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Os defeitos do septo atrioventricular total (DSAVT)
representam 4% das mal formagdes cardiacas e acima
de 50% dos defeitos observados na sindrome de Down
(SD)!. A apresentacao clinica é de insuficiéncia cardiaca
precoce na infancia e hipertensao pulmonar por hiperfluxo.
Raramente a cianose é observada e sugere hipertensao
pulmonar ou associagéo a tetralogia de Fallot?, dupla via
de saida de ventriculo direito?, anomalia de Ebstein,
drenagem an6mala de cava esquerda persistente em
atrio esquerdo (Barbero Marcial, comunicacdo pessoal).
Criangas com SD sao particularmente dificeis de avaliacao
por apresentarem obstrugcdo de vias aéreas superiores,
que podem contribuir com o aumento da resisténcia
pulmonar observada no cateterismo cardiaco. A presenga
de cianose pré-operatoéria constitui-se um desafio ao
tratamento cirdrgico devido ao risco de hipertensao
pulmonar irreversivel com faléncia ventricular direita com,
a corregao dos defeitos intracardiacos.

Atrioventricular septal defects account for 4% of
congenital cardiac malformations and over 50% of
cardiac defects seen in Down syndrome!. Clinical
presentation is marked by congestive heart failure
early in infancy. Cyanosis is rarely found in infants
and suggests irreversible pulmonary hypertension or
associated cardiac defects as tetralogy of Fallot, double
outlet right ventricle?, Ebstein anomaly?, persistent left
superior vena cava draining in the left atrium (Barbero
Marcial, personal communication). Children with Down s
syndrome is particularly difficult to assess because they
often suffer from upper airways obstruction?, which
may contribute to the increased pulmonary vascular
resistance determined at cardiac catheterization. This
association of factors becomes a challenge for operability
and, we will report one such case.

Cianose moderada (saturacéo de 75% ao ar ambiente)
em uma paciente de 7 meses, portadora de sindrome de
Down e defeito total do septo atrioventricular (DTSAV).
Apesar da cianose a paciente ainda apresentava sinais
de hiperfluxo pulmonar como dispnéia, hepatomegalia e
sopro sistélico em borda esternal esquerda. Cateterismo
cardiaco demonstrou Qp/Qs = 1,67 e resisténcia vascular
pulmonar em 6,5 U/m2.

Foi deixado aberto um pequeno forame oval. Apds a
circulagao extracorpérea, a saturagdo de oxigénio era de
80% (Fi0, 100%, NO 20 ppm). Uma bi6psia pulmonar
foi feita no terceiro dia de pos-operatério quando o térax
foi fechado e revelou lesées de hipertensao pulmonar tipo
Heath-Edwards grade IlI.

O o6xido nitrico foi mantido até o sexto dia de pés-
operatério e um bloqueador de canal de célcio foi
administrado com melhora da oximetria. Apés um longo
perfodo de pbs-operatério devido a insuficiéncia cardiaca
congestiva e infeccao, a paciente recebeu alta sem cianose
com classe funcional Il (NYHA).

REeLATO DO cAsO

Lactente do sexo feminino, de 7 meses com
sindrome de Down e histéria de sopro cardiaco desde
0 nascimento, taquipnéia e baixo ganho ponderal. Havia
sido hospitalizada previamente por broncopneumonia
quando foi observada cianose (sat O, 80%-85%) em ar
ambiente. O ecocardiograma mostrou defeito total do septo

PALAVRA-CHAVE
Septo atrioventricular total, cyanosis, correcao total.

atrioventricular com grande comunicagéao interventricular
(CIV), valva atrioventricular comum com regurgitagdo
moderada e uma comunicagao interatrial tipo ostium
primum (OP). A pressdo pulmonar sistélica foi estimada
pelo eco em 53mmHg.

No exame clinico havia cianose moderada (sat O, 70%-
80%), um sopro sistélico alto na borda esternal esquerda
e hepatomegalia.

O eletrocardiograma mostrava ritmo sinusal, com
sinais de sobrecarga de ventriculo direito. Na radiografia
de térax havia cardiomegalia moderada e aumento da
vascularizagao pulmonar. A angiografia pulmonar era
normal (fig. 1), a resisténcia vascular pulmonar era de

Fig. 1 - Angiograma pulmonar pré-operatorio.
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6,5 U/m?, com Qp/Qs 1,67(Fi0,= 100%).

A correcéo total foi feita com circulagdo extracorpérea
(CEC) hipotérmica a 20°C. A CIV foi fechada com
pericardio bovino. A valva atrio ventricular foi dividida
sem regurgitacdo e o OP foi fechado com pericardio
autélogo. Um forame oval de 4mm foi deixado aberto,
devido a elevada pressao pulmonar. Apés a CEC o Eco
transesofagico mostrou uma valva AV competente,
auséncia de CIA ou CIV residuais e um pequeno shunt
direito-esquerdo pelo forame oval. Em ritmo sinusal a
saturacdo de O, era 80% (Fi02 100%; NO 20ppm).
O esterno foi deixado aberto e um cateter de artéria
pulmonar (AP) foi colocado através do ventriculo direito
(VD).

0 esterno foi fechado no terceiro dia de pos-operatério
e uma bidpsia pulmonar foi feita devido a elevada pressao
de AP (nivel sistémico), com crises de HP e hipoxemia
revelando um grau Il da classificagao de Heath-Edwards
(fig. 2).

Fig. 2 - Bidpsia pulmonar - Microfotografia da bidpsia pulmonar
mostrando 2 arteriolas intra-acinares com obstrugdo completa por
proliferagdo celular (setas escuras). Coloragdo de Miller para fibras
eldsticas. Aumento de 40x.

No sexto dia de pés-operatério foi introduzido um
bloqueador de canal de célcio (nifedipina) com melhora
da sat de O,, 96%.

Apresentou broncopneumonia, tratada com cefepime
e vancomicina, além de uremia, e ascite, responsivas a
diuréticos.

Apos duas tentativas, a crianca foi extubada no
vigésimo dia de pos-operatério e as drogas vasoativas
suspensas. Evoluiu com picos febris e com hemoculturas
e cultura de ponta de cateter positivas para Candida
albicans, sendo iniciado anfotericina B por 21 dias.

Recebeu alta no 48° dia de internagéo sem dispnéia ou
cianose, em uso de nifedipina, furosemida e L tiroxina.

DiscussiAo

A avaliacao pré-operatéria da hipertensao pulmonar
e a operabilidade destes casos é frequéntemente dificil®.
A histéria clinica fornece dados importantes, pois o
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aumento da resisténcia vascular pulmonar leva a melhora
da insuficiéncia cardiaca (menor shunt pela CIA e CIV). A
radiografia de térax mostra sinais de hiperfluxo pulmonar
na resisténcia pulmonar baixa e quando ha doenca
obstrutiva apresenta hipertranslucéncia e dilatagao dos
vasos hilares. O cateterismo cardiaco é utilizado para
medida da resisténcia vascular pulmonar e angiografia.

A cianose ou oximetria < 92% foi observadaem 31%
de 77 neonatos com sindrome de Down®, e foi associada
com outras cardiopatias como tetralogia de Fallot (11%)
e tetralogia de Fallot com DSAV (2%). A presenca de
cianose moderada (sat O, 80%-85%) em pacientes com
DSAV é sugestiva de doenga vascular pulmonar obstrutiva
e a operabilidade deve ser extensamente estudada no pré-
operatoério. O cateterismo cardiaco com angiografia, Qp/Qs
e célculo da resisténcia vascular pulmonar com e sem
vasodilatadores (O, NO, prostaglandina) € obrigatdrio. Se
o0 paciente ainda tem sintomas de insuficiéncia cardiaca
(taquipnéia, pouco ganho ponderal, hepatomegalia) e o
cateterismo cardiaco mostra angiografia normal, Qp/Qs
= 1,67, e RVP= 6,5 U/m?, o tratamento cirlrgico deve
ser feito, apesar da cianose e resisténcia elevada.

A correcao total foi feita neste caso deixando um
forame oval aberto para descomprimir o coragéao
direito. Oxido nitrico (10ppm), 100% FiO, e milrinone
foram administrados ao final da CEC e substituidos por
blogueadores de canal de célcio para controlar as crises de
hipertensao pulmonar (tab. 1). A biépsia pulmonar deve
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8h [10h({12h|14h|16h|18h|20h|22h |24h

— MAP 68 |67 |53 |48 |66 |52 |41 |56 |48
- MPAP |23 |26 |21 |22 |23 |33 (33|24 |26
- Q2SAT |97 |97 |97 |97 |92 |92 |93 |93 |84

MAP- pressao arterial média (mmHg); MPAP- pressao arterial pulmonar média (mmHg); 02
sat — saturagdo de oxigénio.

Gréfico 1 - Representagédo de uma crise de hipertensdo pulmonar no
5° dia do pds-operatdrio.

ser feita para indicar operabilidade na suspeita de doenca
vascular pulmonar’® apesar de ter sido feita no terceiro
pos-operatério quando foi fechado o esterno. A regressao
da hipertensao pode ser relacionada ao crescimento do
leito vasculari®, porém, é obrigatério a monitorizacao da
pressao pulmonar.

Os pacientes com defeito total do septo atrioventricular
com indice de resisténcia vascular pulmonar menor que 6
U/m? podem ser considerados candidatos ao tratamento
cirlrgico se ainda apresentam sinais de shunt esquerda-
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direita. O seguimento a longo prazo de pacientes com
CIV e resisténcia superior a 6U/m? tem mostrado bons
resultados'! em 31 (79%) com reducao significante da
pressao pulmonar. Uma analise ampla dos dados clinicos
e laboratoriais prévios a cirurgia pode guiar o manejo
adequado.
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