variaveis relacionadas aos procedimentos cirdrgicos foram obtidas pela
analise das descricdes cirargicas: temperatura minima durante a CEC, tempos
de perfusédo, isquemia miocardica e PCT (Tabela 2).

Dos 31 pacientes, houve 6 Obitos no total, todos intra-hospitalares, com
uma mortalidade de 19,3%. Destes, 3 aconteceram na fase inicial do estudo
(2004 e 2005) e a outra metade, na fase final, entre 2012 e 2014, um por ano.

Dentre os 25 pacientes sobreviventes, 20 realizaram o protocolo
designado para o estudo. Os cinco restantes ndo compareceram, por residirem
em outro estado. Um deles foi contactado via internet e encontra-se
assintomatico. Quatro nao foram localizados.

O perfil dos pacientes durante a internacdo inicial para tratamento
cirtrgico pode ser observado na Tabela 1.

A amostra foi dividida em duas, baseada na idade durante a avaliacao
atual: grupo 1, com pacientes maiores de 5 anos de idade e grupo 2, com

pacientes menores de 5 anos.
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Tabela 1. Caracteristicas clinicas e cirargicas adquiridas de 20 pacientes com

conexdao andmala total de veias pulmonares operados entre janeiro

2002 e maio de 2014.

Idade na operacéo (dias)
Masculino
Género o
Feminino
Peso na operacao (kg)
Supracardiaca
_ Cardiaca
Diagnostico
Infracardiaca
Mista
Necessidade de intubacao pré-operatorio
Tempo de intubacéo pés-operatdrio (dias)
Antibioticoterapia hospitalar
Tempo de UTI (dias)
Tempo de internacdo hospitalar (dias)
Tempo de CEC (min)
Temperatura CEC (°C)
Tempo isquemia miocéardica (min)
Tempo PCT (min)

Reoperacgao

70 (31-125) 1
11 (60%) *

9 (40%) *
3,8£0,7%

7 (35%) *

6 (30%) *

4 (20%) *

3 (15%) *

6 (30%) *
25(1-85) ¢
14 (70%) *
9(6-16)1

24 (12 -34) 1
92+-27%
23+-5%
43+-17%
24+-11%

2 (10%) *

Kg: quilogramas; UTI: unidade de terapia intensiva; CEC: circulagdo extracorpoérea; °C: graus
Celsius; min: minutos; PCT: parada circulatéria total; *; dados expressos em valor absoluto
(porcentagem do total); 1: dados expressos em mediana (intervalo interquartil); I: dados

expressos em média * desvio padréo.
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2.2. Metodologia

Trata-se de estudo retrospectivo, quantitativo, com finalidade de avaliacao
de prognastico.

Em todos os casos, procedeu-se a coleta de anamnese e realizacdo dos
exames: eletrocardiograma(ECG) de 12 derivacdes, Ecocardiograma
bidimensional com Doppler e ECG de 24 horas (Holter). Os individuos do grupo
1 complementaram investigacdo com teste ergomeétrico.

A anamnese constou de informacfes sobre a classe funcional segundo a
classificacdo de Ross modificada e o uso de medicamentos.®V

O ECG foi realizado com eletrocardidégrafo Dixtal 3 canais. Forneceu o
ritmo e frequéncia cardiaca, presenca de bloqueios atrioventriculares e
ectopias atriais e ventriculares. Os parametros para idade foram avaliados
segundo a tabela de Davignon.®?

O ecocardiograma foi realizado com aparelho da marca Phillips, modelo
HD11 ou HD 15 (Bothell, WA, USA), com transdutor pediatrico e adulto, modo
unidimensional, bidimensional, Doppler pulsado, continuo e colorido. Quando
necessaria, foi empregada sedagéo com hidrato de cloral a 10%, na dose de 50
mg/kg, administrado via oral.

A analise foi segmentar sequencial, avaliando as conexdes venoatrial,
atrioventricular e ventriculoarterial. Foi avaliada presenca de comunicacéo
interatrial residual pelo bidimensional e mapeamento de fluxo colorido. O fluxo

em veias pulmonares, pelo Doppler pulsado, foi considerado como sugestivo

de obstrucdo quando a velocidade foi maior que 2m/s.*®
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Também com o auxilio do Doppler, foi calculada a presséo sistélica de VD
(PSVD) em mmHg pelo refluxo tricispide fisiologico. A pressdo média em
artéria pulmonar (PMAP) em mmHg foi calculada com a velocidade inicial do
refluxo pulmonar fisioldgico. A funcdo ventricular esquerda foi calculada pela
férmula de Theicholz.*?

O ECG de 24 horas (Holter) foi realizado com aparelho Cardio light
(Cardios R), com gravacao aproximada de 22 a 24 horas. Os tracados foram
analisados nos 3 canais padrbes, adotando-se como critérios especificos para
populacdo pediatrica: precocidade das ectopias atriais 30% e pausas
significantes quando maiores que 2 segundos.®® Os pacientes foram avaliados
quanto ao ritmo, FC minima, média e maxima, presenca e intensidade de
ectopias, bloqueios atrioventriculares e pausas > 2 segundos .

O teste ergométrico foi realizado em esteira ergométrica Micromed
Centurion 300, utilizando protocolo de Bruce. Foi avaliada a FC maxima
encontrada e presenca de arritmias durante o exame. Foi considerado défict
cronotrépico uma FC méaxima em criancas <180 bpm sob estimulacéo
adequada.®*3®

Disfuncdo do né sinusal foi definida como bradicardia ao Holter, pausas
>2 segundos no ECG ou Holter ou défict cronotrépico no teste de esforco. O
limite inferior de FC ao Holter foi definido como 2 desvio-padrao o valor normal
descrito para idade. Assim, critérios de DNS ao Holter foram FC minima < 60
bpm para criancas < 6 anos, FC < 45 bpm para criangas entre 6 e 12 anos e
FC < 40 bpm nos maiores de 12 anos. Todos 0s ritmos nao sinusais foram

avaliados e ritmos de escape de baixa frequéncia foram considerados
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sugestivos, nao critério definivo de DNS. Uma pausa significativa foi
considerada > 2 segundos porque a pausa sinusal maxima € de 1,8 e 2
segundos em criancas e adultos jovens, respectivamente.®® Défict cronotrépico
ao teste ergométrico foi definido como FC maxima ao esforco <180 bpm.®*3
Bloqueio atrioventricular foi identificado como de primeiro, segundo e
terceiro graus. As ectopias atriais e ventriculares foram classificadas como
isoladas, pareadas e taquicardia sustentada e ndo sustentadas. De acordo com
a frequéncia em 24 horas, apresentaram-se como esporadicas(< 200
batimentos), discreta (1 a 3%), moderada (3 a 10% ), severa (10% a 30%) e

muito severa (> 30% ).

2.3. Andlise Estatistica

Foi feita analise descritiva dos dados e apresentado como média, desvio
padréo, mediana e intervalo interquartil.

As variaveis qualitativas foram analisadas com auxilio do teste de Fisher.
As varidveis quantitativas continuas com distribuicdo gaussiana foram
analisadas com auxilio do teste "t" de Student ndo pareado. Quando
necessario, foram feitas correlacdes empregando-se a correlacédo de Pearson.
As representacdes graficas foram feitas com auxilio de graficos de box plot e
histograma.

Admitiu-se erro alfa de 5%, sendo considerados significantes valores de P

menor ou igual a 0,05. Utilizou-se o software StatsDirect 1, 9,15 de 30/11/2011.
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3. RESULTADOS

3.1. Avaliacao Clinica

O total de 20 pacientes foi dividido em 2 grupos: o grupo 1, maiores de 5
anos, com 11 criangas e grupo 2, menores de 5 anos, com 9 pacientes.

A maioria dos pacientes (90%) estava em classe funcional | da
classificacdo de Ross. Dois pacientes utilizavam medica¢ao cardiovascular.

Cinco pacientes (25%) faziam uso continuo de medicacdo neuroldgica.
Dois pacientes (10%) receberam diagndstico de Sindrome de Goldenhar em
acompanhamento no servi¢co de Genética Clinica.

Os dados relativos aos individuos da amostra na avaliacdo de seguimento

sdo descritos na Tabela 2.



39
Resultados

Tabela 2. Caracteristicas clinicas dos 20 pacientes operados de conexao

anomala total de veias pulmonares na avaliagdo tardia.

Idade na avaliacdo (meses)
Grupo 1
Grupo 2
Tempo de seguimento (meses)
Sindrome genética
Classe funcional |
Medicagbes cardiovasculares
Disturbio neurologico
Lesao residual ao Eco
ECG anormal
Arritmia significativa ao Holter

Arritmia ao teste ergométrico

70,8 (2,4 - 128,4) t
11 (60%) *

9 (40%) *
61(1,4 - 114) t
2 (10%) *

18 (90%) *
2(10%) *

5 (25%) *
4(20%)*
13(65%)*

9 (45%) *

4 (36%) *

*: dados expressos em valor absoluto (porcentagem do total); 1: dados expressos em mediana
(intervalo interquartil); I: dados expressos em média (minimo - maximo).

3.2. Arritmias no Pés-operatério Imediato

Quatro pacientes, 20% da amostra, apresentaram algum tipo de arritmia

no periodo pos-operatorio imediato, durante a internagcéo hospitalar.

O primeiro individuo operado da série, forma cardiaca submetida a

cirurgia corretiva aos 138 dias de vida, apresentou bloqueio atrioventricular

transitorio, com necessidade de suporte de marcapasso provisorio.

O segundo caso, forma infracardiaca obstrutiva operada aos 3 dias de

vida, apresentou taquicardia supraventricular de etiologia ndo definida, no 12°

dia p6és operatorio e usou amiodarona por um periodo curto.



40
Resultados

O terceiro paciente apresentava a forma supracardiaca, com abordagem
cirdrgica aos 133 dias de vida e apresentou taquicardia juncional ectépica no
periodo pos operatodrio imediato, necessitando de amiodarona.

O Jultimo paciente, filho de mé&e operada de tetralogia de Fallot,
apresentava forma mista obstrutiva e foi submetido a atriosseptostomia
percutanea prévia a cirurgia. Foi operado aos 34 dias de vida e apresentou

taquicardia juncional paroxistica tratada com amiodarona.

3.3. Achados Ecocardiograficos

Os dados ecocardiograficos demonstraram que nenhum paciente
apresentava comunicacao interatrial residual ou insuficiéncia valvar maior que
discreta. A pressdo pulmonar estimada pela insuficiéncia tricispide variou de
15 a 38 mmHg (média 27 mmHg). A funcdo ventricular esquerda estava
preservada em todos os pacientes, com fracéo de ejecao variando de 64 a 85%
(média 72%) pela férmula de Teichholz.

A velocidade de fluxo em veias pulmonares foi menor que 2 m/s em todos
0s pacientes, embora em 2 deles a velocidade de fluxo variou de 1,5 a 1,8 m/s
com sinais de obstrucdo anatdbmica(Figura 10). Observou-se estenose da
porcdo proximal da veia cava superior, provavel local de canulagdo, em 2

pacientes.



41
Resultados

Fonte: Arquivo do estudo, paciente DLM.

Figura 9. Imagem ecocardiografica no corte subcostal 4 camaras em paciente
no pés operatdrio de conexdo anémala total de veias pulmonares em

veia cava superior.
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A: corte subcostal. Nota-se camara posterior ao atrio esquerdo, no local da anastomose
da veia pulmonar comum. Presenca de estreitamento ao eco bidimensional e turbuléncia
de fluxo ao mapeamento de fluxo; B: Achados semelhantes no corte paraesternal eixo
longo. Fonte: Arquivo do estudo, paciente DLM.

Figura 10. Imagem ecocardiografica no corte subcostal 4 camaras e

paraesternal em paciente no pos operatorio de conexao

anOmala total de veias pulmonares em veia cava superior.



43
Resultados

3.4. Achados Eletrofisioldgicos

3.4.1. Eletrocardiograma de 12 Derivacdes

O eletrocardiograma de 12 derivacfes apresentou anormalidades para a
idade em 13 dos 20 pacientes estudados (65%).

O ritmo foi sinusal em 95% da amostra, com apenas uma crianca
apresentando ritmo juncional(Figura 11A). A conducdo atrioventricular foi

preservada em todos os pacientes em ritmo sinusal.
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A: paciente KCRM, 9 anos. ECG em ritmo juncional com FC 60 bpm e complexos QRS com
morfologia de bloqueio de ramo direito; B: paciente SGSR,4anos: ritmo sinusal com FC 125

bpm e alteracdo da repolarizacao ventricular em paredes anterior e inferior.

Figura 11. Eletrocardiograma de 12 derivagcdes em repouso dos pacientes do
estudo.
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Outros achados encontrados foram: distarbio de conducdo do ramo
direito(DCRD) em 6 pacientes (30%), bloqueio do ramo direito (BRD) em 2
pacientes (10%), sobrecarga ventricular direita em 2 pacientes (10%), alteracdo
da repolarizacdo ventricular em 2 (10%) e bradicardia sinusal em 1 paciente

(5%) (Figuras 11 e 12).
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A: pac":iénte‘VS‘F,Q anos. ECG em ritmo sinusal, FC 60 bpm com padrao de bloqueio de ramo direito.
B: paciente EBA, 6 anos: ritmo sinusal com FC 100 bpm e disturbio de conduc¢ao do ramo direito.

Figura 12. Eletrocardiograma de 12 derivagcdes em repouso dos pacientes do
estudo.
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3.4.2. Eletrocardiograma de 24 horas — Holter

O tempo médio de gravacdo foi de 23 horas. A frequéncia cardiaca
minima variou de 28 a 98 bpm, com média de 60 bpm; a frequéncia cardiaca
maxima variou de 103 a 190 bpm, com média de 159 bpm.

O ritmo foi sinusal em 19(95%) dos pacientes. Ritmo juncional foi
observado em um individuo da amostra. Ritmo atrial ectdpico ndo esteve
presente nos exames (Figural3).

Bradicardia sinusal, de acordo com os critérios de FC estabelecidos para
idade, aconteceu em 6 pacientes (30%) do total (Figura 14B).

A conducéo atrioventricular foi preservada em 95% dos casos, exceto em
uma paciente, portadora do tipo cardiaco da doenca, que desenvolveu bloqueio
atrioventricular de segundo grau do tipo Il durante a vigilia, relacionada as
atividades fisicas (Figura 14A).

N&o foram observadas pausas maiores que 2 segundos nos pacientes da

amostra.
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Figura 13. Eletrocardiograma de 24 horas da paciente KCRM, 9 anos,

mostrando ritmo juncional com complexos QRS largos com

morfologia de bloqueio de ramo direito. FC 40 bpm.
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A: paciente MICP, 8 anos. Alteragdo na conduc¢ao atrioventricular, com periodos de bloqueio atrioventricular
de segundo grau tipo Il, intercalados com condu¢é@o normal B: paciente VSF, 9 anos. Bradicardia sinusal
com FC minima ao exame 47 bpm. C: paciente GVR, 8 anos. Bradicardia sinusal com FC minima ao exame
45 bpm.

Figura 14. Eletrocardiograma de 24 horas dos pacientes do estudo.

Considerando a presenca de qualquer tipo ou grau de ectopia, a
prevaléncia de extrassistoles foi de 95%. Ectopias atriais isoladas foram as
mais frequentes, em 75% dos casos, seguida de ectopias ventriculares
isoladas em 65% dos casos (Figuras 15 e 16). Dez pacientes (50%)
apresentaram associacdo de ectopias atriais e ventriculares ao Holter.
Contudo, excluindo-se as ectopias esporadicas (< 200/ 24 horas), a prevaléncia
de ectopias diminui. Seis pacientes, constituindo 30%, apresentaram ectopias
atriais e/ou ventriculares de frequéncia maior que discreta ao ECG de 24 horas

(Tabela 3).
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Figura 15. Eletrocardiograma de 24 horas do paciente JRM, 7 anos, operado

da forma infracardiaca de CAVP, evidenciando ectopia ventricular

isolada polimorfica de grau moderado.
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A: paciente MHDF, 10 anos, operado da forma supracardiaca de CAVP. B: paciente ZHM, 2
anos, portador da forma mista de CAVP, apresentou taquicardia juncional ectépica no poés-
operatério imediato.

Figura 16. Eletrocardiograma de 24 horas dos pacientes do estudo, mostrando

ectopia atrial isolada.

Em conclusdo, do total de 20 pacientes, seis individuos (30%)
apresentaram ao Holter critérios para disfungdo do né sinusal e 8 pacientes
(40%) apresentaram ectopias significantes ou outras alteracdes do ritmo. Se
considerarmos como um todo, 9 pacientes(45%) apresentaram achados

significativos ao exame (Tabela 3). Dentre os achados, dois foram mais
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importantes: blogueio atrioventricular 2: 1 ao esforco e ritmo juncional com
QRS largo e frequéncia baixa. Vale ressaltar que todos os pacientes com

achados positivos eram assintomaticos.

Tabela 3. Distribuicdo das arritmias nos ECG de 24h nos pacientes em pos-

operatorio tardio de CAVTP.

Doencga do no sinusal
Bradicardia sinusal 6
Pausa > 2 seg 0
Bloqueio atrioventricular
BAV 1 grau 0

BAV > 2/ 3 grau 1

Arritmia atrial

ESA isolada 15
ESA pareada 8
TA 7

Arritmia ventricular

ESV isolada 13
ESV pareada 0
TV 0

BAV 2: 1-blogueio atrioventricular; ESA: extrassistole atrial; TA: taquicardia atrial; ESV:
extrassistole ventricular; TV: taquicardia ventricular.
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3.4.3. Teste Ergométrico

A idade dos pacientes submetido a teste ergométrico foi de 5,8 a 10,7
anos, com média de 8,8 anos. O tempo médio de permanéncia na esteira
ergométrica foi de 11,1 minutos.

A frequéncia cardiaca maxima variou de 140 a 191 bpm, com média de
157 bpm. Apenas 2 do total de 11 pacientes (18%) atingiram a frequéncia
cardiaca preconizada para infancia, portanto, com resposta cronotropica
adequada.

Foram observadas arritmias em 4 dos 11 pacientes (36%) durante
atividade fisica induzida.

O primeiro, KCRM, portador da forma infracardiaca obstrutiva, apresentou
ritmo juncional em repouso, alternando com ritmo sinusal com bloqueio de
ramo direito ao esforco. Na fase de recuperacdo, retornou a ritmo juncional

com frequéncia baixa (Figura 17).
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AmpR: 1,07 mV
STY: 0,04 mV
Sens.: 10 mm/mV

D2M

AmpR: 1,08 mV |
STY: 0,01 mv
Sens.: 10 mm/mV

V2Mm

AmpR: 0,36 mV
STY: -0,03 mV
Sens.: 10 mm/mV

Esf 09:53 4.2 mph 16.0% 25 rfn/s de 32Hz 110/60 mmtHg 138 bpm

CMs

AmpR: 0,93 mV
STY: 0,27 mV
Sens.: 10 mm/mV

D2M

AmpR: 0,83 mV
STY: 0,199 mV
Sens.: 10 mm/mV

V2M

AmpR: 0,75 mV
STY: -0,86 mV
Sens.: 10 mm/mV

Continua
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Sens.: 10 mm/mV

D2M

AmpR: 1,06 mV
STY: 0,04 mV
Sens.: 10 mm/mV

V2M

AmpR: 0,37 mV
STY: -0,05 mV
Sens.: 10 mm/mV

A: pré-esforco, com ritmo juncional, complexos QRS com morfologia de bloqueio de ramo
direito e FC 89 bpm B: esfor¢o, com ritmo sinusal, bloqueio de ramo direito e FC atingindo

138 bpm C: pos-esforco, retorno ao ritmo juncional, com bloqueio de ramo direito e FC 86
bpm.

Figura 17. Teste ergométrico da paciente KCRM.

O segundo, HVDS, também portador de conexdo andmala tipo
infracardiaca obstrutiva, apresentou ectopias ventriculares isoladas durante
esforco (Figura 18).

O terceiro paciente, JRM, com diagnoéstico da forma infracardiaca,
apresentou ectopias atriais e ventriculares isoladas durante as fases de esforco

e recuperacgéao (Figura 19).
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Esf. 1287 50moh 180% 25mmis Base Redo 32Hz 10060 g 191 bpm

e BN ALY L
- CM5

AmpR: 2,46 mV
STY:  001mV
Sens.; 10 mm/mV

D2M

AmpR: 246 mV
STY.  -0,22mV
Sens.. 10 mm/mV

Vam

AmpR: 0,47 mV
STY:  036mV
Sens.. 10 mm/mV

Paciente HVDS, 9 anos. Teste ergométrico mostrando ectopia ventricular isolada durante o
esforco.

Figura 18. Teste ergométrico de paciente do estudo evidenciando ectopia

ventricular isolada.
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Rec. 03:07 Recuperacdo 25 mm/s__ Base Rede 32Hz 90/60 mmHg 109 bpm

CM5

AmpR: 2,57 mV
STY: 0,17 mV
Sens.: 10 mm/mV

D2M

AmpR: 1,24 mV
STY: 0,05 mV
Sens.: 10 mm/mV

V2M

AmpR: 0,46 mV
STY: 0,08 mV
Sens.: 10 mm/mV

Teste ergométrico do paciente JRM, 7 anos, evidenciando ectopia atrial isolada durante a fase
de recuperacao.

Figura 19. Ectopia atrial isolada em teste ergométrico de paciente do estudo.

O dltimo paciente, MICP, cujas veias pulmonares drenavam em seio
coronariano no pré-operatoério, apresentou bloqueio atrioventricular do tipo 2:1
ja no primeiro minuto do esforco, restaurando a conducdo atrioventricular no

terceiro minuto da fase de recuperacao (Figura 20).
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——— w i CRERVIT T

120/60 mmtig 97 bor
- cms

mm/s

AmpR: 1,91 mV
STY: 0,02 mv
Sens.: 10 mm/mV

D2M

AmpR: 1,92 mV
STY: -0,10 mV
Sens.: 10 mm/mV

vam

AmpR: 0,45 mV
STY: 0,08 mv
Sens.: 10 mm/mV

Eef 0103 17moh 100% 2

m/s__Base Rede 32 120/60 mmtg 67 bpm

CM5
AmpR: 1,97 mV
STY: 0,00 mv
Sens.: 10 mm/mV

D2M

AmpR: 1,81 mV
STY: -0,11 mv
Sens.: 10 mm/mV

V2M

AmpR: 0,35mV
STY: 0,06 mvV
Sens.: 10 mm/mV

Continua




60
Resultados

ecuperacé 25 mm/s se Rede 32Hz 120/60 mmHg 86 bpm

CM5

AmpR: 2,48 mV
STY: 0,08 mvV
Sens.: 10 mm/mV

D2M

AmpR: 1,96 mV
STY: -0,05 mv
Sens.: 10 mm/mV

Va2Mm

AmpR: 0,50 mV
STY: 0,07 mv
Sens.: 10 mm/mV

A: pré-esforgo, com FC 97 bpm e conducao atrioventricular preservada B: esforgo, com FC 67
bpm e bloqueio atrioventricular avancado do tipo 2:1 C: pés-esforco, com FC 89 bpm e
recuperacao da conducao atrioventricular.

Figura 20. Teste ergométrico da paciente MICP.

A distribuicdo das arritmias no ECG de 24h e teste ergométrico pode ser

resumida na Tabela 4.
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Tabela 4. Distribuicdo das arritmias por paciente no pos operatoério tardio de

conexao anbmala total de veias pulmonares.

Idade FC min Ectopias FC maxima Arritmia

Paciente (Anos) Holter Ritmo >esporadica TE TE

LJD 10,3 38 RS ESA, ESAP, TA 174

JDSA 10,7 50 RS ESA 169

HVDS 9,8 48 RS 191 ESV

KCRM 9,8 41 RJ RJ 140 RJ

MHDF 10,1 48 RS 165

VSF 9,3 45 RS ESA, ESAP, TA 157

GVR 8,6 45 RS ESA, ESAP, TA 180

MICP 8,2 49 RS BAV 2:1 100 BAV 2:1
ESV,

JRM 7,6 51 RS ESV, ESVP 110 ESVP

EBA 6,8 79 RS 168

ERJ 5,8 63 RS 173

JLSV 4,7 78 RS

SGSR 4,3 64 RS

ZHM 2,7 50 RS ESA, ESAP, TA

LHSD 3,0 71 RS

BBMS 1,2 71 RS

LGG 2,6 54 RS

KSSM 11 75 RS

PAF 11 78 RS

DLM 0,2 98 RS

Fc min: frequéncia cardiaca minima; TE: teste ergométrico; ESA: extrassistole atrial; ESAP:
extrassistole atrial pareada; TA: taquicardia atrial; ESV: extrassistole ventricular; ESVP:
extrassistole ventricular pareada; RJ: ritmo juncional; BAV 2: 1-bloqueio atrioventricular 2:1. Em
negrito pacientes com FC minima abaixo do esperado ao Holter e FC submaxima ao teste
ergometrico.
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3.5. Doenca do N¢6 Sinusal

Avaliando os critérios de doenca do né sinusal preestabelecidos,
observamos que seis pacientes, equivalente a 30% ,apresentaram bradicardia
sinusal ao ECG de 24 horas. Nao foram observadas pausas maiores que 2
segundos na amostra. Uma paciente tinha ritmo juncional maior parte do
exame.

De acordo com os critérios determinados para realizagcdo de teste
ergométrico na infancia, € considerado défict cronotropico o achado de
frequéncia cardiaca maxima ao esforco menor que 180 bpm. Nove dos 11
pacientes (81,8%) apresentaram tal critério ao exame. Destes nove pacientes,
quatro apresentaram critérios para bradicardia sinusal no ECG de 12

derivacoes.

3.6. Fatores de Risco

A analise estatistica ndo foi capaz de demonstrar associacao significativa
entre variaveis clinicas e cirargicas perioperatdrias e a presenca de arritmias
tardiamente.

Avaliando-se o periodo de seguimento, observou-se que nos pacientes
com mais de 60 meses de seguimento, o risco de ocorréncia de arritmias foi
significantemente maior (P= 0,0198). O risco relativo foi de 7,0 com intervalo de

confianca de 95% variando de 1,043 a 46,971.
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A presenca de ECG de 12 derivacbes anormal associou-se a maior
presenca de arritmias (P= 0,0147). O risco relativo foi de 23,1 com intervalo de

confianca de 95% variando de 1,89 a 493,32.
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4. DISCUSSAO

O perfil da populacéo estudada é semelhante ao encontrado na literatura,
com predominio do sexo masculino. A mediana de idade no momento da
cirurgia foi de 70 dias, relativamente alta, refletindo as dificuldades encontradas
no diagnostico e encaminhamento destes pacientes para um servico de
referéncia. No Brasil, a amostra estudada por Binotto®” tinha uma média de
idade de 142 dias, enquanto Basso et al.?® observaram mediana de 120 dias
nos pacientes operados. Num pais desenvolvido, em contraposicdo, Tanel®®
descreveu uma média de idade de 36 dias no momento da operacao.

Em relacéo ao tipo anatémico, houve predominio da forma supracardiaca,
como demonstrado por Binotto,*” Basso®® e Tanel.®® A mortalidade cirtrgica
foi de 19,4% em nosso estudo, semelhante aos 17% encontrados por
Binotto.?” No Reino Unido, 14,3 % dos pacientes estudados por Seale®®
morreram apos a cirurgia.

Os achados ecocardiograficos sdo compativeis com os encontrados na
literatura, sem alteracdes importantes do exame.®?

A presenca de arritmias na evolugcdo pos operatéria tardia de algumas
cardiopatias congénitas j4 estd bem estabelecida.®®33*3®) Comunicacéo
interatrial, transposicao de grandes artérias com cirurgia de Senning/ Mustard e
tetralogia de Fallot sdo alguns exemplos. Entretanto, doengas com mecanismo

comum como a conexdo andmala das veias pulmonares foram pouco

estudadas.
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A CATVP caracteriza-se por sobrecarga volumétrica e consequente
dilatacdo das camaras direitas antes da cirurgia. Apos o procedimento,
observa-se presenca de atriotomia direita e esquerda e eventualmente patch
pericardico para atriosseptoplastia. Os achados fazem parte do mecanismo
eletrofisioldgico das arritmias, especialmente supraventriculares.®3%

Alguns estudos descrevem a ocorréncia de arritmias no pos operatorio
imediato. Grosse-Wortmann et al.,®” estudando 494 pacientes com
monitorizacdo continua por holter no pos operatério de cirurgia cardiaca
descreveram uma prevaléncia maxima de arritmias de 73% na populacdo
neonatal e 79% nos lactentes e criancas, sendo que apenas 2,6% dos
operados eram portadores de CAVP. Valsangiacomo,®® estudando 100
pacientes nos 7 primeiros dias apoés cirurgia cardiaca, através de monitorizacao
continua, observou incidéncia de 48% de arritmias no periodo e identificou
baixo peso, duracdo prolongada da CEC e complexidade da cirurgia como
fatores de risco. Os portadores de CAVP eram 4% da amostra.

Os dados sobre a presenca de arritmias no pds-operatorio recente de
CATVP especificamente sdo mais escassos. Binotto et al.” relatam alteragéo
do ritmo de carater transitorio em 22% de 70 pacientes operados de CATVP,
com necessidade de uso de marcapasso provisorio em 2 pacientes. Sagat et
al.,*Y num estudo retrospectivo de 52 pacientes em pés operatério de CATVP,
encontraram arritmia como complicacdo em 37 (72% da amostra), porém sem
especificar o tipo. Em nossa casuistica, 4 pacientes (20%) desenvolveram

algum tipo de arritmia no pos operatédrio recente, sendo do tipo taquicardia
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supraventricular em 3 (15%) e bloqueio atrioventricular com necessidade de
marcapasso provisorio em 1 paciente (5%).

Na avaliacao tardia, chama atencdo a auséncia de sintomas relacionados
as arritmias, com 90% da amostra em classe funcional | na nossa série. Os
dados sdo semelhantes em outros estudos de seguimento tardio, como 0s
descritos por Saxena,®® Tanel® e Takahashi.“*?

Neste estudo, houve predominio das arritmias atriais e disfuncdo do no6
sinusal, pela propria fisiopatologia da doenca e técnica cirdrgica empregada
para o tratamento.®®

Como esperado, bloqueio atrioventricular foi pouco frequente, exceto por
um paciente com BAV 2:1 ao esfor¢o, portador do tipo cardiaco da cardiopatia.
Achado semelhante foi descrito no estudo de Tanel.®®

A atividade ectépica atrial predominou dentre os pacientes da amostra,
num total de 75%. Taquicardia atrial ocorreu em 35% dos pacientes. Saxena,
em 1991, avaliou 16 pacientes de 7 meses a 20 anos operados de CATVP
através de ECG de 24 horas e teste ergométrico em 9 individuos maiores de 5
anos. Trinta e sete por cento da amostra apresentou arritmias ao holter, sendo
80% delas do tipo taquiarritmia atrial.%

Posteriormente, Bhan et al.“Y estudaram 25 pacientes operados de
CATVP na india e detectaram arritmias significativas em 21 dos 25 pacientes
avaliados, dentre as quais ectopias supraventriculares em 19 pacientes,
fibrilac&do atrial em 1 paciente e doenga do no sinusal em 2 pacientes. N&o foi

possivel relacionar fatores de risco ao desenvolvimento de arritmias.
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Tanel et al.,®® estudando 29 pacientes assintomaticos em pés operatorio
tardio (> 5 anos), demonstraram predominio de arritmias atriais, com ectopias
isoladas em 58% e taquicardia supraventricular em 3,4% da amostra.

Recentemente, Kirubakaran et al.“? descreveram um caso de ablacéo
por cateter de fibrilagdo atrial persistente, em paciente de 25 anos submetido a
tratamento cirargico de conexdo an6mala total de veias pulmonares em seio
coronariano aos 2 meses de idade.

A doenca do né sinusal cada vez mais é reconhecida como complicacao
tardia nas cirurgias que envolvem manipulacéo atrial e da veia cava superior. E
causada por uma combinacdo de fatores: injuria cirdrgica ao nd sinusal,
miocardio atrial, suprimento arterial e/ou inervacdo autonémica, combinada as
alteracdes hemodinamicas pré e pds-operatérias.®®

Sua importancia estad bem estabelecida na corre¢ao cirirgica de conexao
anOmala parcial de veias pulmonares, especialmente em veia cava superior,
levando ao desenvolvimento de técnicas cirargicas mais eficazes na prevencao
desta arritmia.

Takahashi et al.*? demonstraram prevaléncia de DNS no pds operatorio
imediato de CAVP parcial variando de 44 a 93%, reduzindo para zero e 50% no
seguimento tardio, dependendo da técnica cirargica utilizada.

Buz et al.”? estudaram 119 pacientes operados de CAVP parcial,
dividindo em 2 grupos de acordo com a técnica utilizada. O grupo submetido a
atriotomia isolada apresentou prevaléncia de arritmias de 14% na alta e 6,25%
no seguimento de 1 ano. Por outro lado, no grupo submetido a incisao

extendida na juncédo VCS-atrio direito, observou-se arritmias em 32,7 e 18,1%
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no mesmo periodo. A maioria dos pacientes tinha evidéncia de doenca do no
sinusal.

Tanel et al.,®® estudando 29 pacientes assintoméaticos em pés operatorio
tardio de CATVP, com mais de 5 anos de cirurgia, mostraram evidéncias de
disfuncéo do no sinusal em cerca de 45% dos casos.

Korbmarcher et al.,*® avaliando tardiamente 24 pacientes operados de
CATVP, detectou a presenca de arritmias significativas em 11 (46%) da
amostra, com doenca do no sinusal em 3 deles e arritmias atriais em 4.

Os achados do teste ergométrico, com 80% dos pacientes nao atingindo a
FC méxima preconizada (180 bpm), mostram valor maior do que os dados
observados na literatura. N&o se pode excluir a possibilidade de
subestimulacdo, apesar do tempo médio do exame ter sido razoavel (11,1
minutos). As arritmias encontradas durante o exame ja existiam no holter em 3
dos 4 pacientes, portanto, ndo é possivel relaciona-las a presenca de atividade
fisica.

Saxena®® observou défict cronotrépico ao teste ergométrico em 4 dos 9
pacientes (44,4%) estudados em pds operatério de CATVP. O tempo médio de
exercicio foi 13,5 minutos e arritmias n&o foram detectadas durante o exame.

Tanel et al.®® encontraram déficit cronotrépico em 29,2% dos pacientes
operados de CATVP submetidos a cicloergometria. A FC méaxima média
durante o exame foi de 184,9 +- 14 bpm.

Em relacdo aos fatores de risco para o desenvolvimento de arritmias pos-
operatorio tardio de CATVP, o presente estudo demonstrou tempo de

seguimento maior que 5 anos e ECG de 12 derivagdes anormal como fatores
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de risco. Saxena,®® num dos primeiros trabalhos direcionados a avaliagéo
tardia nessa cardiopatia especifica, sugere tempo de seguimento como fator, ja
gue 6 dos sete pacientes com achados positivos ao ECG de 24 horas tinham
seguimento maior que 6 anos. N&o foi possivel relacionar outros fatores de

risco na literatura pesquisada.
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5. CONCLUSAO

As arritmias no poés-operatorio sdo de etiologia mista, causada por
sobrecarga de volume / pressao e pela intervencao cirdargica propriamente dita.

Nos pacientes operados de conexdo anbmala de veias pulmonares, as
taquiarritmias atriais e a doenca do no sinusal destacaram-se como subtipo
mais frequente. Todos o0s pacientes avaliados eram assintomaticos,
corroborando a importancia de avaliacdo periddica com especialista.

A maior presenca de arritmias na populacdo com seguimento em longo
prazo acima de 60 meses reforca a necessidade de acompanhamento
ambulatorial continuo destes pacientes. O eletrocardiograma deve fazer parte
da triagem inicial, com investigacdo néo invasiva complementar das arritmias
em casos selecionados.

O estudo € limitado pelo pequeno tamanho da amostra e pelo método de
investigagdo da arritmia, utilizando apenas meios nao invasivos. Contudo,
chama a atencdo para a necessidade de acompanhamento prolongado dos
pacientes operados de conexdo andmala de veias pulmonares, com atencao

especial a presenca de arritmias.
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7. APENDICES

Apéndice 1. Protocolo Arritmias no POT de conexdo anOmala total de veias

pulmonares.
DATA: / /
ANTECEDENTES
NOME: PRONTUARIO:
DATA NASCIMENTO:__ /| SEXO: ( )M ( )F
PESO NASCIMENTO : KG IDADE GESTACIONAL: SEM
INTERNACAO: /| CIRURGIA: __ [/ | ALTA: [/ [
DIAGNOSTICO INICIAL:
FORMA OBSTRUTIVA: () SIM () NAO
ARRITMIA ANTES DACIRURGIA: ( ) SIM ( )NAO DATA : [ [

TIPO: TRATAMENTO :
ATRIOSSEPTOSTOMIA PRE CIRURGICA:( ) SIM( )NAO DATA: _/ | _

CIRURGIA:
PESO : KG CEC: MIN CLAMPEAMENTO : MIN
PCT: : MIN TEMPERATURA : oC
REOPERACAO : ( ) SIM ( )NAO DATA: _ [ |
MOTIVO:

USODE ATB: ( ) SIM ( )NAO
TEMPO VMA : DIAS
TEMPO UTI : DIAS
TEMPO DVA: DIAS
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AVALIACAO ATUAL
CLASSE FUNCIONAL NYHA /ROSS: ()| () ( )n ()IV
MEDICAMENTOS : ( ) SIM . QUAIS?
( )NAO
SINTOMAS: ( )SIM .QUAIS?
( )NAO
DIAGNOSTICO DE ARRITMIA : () SIM QUANDO? [ |
( ) NAO
ECG: DATA: [ | FC PARA IDADE ( +- 2 DP) :
RITMO: FC
ARRTIMIAS : ( ) NAO ( ) SIM
OUTROS:
HOLTER: DATA: [ |
FC MINIMA : MEDIA MAXIMA
ECTOPIAS SUPRAVENTRICULARES: () SIM () NAO
GRAU:
ECTOPIAS VENTRICULARES: ( ) SIM ( )NAO
GRAU:
PAUSAS>2SEG:( )NAO ( ) SIM NUMERO: _ MAIOR: _ SEG
ECOCARDIOGRAMA DATA: [ |
CIARESIDUAL: ( )SIM () NAO
VELOCIDADE MAXIMA VV PULMONARES: CM/S
INSUFICIENCIA TRICUSPIDE: PSAP MMHG
INSUFICIENCIA PULMONAR : PMAP MMHG
FUNCAO VD: TAMANHO VD :
FUNCAO VE: TAMANHO VE :

OUTROS:
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TESTE ERGOMETRICO : DATA: | |
FC : MAXIMA : BPM SUBMAXIMA . BPM
BASAL: BPM ATINGIDA : BPM

ARRTIMIAS : () NAO
( )SIM FASE
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Apéndice 2.Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

HOSPITAL DE BASE

FACULDADE DE MEDICINA DE SAO JOSE DO RIO PRETO (FAMERP)
DANIELLE LILIA DANTAS TUKAMOTO

TERMO DE CONSENTIMENTO POS-INFORMADO

| - DADOS DE IDENTIFICACAO DO SUJEITO DA PESQUISA OU RESPONSAVEL
LEGAL
1.NOME DO PACIENTE. ....utiiii i
DOCUMENTO DE IDENTIDADE NO: .....oviiiiiiiiiiiieieeeeeeeeeeeeee, SEXO:( )M ( )F
DATA NASCIMENTO: ........ [ l......
ENDEREGCO: ... NO e APTO: ...........
BAIRRO: ... CIDADE .....oiiiiiiiiiiiiiien

2. RESPONSAVEL LEGAL ....coviuiiieiciiee sttt sttt anas
NATUREZA (grau de parentesco, tutor, Curador €tC.) .........ccceeeeiieeiiieeseeeeeeeeeeeeenenninnns
DOCUMENTO DE IDENTIDADE :.....cocoevvviiiiieeeeeeiiieenn, SEXO:( )M () F
DATA NASCIMENTO.: ...... [...... l......

ENDEREGCO: ... NO s APTO: ...........
BAIRRO: ..ottt CIDADE: ...t
CEP: .o TELEFONE: DDD (............ ) PR
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Il - DADOS SOBRE A PESQUISA CIENTIFICA

1. TITULO DO PROTOCOLO DE PESQUISA: Avaliacdo da prevaléncia de

arritmias no pos-operatorio tardio de conexdao anémala total de veias pulmonares

2. RESPONSAVEIS PELA CONDU(;AO DA PESQUISA:

Danielle Lilia Dantas Tukamoto — Orientanda na Pés-graduacdo da FAMERP
CARGO/ FUNCAO: Médica Cardiopediatra do Departamento de Pediatria — Hospital
de Base / FAMERP.

INSCRICAO CONSELHO REGIONAL DE MEDICINA SP: 122258

3. AVALIACAO DO RISCO DA PESQUISA:
SEMRISCO () RISCO MINIMO () RISCO MEDIO( )
RISCO BAIXO ()  RISCO MAIO ( )

(probabilidade de que o individuo sofra algum dano como conseqiiéncia imediata ou
tardia do estudo).

4. DURACAO DA PESQUISA: 2 ( dois) anos — Agosto de 2012 a Julho de 2014

Il - REGISTRO DAS EXPLICACOES DO PESQUISADOR AO PACIENTE OU SEU
REPRESENTANTE LEGAL SOBRE A PESQUISA, CONSIGNANDO:

Seu filho nasceu com uma doenca no coracdo chamada conexdo anémala
total de veias pulmonares.

Esta € uma doenca grave, porque no coragdo normal o sangue que vem das
veias dos pulmdes cai diretamente no lado esquerdo do coracdo, porém quando a
crianga tem esta doencga, o sangue que vem dos pulmdes vai para uma “bolsa”,
chamada saco coletor, que esta atras e fora do coragcéo. Dai o sangue, por uma
outra veia, vai para o lado direito, para depois passar para o lado esquerdo e ser
bombeado para o corpo. Desse jeito, o coragéo tem que trabalhar muito mais que

o normal para bombear o sangue e o bebé fica “roxo e cansado” .
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Por isso, quando foi descoberto o problema no coragdo do seu filho, ele
rapidamente foi operado.

Na cirurgia para corrigir este defeito € necessario juntar aquela “bolsa” com o
lado esquerdo do coracdo e isso é feito com uma costura, semelhante a uma
barra de uma calca. No local da costura, fica uma cicatriz no coragéo, que nunca
vai desaparecer.

Uma das complicacbes, por causa dessa cicatriz, € 0 aparecimento de
arritmias, que € quando o coragao bate “descompassado “, muito rapido ou muito
devagar. Essas arritmias podem comprometer o trabalho normal do coragéao.

Muitas vezes, essas arritmias ndo dao sintomas ou as criangas ndo sabem
como explicar os sintomas e isso deixa o diagnéstico dificil. Para ajudar na
avaliacdo, podemos fazer alguns exames, como o Holter e o teste ergométrico.

O Holter consiste numa gravacao de eletrocardiograma durante 24 horas,
guando o paciente deve anotar se teve sintomas e as atividades realizadas, para
saber se existiu relacdo entre arritmias e sintomas. O paciente vai para casa com
o aparelho para gravacao e retorna no dia seguinte para passar o que foi gravado
para um computador, para que o exame possa ser laudado pelo médico.

O teste ergométrico € um exame onde 0 paciente caminha numa esteira,
enquanto € avaliada a pressao arterial e o ritmo cardiaco. O paciente deve
conseguir andar para realizad-lo. No nosso estudo, faremos em criancas com 5
anos ou mais. Nenhum dos exames doi ou machuca o paciente.

Em vista disso, o que estamos desejando com esse trabalho cientifico é
avaliar se essas arritmias estdo presentes no seu filho que foi operado e se elas
estado “atrapalhando “o funcionamento do coragao.

Somente serdo submetidas ao exame, as criangas cujos pais concordem

com este termo de consentimento esclarecido exposto.
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IV-ESCLARECIMENTOS DADOS PELO PESQUISADOR SOBRE GARANTIAS DO
SUJEITO DA PESQUISA:

1. Informacdes sobre a pesquisa: fui informado de que terei acesso a qualquer
tempo, as informagbes sobre procedimentos, riscos e beneficios relacionados a

pesquisa, inclusive para dirimir eventuais duvidas.

2. Liberdade de retirar consentimento: fui informado de que terei a liberdade de
retirar meu consentimento a qualguer momento e de deixar de participar do estudo,

sem que isto traga prejuizo a continuidade da assisténcia.

3. Salvaguarda da confidencialidade, sigilo e privacidade: fui informado que
todas as informacfes obtidas da minha participacdo no estudo serdo tratadas de
forma confidencial, ficando minha identidade, sob todas as hipdteses mantidas em
sigilo. As informacdes desta investigacdo poderédo ser utilizadas para publicacdo
pela imprensa cientifica ou apresentacdo em reunides ou congressos médicos,

preservada minha identidade.

4. Disponibilidade de assisténcia: fui informado de que terei disponibilidade de
assisténcia no Hospital de Base, por eventuais danos a saude, decorrentes da
pesquisa.

5. Viabilidade de indenizacdo por eventuais danos a saude decorrentes da
pesquisa: fui informado de que terei direito a indenizacdo no caso de sofrer
algum dano relacionado a pesquisa.

6. Custos: Fui informado que ndo terei nenhum encargo financeiro por conta
desta pesquisa.

7. Outros Tratamentos: Fui informado que se eu decidir ndo participar do estudo
ou o Investigador ndo me considerar em condi¢bes, por nao preencher os
requisitos determinados pelo protocolo, receberei outro tratamento e/ou

orientacao a critério médico.
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V. NO CASO DE OCORRER INTERCORRENCIAS CLINICAS E REACOES
ADVERSAS COMUNICAREM IMEDIATAMENTE:

Dra. Danielle Lilia Dantas Tukamoto

Av. Silvio Della Roveri , 587 Quadra D lote 20 Condominio Figueira, Bairro Jardim
Yolanda , S&o José do Rio Preto, SP.

Telefones: Celular: 17 — 98128 1589 / Hospital de Base: 17 - 3201 5000 Ramais
3057( manha)

Caso queira podera entrar em contato também com:

Comité de Etica em Pesquisa: Avenida Brigadeiro Faria Lima, 5416 — CEP: 15090-
000

Séo José do Rio Preto, S&o Paulo.

Telefones: 17 — 3201 5700 / Fax: 17 — 3229 1777

www.famerp.br

VI - CONSENTIMENTO POS-ESCLARECIDO

Declaro que, apés convenientemente esclarecido pelo pesquisador e ter entendido o
gue me foi explicado, consinto em patrticipar do presente Protocolo de Pesquisa.

Sao José do Rio Preto, de de 2014.

Assinatura do sujeito da pesquisa ou responsavel legal

Assinatura do pesquisador
(carimbo ou nome legivel)

Obs: o preenchimento do Termo de Consentimento Pds-Esclarecido foi feito de
acordo com a Resolucéo do Conselho Nacional de Saude 196, de 10 outubro de
1996
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8. ANEXOS
Anexo 1. Parecer do Comité de Etica em Pesquisa.

9’:&%‘5 FACULDADE DE MEDICINA DE SAO JOSE DO RIO PRETO
5"’“ Autarquia Estadual - Lei n.° 8899 de 27/09/94
%@\?@!ﬂ

Parecer n° 59498

COMITE DE ETICA EM PESQUISA

O projeto de pesquisa CAAE n® 0223412.0.0000.5415 sob a
responsabilidade de Danielle Lilia Dantas Tukamoto, com o titulo “Avaliagdo
da prevaléncia de Arritmias no pés-operatério tardio de Conexdo Andmala
Total de Veias Pulmonares” esté de acordo com a resolugdo do CNS 196/96 e
foi aprovado por esse CEP.

Lembramos ao senhor(a) pesquisador(a) que, no cumprimento da
Resolugdo 251/97, o Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos (CEP)
deverd receber relatérios semestrais sobre o andamento do Estudo, bem
como a qualquer tempo e a critério do pesquisador nos casos de relevéncia,
além do envio dos relatos de eventos adversos, com certeza para
conhecimento deste Comité. Salientamos ainda, a necessidade de relatério
completo ao final do Estudo.

Sdo José do Rio Preto) 23 de julho de 2012,

Avenida Brigadeiro Faria Lima, 5416 - CEP 15090-000 - S&o Jos¢ do Rio Preto - SP - Brasil
Tel. (17) 3201-5700 - Fax (17) 3229-1777 - www.famerp.br



