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RESUMO - As derivacdes cavopulmonares sio os procedimentos cirtrgicos de elei¢cio para correcio
de cardiopatias congénitas com fisiologia univentricular. Infelizmente seus efeitos benéficos sio
limitados pelo desenvolvimento de complica¢bes, notadamente a formacgio de fistulas arteriovenosas
pulmonares, as quais estio relacionadas com a interrup¢do do fluxo venoso supra-hepético direcionado
para a circulacio pulmonar.

Descritores: Fistula arteriovenosa; Técnica de Fontan; Cardiopatias congénitas; Artéria pulmonar

ABSTRACT - Cavopulmonary shunts are the surgical procedures of choice for the correction of
congenital heart diseases with univentricular physiology. Unfortunately, its beneficial effects are
limited by the development of complications, notably the formation of pulmonary arteriovenous
fistulas, which are related to the interruption of suprahepatic venous flow directed to the pulmonary
circulation.

Keywords: Arteriovenous fistula; Fontan procedure; Heart defects, congenital; Pulmonary artery/
abnormalities

INTRODUGAO

As deriva¢bes cavopulmonares sio os procedimentos cirtrgicos de eleicio para o
tratamento de doencas cardiacas congénitas com fisiologia univentricular, refletindo-se
em melhora da qualidade de vida e aumento da sobrevida. A cirurgia de Glenn pro-
move a formacio de fistulas arteriovenosas pulmonares (FAVP), levando 4 insaturacdo
arterial sistémica progressiva, A policitemia e ao risco elevado de trombose.?

Acredita-se que a restauragio da drenagem do fluxo venoso supra-hepdtico para a
circulagio pulmonar, por meio da cirurgia de Fontan, leve 4 involu¢do dessas fistulas,
que costumam ser multiplas e pequenas.?

Este artigo descreve os achados de estudos hemodindmicos e angiograficos se-
quenciais de um paciente acompanhado por 7 anos, antes e apds a cirurgia de Fontan,
demonstrando a involugdo de uma grande fistula arteriovenosa no lobo médio do
pulmio direito. A pesquisa foi aprovada pelo Hospital das Clinicas da Faculdade de
Medicina de Ribeirdo Preto da Universidade de Sdo Paulo (parecer 3.500.684, CAAE
18655119.9.0000.5440).

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, cianético desde o nascimento, com diagnéstico eco-
cardiografico de atresia pulmonar e mitral dado no hospital da cidade de origem, sub-
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metido a procedimento de anastomose sistémico-pulmo-
nar no primeiro més de vida no mesmo hospital. Aos 2 anos
de idade, o paciente foi encaminhado para nossa institui-
¢do, onde recebeu o diagnéstico ecocardiografico correto de
situs solitus, inversdo ventricular, conexio atrioventricular
univentricular associada a atresia tricuspide, e discordan-
cia ventriculo-arterial com defeitos septais ventriculares e
atriais. Aos 2 anos e 3 meses de idade, realizaram-se liga-
dura cirdrgica da anastomose sistémico-pulmonar e banda-
gem da artéria pulmonar, seguidas de transeccio da arté-
ria pulmonar e anastomose bidirecional de Glenn 6 meses
mais tarde. Seis meses apds a cirurgia de Glenn, o paciente
foi submetido a avalia¢io hemodindmica pré-Fontan, que
revelou pressdo arterial pulmonar de 90x55 (66) mmHg e
resisténcia vascular pulmonar de 7,04UW/m?, impedindo a
realizacio da derivacio cavopulmonar total. O paciente foi,
entdo, medicado com sildenafil, e a reavaliacio foi agendada

para 6 meses depois. Entretanto, a familia nio compareceu
as consultas de acompanhamento, retornando somente
3 anos e 11 meses mais tarde, quando foi aferida pressdo
pulmonar média de 15mmHg, valor esse compativel com
a realizagdo da derivagio cavopulmonar total. A cirurgia de
Fontan foi realizada empregando-se tubo fenestrado; po-
rém, no nono dia de pds-operatdrio, a crianca desenvolveu
instabilidade hemodinimica intensa, com hipotensio arte-
rial sistémica e queda da satura¢io de oxigénio de 88% para
66%. O cateterismo cardiaco revelou estenose acentuada

da anastomose da veia cava inferior ao tubo extracardiaco,
fenestrac¢do patente, multiplas micro-FAVP em ambos os
pulmées, e grande fistula no lobo médio do pulméo direi-
to (Figura 1). A estenose foi dilatada com stent Andra de
39mm (Andramed®) (Figura 2), seguindo-se de aumento da
saturacdo arterial sistémica para 81% e reversdo da hipo-
tensio arterial.

Figura 1. Angiografia 3 anos apés Glenn e 9 dias ap6s Fontan. (A) Injecdo na veia cava superior demonstrando microfistulas arterio-
venosas pulmonares no pulmio direito. (B e C) Imagens sequenciais de injecdo seletiva na artéria do lobo médio do pulmio, evidenciando
grande fistula arteriovenosa pulmonar. (D) Microfistulas arteriovenosas pulmonares no pulmao esquerdo. (E) Obstruc¢io da anastomose
do tubo extracardiaco com a veia cava superior (seta vermelha) e fenestragio do tubo extracardiaco (seta branca).
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Ao longo dos 3 anos seguintes, observaram-se queda
progressiva da saturagio arterial (de 81% para 70%) e po-
licitemia com concentragio de hemoglobina de 18,1g/dL.
A ecocardiografia revelou persisténcia da fenestracio, indi-
cando-se sua oclusio percutidnea. Durante o procedimento,
a resolu¢do das FAVP, incluindo a grande fistula no lobo pul-
monar direito, foi confirmada por arteriogramas seletivos
de ambos os ramos pulmonares (Figura 3). A fenestragio foi
ocluida com oclusor ductal Amplatzer de 5x6mm (Amplatzer
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Duct Occluder II, AGA Medical Corporation®), observan-
do-se auséncia de fluxo residual no controle angiografico
(Figura 4) e aumento da saturacio arterial para 92%.

A nio implanta¢io dos dispositivos de oclusio na oca-
sido do diagnéstico e a perda tempordria de seguimento
devido ao ndo comparecimento as consultas agendadas
permitiram a documentacdo do desenvolvimento e da sub-
sequente involuc¢do até mesmo de FAVP de grandes dimen-

sOes apds as cirurgias de Glenn e Fontan.

Figura 2. Dilatac¢io da obstru¢io na anastomose do tubo extracardiaco com a veia cava inferior. (A) Stent implantado. (B) Angiografia

de controle.

Figura 3. Avaliacio das fistulas arteriovenosas pulmonares prévia a oclusio da fenestragdo. (A) Angiografia no tubo extracardiaco
demonstrando auséncia de fistulas arteriovenosas pulmonares em ambos os pulmdes. (B) Arteriografia seletiva do lobo inferior e médio,

demostrando auséncia da grande fistula visivel na figura 2.
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Figura 4. Oclusio da fenestracio. (A) Amplatzer Duct Occluder II 5x6mm (AGA Medical Corporation) (seta). (B) Angiografia de controle

demonstrando auséncia de fluxo no local da prétese (seta).

DISCUSSAO

A cirurgia de Glenn é um estgio de transicio para a ci-
rurgia de Fontan com anastomose cavopulmonar total,
sendo considerada procedimento paliativo adequado, pro-
movendo aumento significativo da saturacdo arterial e
evitando a sobrecarga volumétrica do ventriculo sistémico
associada ao procedimento de Blalock-Taussig e a outros
procedimentos semelhantes.! Infelizmente, seu efeito bené-
fico é limitado pelo desenvolvimento de FAVP, com queda
progressiva da saturac¢io e policitemia, entre outros efeitos
deletérios.? A origem embrioldgica dessas fistulas guarda
relacdo com a persisténcia e o subsequente aumento de pe-
quenas comunicacdes, que sdo resquicios do plexo micro-
vascular fetal.® Dois fatores podem ser considerados na
etiopatogénese das FAVP apés o procedimento de Glenn:
(1) o fluxo nio pulsatil da anastomose venosa como fonte
exclusiva de fluxo sanguineo pulmonar® - a répida involu¢io
das FAVP é esperada ap6s a derivacio cavopulmonar total;
entretanto, casos de oclusio tardia dessas anomalias ap6s a
cirurgia de Fontan com ou sem cirurgia de Glenn prévia fo-
ram relatados;’ e (2) a falta de fatores hepaticos antiangio-
génicos e inibidores da vasodilata¢do da circulagdo pulmo-
nar, provavelmente associada a desequilibrios entre fatores
angiogénicos e vasodilatadores.5” Estudos cintilogréficos
revelaram a ocorréncia de FAVP em praticamente todos os
pacientes submetidos a cirurgia de Glenn bidirecional ®

Acredita-se que o redirecionamento do fluxo venoso
hepético para a circulacdo pulmonar induza a involu¢io de
FAVP? O caso aqui descrito demonstra essa involucéo e des-
taca o papel dos fatores hepaticos na génese de malforma-
¢Oes vasculares ap0s as derivagées de Glenn.
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A derivagdo cardiaca direita total, geralmente realizada
por meio da cirurgia de Fontan, constitui procedimento ci-
rurgico eficaz para a correc¢io de diversas doencas cardia-
cas congénitas complexas, permitindo o restabelecimento
das conexdes sistémico-pulmonares em série associadas a
fisiopatologia univentricular. Atualmente, a morbidade e a
mortalidade perioperatérias, associadas ao procedimento
de Fontan, sdo baixas, porém a elevacdo cronica da pressio
venosa sistémica tem efeitos deletérios sobre diversos 6r-
gdos no médio prazo. Altera¢des tardias, como enteropatia
perdedora de proteinas, derrame pleural persistente, doenca
hepética cronica, arritmias e bronquite pldstica, resultam
em alta morbidade e mortalidade.

Segundo relato de Udeken et al.,’ a perda dos resulta-
dos benéficos da cirurgia de Fontan se dd em 15 anos em
17%, em 20 anos em 30%, e em 25 anos em 44% dos casos
operados, com evolu¢io para 6bito ou indicagio de trans-
plante cardiaco como desfecho final. Elder et al.'’relataram
incidéncia de 59,8% de pacientes que ndo caminharam para
mortalidade ou transplante cardiaco ap6s 30 anos. Em
sua maioria, os pacientes com falha da cirurgia de Fontan
em decorréncia de alteragbes patolégicas graves em mul-
tiplos 6rgaos nio sio candidatos ao transplante cardiaco e
evoluem para 6bito no curto prazo.'!

A oclusio de FAVP em pacientes submetidos a cirurgia de
Glenn s6 deve ser considerada na presenca de insaturagdo
arterial acentuada, uma vez que elas tendem a regredir espon-
taneamente apds a derivagio cavopulmonar total, com retor-
no da saturacio aos valores compativeis com essa condicio.

A manutencio da cirurgia de Glenn no médio a longo
prazo geralmente previne o desenvolvimento de altera¢des
patolégicas em varios 6rgios, que decorre da pressio veno-
sa sistémica elevada associada a cirurgia de Fontan. A ma-



nutencio dessa estratégia terapéutica também favorece a
realizacio oportuna de transplante cardiaco como forma de
tratamento da insuficiéncia ventricular, que costuma ocor-
rer na terceira ou quarta década de vida, com baixa taxa
de mortalidade. O desenvolvimento de FAVP com cianose
importante no médio prazo apés a cirurgia de Glenn é o
principal fator limitante desse plano de tratamento. Por-
tanto, a ocorréncia de FAVP e as consequéncias deletérias
associadas justificam a realizagdo da derivacio cavopulmo-
nar total. Avancos no conhecimento cientifico dos fatores
hepéticos que regulam a angiogénese e de sua modula¢io
farmacolégica podem permitir a prevencio da formagio de
FAVP e a manutencio de derivacdes cavopulmonares par-
ciais, a titulo de terapia paliativa eficaz por muitos anos.
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