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Drenagem Venosa Pulmonar Anomala Total Infradiafragmatica
de Apresentacao Tardia — A Propdésito de Um Caso Clinico

CLAUDIA MOURA, M.2 JO/:\,O BAPTISTA, ANA CARRICO, TERESA VAZ, MARIO MATEUS *,
HERCILIA GUIMARAES *, JOSE MONTERROSO

*Servigcos de Cardiologia Pedidtrica e de Neonatologia
Departamento de Pediatria
Hospital de S. Jodo — Porto

Resumo

Descreve-se o caso clinico duma crianca com drenagem venosa
pulmonar andmala total infradiafragmadtica que nao foi diagnosti-
cada no periodo neonatal e apenas suspeitada por ecocardiografia
efectuada aos 40 dias de vida, por cianose e dificuldade respiratéria,
confirmado por autdpsia.

Os autores alertam para a necessidade de o exame objectivo do
recém-nascido incluir a auscultagdo da regido abdominal e cefélica, de
modo a diagnosticar mais precocemente situa¢des de insuficiéncia
cardfaca fatal provocadas pela patologia em causa ou por fistulas
arterio-venosas, dado que podem n#o existir outros sinais sugestivos
de cardiopatia congénita.

Palavras-Chave: Drenagem venosa pulmonar andmala total
infradiafragmatica, cianose, sopro abdominal.

Summary

Late Presentation of Totally Anomalous Pulmonary
Venous Return with Infracardiac Connection
— Case Report

The authors report a case of total anomalous pulmonary venous
return with infracardiac connection, not diagnosed in the neonatal
period, only suspected by echocardiography at 40 days of age, after
the onset of cyanosis and respiratory distress.

The anomaly was confirmed by post-mortem examination.
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We emphasize the importance of auscultating the head and
abdomen of every newborn baby in order to more easily and readily
diagnose this rare disease that, together with large arteriovenous
fistulae, may cause severe and fatal heart failure.

Key-Words: Infracardiac total anomalous pulmonary venous
return, cyanosis, abdominal murmur.

Introducio

A drenagem venosa pulmonar anémala total (DVPAT)
é uma cardiopatia congénita rara, cuja incidéncia, descrita
na literatura, varia entre 1 e 5% (. Ambos 0s sexos sdo
igualmente afectados, & excepcdo da forma infra-cardiaca
da doenga que apresenta uma franca predominincia no sexo
masculino (3:1) &2,

Na DVPAT as veias pulmonares ndo se conectam com
a auricula esquerda (AE), mas sim com a auricula direita
(AD), quer directamente quer através de veias sistémicas.

Em cerca de um tergo dos casos existe associacdo
com outras malformagdes estruturais intra-cardiacas, como
por exemplo, ventriculo tnico, truncus arteriosus, trans-
posi¢do dos grandes vasos, atrésia pulmonar, etc.. Nestes
casos as alteragdes hemodinimicas e a forma de apresen-
tagdo clinica sdo geralmente dependentes da cardiopatia
congénita subjacente .

Em todos os casos de DVPAT o fluxo sanguineo
sistémico é mantido pela existéncia dum shunt direito-
-esquerdo (D-E) através duma comunicac@o inter-auricular
(CIA) ou mais frequentemente dum foramen ovale
patente (70-80%) ¢ 2.

A forma infra-cardiaca também designada infra-
-diafragmadtica estd quase sempre associada a um grau grave
de obstru¢do do retorno venoso pulmonar e na maioria dos
casos provoca sintomas no perfodo neonatal imediato.
Habitualmente as veias pulmonares de ambos os pulmdes
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convergem directamente num colector venoso na parte
posterior da AE. Este colector continua-se verticalmente,
no sentido descendente, anteriormente ao esdfago e atra-
vessa o diafragma através do hiato esofagico. Em 70-80%
dos casos o colector venoso conecta-se ao sistema porta.

A primeira alteragdo fisiolégica observada na DVPAT
¢ a mistura do sangue proveniente das veias pulmonares
com 0 sangue venoso sistémico ao nivel da AD. Da AD
esta mistura de sangue passa para a circulagdo sistémica,
obrigatoriamente através dum CIA ou foramen ovale patente
e, para a circulacdo pulmonar através do ventriculo direito e
artéria pulmonar. Os factores que determinam a distribui¢do
do fluxo sanguineo a esses dois circuitos e consequentemente
a apresentagdo clinica sfo: a) a gravidade de qualquer
obstru¢do do colector venoso pulmonar e b) o tamanho da
CIA. No primeiro caso, a obstru¢do ao retorno venoso
pulmonar provoca hipertensio pulmonar, a qual é transmitida
ao leito capilar pulmonar com consequente edema intersticial
e alveolar. A pressdo na AD aumenta levando a um aumento
do shunt D-E a nivel inter-auricular, hipoxémia sistémica
progressiva, acidose metabdlica e faléncia multipla de orgfos.
No segundo caso quanto mais restrictiva for a CIA, menor é
o débito cardiaco sistémico e mais precocemente surge
descompen-sacio cardiaca.

Caso Clinico

M.C.H.P,, sexo masculino, raga branca, natural da
Pévoa do Varzim.

Mie de 39 anos, portadora assintomética de
translocacdo (11, 16) ndo suspeitada e detectada durante
amnio centese efectuada nesta gravidez. Pai de 38 anos e
aparentemente saudavel. Auséncia de consanguinidade.

Gestagilo vigiada, de 39 semanas e sem intercorréncias.
Serologias negativas para VDRL, antigénio Hbs e HIV.
Imunidade para a toxoplasmose e rubéola. Foi realizada
amniocentese que evidenciou translocacdo (11, 16). Nio foi
efectuada ecocardiografia fetal.

Parto por cesariana que decorreu sem intercorréncias
no hospital de origem. Indice de Apgarde 8e 9 ao 1.°¢ 5.°
minutos respectivamente. Peso ao nascer: 3000 gr.

Aleitamento materno exclusivo até aos 15 dias de vida
e posteriormente suplemento de leite adaptado a 13% por
mé evolucio ponderal.

Inicio aos 38 dias de vida de cianose e dificuldade
respiratdria de agravamento progressivo pelo que foi admitido
no hospital de Viana do Castelo. O rastreio séptico efectuado
neste hospital foi negativo, no entanto por suspeita de sépsis
foi iniciada antibioterapia com ampicilina, cefotaxime e
vancomicina. Por agravamento clinico e dessaturacdo ndo
reversivel com FiO2 crescentes, foi transferido para o nosso
hospital, para exclusdo de car-diopatia congénita.

Na admissdo no nosso hospital apresentava mau estado
geral, m4 nutri¢do, cianose, polipneia e tiragem intercostal
moderada. Apresentava saturacdes periféricas de O2 de cerca
de 90% com O2 a 3L/min. A auscultagio cardiaca revelou
um S1 e S2 fortes e auséncia de sopros. A auscultacdo
pulmonar era simétrica e sem ruidos adven-ticios. O figado
era palpével cerca de trés centimetros abaixo do rebordo
costal direito na linha médio-clavicular. Apresentava pulsos
amplos e simétricos.

Por agravamento clinico com paragem cardio-respira-
téria foi efectuada a intubagfo endotraqueal mantendo-se,
desde esta altura, sempre em ventilacdo assistida.

Posteriormente aquando da avalia¢do por Cardiologia
Pediitrica foi notado um sopro continuo no hipocdndrio
direito.

Analiticamente apresentava anemia, ligeira hiponatrémia
e o rastreio séptico foi negativo.

A radiografia de térax em incidéncia postero-anterior
(PA) mostrava congestdo pulmonar bilateral marcada e
auséncia de cardiomegalia (Fig. 1).

FIG. 1 - Radiografia de térax PA: congestdo pulmonar bilateral
marcada e auséncia de cardiomegalia.

O exame ecocardiogrdfico revelou hipertensdo
pulmonal grave com shunt D-E através do foramen ovale,
dilatacdo das cavidades direitas (Fig. 2), imagem de
confluéncia das veias pulmonares na parte posterior da
AE nio se detectando fluxo a entrar na AE (Fig. 3) e
colector venoso vertical, adjacente 4 aorta descendente,
cruzando o diafragma e conectando-se a veia cava inferior
através da veia porta, na regido intra-hepitica. Ndo foi
encontrada qualquer zona de obstru¢do no colector.

Foi iniciada terapéutica com furosemida (2 mg/kg/dia)
e foi programado o cateterismo cardiaco urgente para
confirmagdo do diagndstico e correcgdo cirdrgica, que
ndo chegou a efectuar pelo facto de ter falecido seis horas
depois.
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FIG. 2 - Ecocardiografia bidimensional em projec¢iio apical de qua-
tro cAmaras: dilatacdio das cavidades direitas. AD: auricula
direita, AE: auricula esquerda, VD: ventriculo direito, VE:
ventriculo esquerdo.

§ . i

FIG. 3 — Ecocardiografia bidimensional em projec¢io subcostal: ima-
gem de colector venoso posterior a AE. AD: auricula direi-
ta, AE: auricula esquerda, VD: ventriculo direito, VE:
ventriculo esquerdo, *: veias pulmonares esquerdas adjacen-
tes ao tecto da AE mas nfo conectadas com a mesma.

O exame anatomopatolégico confirmou o diagndstico
de DVPAT infradiafragmatica (Figs. 4 e 5).

AE

FIG. 4 - Peca anatémica: auséncia de entrada de veias pulmonares
na AE.

FIG. 5 - Peca anatémica observada no sentido postero-anterior:
confluéncia de veias pulmonares num colector venoso ver-
tical (assinalado pela cinula).

Discussdao e Conclusoes

A DVPAT infradiafragmatica ndo corrigida cirurgicamente
€ uma cardiopatia congénita que evolui invariavelmente para
a morte.

Habitualmente esta patologia manifesta-se clinica-
mente durante os primeiros dias de vida, dependendo da
existéncia de obstrugdo a nivel do colector venoso vertical
e do tamanho relativo da CIA. A obstru¢do do colector
venoso pode ser devida a um estreitamento intrinseco do
vaso ou devida a compressdo extrinseca pelas estruturas
adjacentes. Alguns autores referem que o comprimento
do colector venoso afecta o fluxo sanguineo do sistema
venoso pulmonar, havendo uma relacfio directa entre o
comprimento do colector e o grau de obstrugdo ao retor-
no venoso pulmonar V. O tamanho da CIA desempenha
um papel critico na distribuicdio da mistura sanguinea a
nivel da AD entre a circulacfo pulmonar e sistémica, na
auséncia de obstrucdo significativa ao retorno venoso
pulmonar. O foramen ovale patente impde quase sempre
um certo componente restritivo ao preenchimento da AE
e do ventriculo esquerdo.

A existéncia dum shunt D-E inter-auricular permite
descompensacdo da AD e do ventriculo direito, motivo
pelo qual ndo existe habitualmente cardiomegalia na radio-
grafia de térax.

Os achados ecocardiograficos observados nesta cri-
anga também estdo de acordo com a literatura e foram
decisivos para a forte suspeita diagnéstica de DVPAT
infradiafragmitica ¢ 4. O facto de ndo haver obstrucio ao
colector pode explicar a apresentacfio tardia deste caso.

Os autores alertam para a necessidade de o exame do
recém-nascido incluir a auscultagdo da regido abdominal e
cefdlica, de modo a que se possa diagnosticar mais pre-
cocemente situacdes de insuficiéncia cardiaca fatal provo-
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cadas pela patologia em causa ou por fistulas arterio-
venosas, atendendo a que podem ndo existir outros sinais
sugestivos de cardiopatia congénita.

O cateterismo cardfaco € imprescindivel na maioria dos
Centros de Cirurgia para definir exactamente a conexao das
veias pulmonares e despistar lesdes associadas de outros
vasos ndo detectdveis por ecocardiografia.
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