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INTRODUCAO

RESUMO

Com o objectivo de correlacionar variantes anatémicas com alteragdes pulmonares e corondrias na
sindrome do coragiio esquerdo hipoplasico (SCEH), fez-se o estudo morfolégico e histolégico de 15
pecas de necrépsia coragio-pulmio de recém-nascidos falecidos com aquela patologia. Encontrou-se a
forma classica de SCEH em 11 pegas das quais 3 tinham atrésia da valvula mitral. Nas restantes 4 a
aorta safa do ventriculo direito, com ventriculo esquerdo virtual e atrésia da valvula mitral. A histologia
pulmonar mostrou aumento da percentagem de espessura das arteriolas e veias pulmonares e extensio
intra-acinar da camada muscular das arteriolas em todas as pegas. Mas em 8 pecas com foramen ovale
encerrado ou com didmetro médio de Smm as alteragdes pulmonares foram mais marcadas do que nas
restantes com didmetro médio do foramen ovale de 9mm. A distribuicio coronaria foi normal, mas 4
das 8 pegas com valvula mitral permedvel apresentavam alteragSes das artérias corondrias néo encon-
tradas nas 7 pecas com atrésia da valvula mitral. Conclui-se que na SCEH, a existéncia de foramen
ovale encerrado ou restritivo, e de valvula mitral permedvel, podem condicionar alteragdes pulmonares
e coronarias, aumentando o risco cirirgico pelas complicagdes pés operatérias que possam induzir.

SUMMARY
Pulmonary and coronary vascular changes associated with hypoplastic left heart syndrome

In order to correlate gross morphological features with pulmonary and coronary vasculature chan-
ges in hypoplastic left heart syndrome (HLHS) 5 heart-lung necropsy specimens from neonates were
analysed. Histology of left atrium wall, lung vessels with pulmonary arteriolar disease morphometric
grading, study of intra and extra pulmonary wall veins and coronary arteries were recorded. Classic
HLHS was obseved in 11, and DORYV with mitral atresia in 4, the foramen ovale (FO) beeing the only
left atrium outflow tract in all. All specimens had increased 9% of thickness and muscular extension of
arterioles and increased wall thickeness of pulmonary veins, but severer arteriolar and venous changes
with left atrium fibrosis were noticed in 8 specimens with either closed FO (3 cases) or mean FO
diameter (d) of Smm when compared with specimens with mean FOd of 9mm. Coronary arteries
histology disclosed in 4 of 8 specimens with opened but hypoplastic mitral valve, intima proliferative
changes with lumen narrowing, not observed in 7 specimens with mitral valve atresia. We concluded
that in HLHS closed or restritive FO and permeable mitral valve may predispose neonates to respira-
tory complications, right ventricle abnormal function and arrhythmias, specially after cardiac surgery.

Outras formas sdo incluidas neste espectro malformativo,
merecendo especial referéncia pela sua frequéncia, a forma
de ventriculo direito de dupla saida com atrésia da mitral e
ventriculo esquerdo de dimensdes virtuais, mas com aorta

A sindrome do coragio esquerdo hipoplasico (SCEH) é
uma cardiopatia rara, ocorrendo em 1,5% do total das car-
diopatias congénitas', formando 9% das_cardiopatias diag-
nosticadas no periodo de recém-nascido?. Na casuistica do
Hospital de Santa Marta ocorreu em 0,3% do total das
cardiopatias >,

Trata-se duma cardiopatia ductus-dependente em que o
débito cardiaco depende também das dimensdes do foramen
ovale, por onde tem de existir um shunt esquerdo-direito
obrigatério de modo a permitir que o fluxo do retorno
venoso pulmonar saia da auricula esquerda. S@o raros
outros escapes, como retorno venoso pulmonar anémalo,
seio coronario sem teto ou persisténcia de veia levocardinal *.

Na forma classica a SCEH compde-se tipicamente de atré-
sia da aorta e atrésia ou hipoplasia mitral muito grave, que
acompanham o ventriculo esquerdo de dimensdes hipoplasi-
cas®. Raramente, e na presenga de comunica¢do interventri-
cular, o ventriculo esquerdo pode ter dimensdes normais **.
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permedvel e de dimensdes normais’.

O grande interesse que nos ultimos tempos se tem dado a
esta cardiopatia precocemente letal, deve-se ao facto de téc-
nicas cirurgicas recentes, desenvolvidas em especial por
Norwood ®%, terem modificado radicalmente para algumas
criangas a sua historia natural, conseguindo-se, ainda que
com uma mortalidade elevada, corrigir em sucessivos esta-
dios cirdrgicos alguns destes casos. O periodo peri-
-operatério poderd no entanto estar condicionado pela
existéncia de anomalias associadas, ndo s, e em especial,
altera¢Bes pulmonares que implicam complicagdes respirato-
rias, mas também alteracBes da fungdo miocardica ou
disrritmias """,

Com o inicio de cirurgia correctiva para 0 SCEH no Hos-
pital de Santa Marta, pareceu-nos oportuno avaliarmos estes
aspectos em pegas de necropsia. Apesar da raridade desta
cardiopatia, conseguimos reunir 15 pegas em trés Servigos de
Anatomia Patologica e realizar um estudo em conjunto.
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OBJECTIVOS

Em 15 pecas de necrépsia coragio-pulmio de recém-
-nascidos falecidos com sindrome do corac¢do esquerdo hipo-
plasico tentou-se: 1) correlacionar os achados morfolégicos
com alteragGes histologicas dos vasos pulmonares e das arté-
rias coronarias, de modo a 2) tentar encontrar variantes ana-
témicas susceptiveis de diagnéstico clinico, em especial
ecocardiogréfico, que com maior probabilidade possam pre-
dizer aquelas alteragdes, ¢ assim 3) definir quais as criangas
de maior risco de complica¢des respiratérias, disfun¢do mio-
cérdica ou disritmias especialmente no pés-operatério da
correc¢do cirlrgica desta patologia.

MATERIAL E METODO

Fez-se o estudo anatomo-patolégico de 15 pegas de necré-
psia corag¢do-pulmio de recém-nascidos falecidos com
SCEH. As pegas encontravam-se fixadas em formalina a
10%, com pulmdes nio injectados. Nenhuma das criancas
fora operada. O estudo compreendeu: a) andlise morfolégica
geral do corago e vasos, com especial incidéncia para as
estruturas cardiacas esquerdas, septo interauricular ¢ dimen-
sGes do foramen ovale; b) andlise histolégica da auricula
esquerda e das veias pulmonares extraparenquimatosas, com
quantificagdo de fibrose e hipertrofia graduadas de 0 a 3 +;
¢) cortes histolégicos do parénquima pulmonar com estudo,
em areas bem insufladas, das alteragSes das arteriolas pul-
monares, segundo 0 método morfométrico e calculo da per-
centagem de espessura da parede descrito por Sheila
Haworth 2. Excluiram-se em cada campo os vasos que ndo
apresentavam secgdo circular; d) estudo da parede das veias
pulmonares com espessura da média corrigida para a medida
total da parede; e) estudo seriado do tecido miocérdico e das
artérias coronarias com medida da espessura da intima e da
média corrigidas para a medida total da parede. Foram usa-
das as coloragSes hematoxilina-eosina e Verhoeff e para a
medida a ampliagio 40x ou a méxima posivel.

Foram feitas quatro observagdes independentes por, pelo
menos, dois observadores.

RESULTADOS

Da andlise morfolégica macroscépica verificou-se que 11
pecas tinham a forma cldssica de SCEH, com atrésia da
aorta ¢ aorta ascendente hipoplasica dependendo a circula-
¢do sistémica do canal arterial. Destas, 8 tinham valvula
mitral permedvel, mas hipoplésica, e em 3 havia atrésia da
valvula mitral. Nas 4 pecas restantes existia uma situagdo de
ventriculo direito de dupla saida, com aorta permeével e de
dimenses normais; todas tinham atrésia da valvula mitral.
Nas 15 pegas, o ventriculo esquerdo era sempre hipoplasico
ou virtual. Uma das criangas tinha situs inversus total. Em
trés pecas o foramen ovale encontrava-se encerrado (F ig. 1).
Nas restantes o seu didmetro variou de 2 a 11 mm. Em todas
as pecas era esta a Unica saida eficaz para o sangue da auri-
cula esquerda. O canal arterial encontrava-se permeével em
todas as pecas. A distribui¢do coronaria apresentou-se nor-
mal em todos os casos sendo particularmente 1til a posi¢do
das corondrias descendentes anterior e posterior para a defi-
ni¢do da posi¢do do septo interventricular e da cavidade ven-
tricular esquerda. Em quatro pegas existiam anomalias do
trajecto da coronaria descendente anterior, com trajecto irre-
gular e interrup¢do abrupta junto & ponta do ventriculo
esquerdo (Fig. 2). Nestas 4 pegas a valvula mitral era per-
medvel. A ponta do coragfio era formada em todas as pecas
pelo ventriculo direito.

No estudo histolégico dos vasos pulmonares verificou-se
que todos os casos tinham aumentado da percentagem de
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Fig. 1 — Foramen ovale encerrado.

A —Vista latero-posterior da auricula esquerda numa peca com
atrésia da vélvula mitral e septo interauricular intacto. Nota-se dila-
tacdo da auricula e das veias pulmonares, com espessamento das
paredes. B— Vista lateral da auricula direita numa peca com atrésia
da valvula mitral e septo interauricular intacto, vendo-se o abaula-
mento do septo para o lado da auricula direita (seta). AAD — apén-
dice auricular direito; AAE — apéndice auricular esquerdo; AD -
auricula direita; AE — auricula esquerda; M — valvula mitral; SIA
— septo interauricular; T — vélvula tricispide; VD — ventriculo
direito; VE — ventriculo esquerdo; VP — veia pulmonar

Fig. 2— Aspecto externo das coronarias.

Corondria descendente anterior, ectasiada € com trajecto sinuoso
(seta), numa peca com vélvula mitral permeavel. AAE — apéndice
auricular esquerdo; AE — auricula esquerda;: M — valvula mitral:
VE — ventriculo esquerdo;

espessura das arteriolas ductais e das da parede do alvéolo
com extensdo intra-acinar da camada muscular das arterio-
las. Em 8 pecas com foramen ovale encerrado ou com dii-
metro inferior ou igual a 6mm (média 5mm), observou-se
mais fibrose e hipertrofia da parede da auricula esquerda e
da parede das veias pulmonares extra-parénquimatosas,
comparadas com 7 pegas com foramen ovale com didmetro
médio de 9mm (Quadro 1). A percentagem de espessura das
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QUADRO | — Anslise histolégica — resultados

Dimensdes Auricula esquerda Vasos pulmonares
do FO (Fibrose/hipertrofia) (% de espessura)
Art.
Art. Parede

Ductal  Alveolo Veia

FO encerrado ou

d médio=5mm + + 28 32 11
(n: 8 ¢)

dFO méd.=9mm 0 0 25 20 8
(n: 7 ¢)

art — arteriola; dFO — didmetro do foramen ovale

arteriolas ductais, das arteriolas da parede alveolar e¢ das
veias pulmonares variou também, em média, na razio
inversa das dimensGes médias do foramen ovale (Quadro 1)
(Fig. 3).

Fig. 3— Alteragdes dos vasos pulmonares, num caso com foramen
ovale restritivo. A— Arteriola ductal, verificando-se espessamento
da tiinica média. B— Veia pulmonar, com aspecto arteriolizado, por
espessamento da parede. Coloragdo: hematoxilina-eosina. Amplia-
¢do: (A) 10x, (B) 40x.

QUADRO 2— Histometria coronsdria

Variante anatémica

% de espessura

média intima
Atrésia da mitral (n: 7 ¢) 7 3
Estenose mitral (n: 8 ¢) 10 8

Fig. 4— Histologia das artérias coronarias. A — Coronaria de
aspecto normal, num caso com atrésia da valvula mitral. B—
Altera¢des da artéria corondria descendente anterior num caso com
vélvula mitral permeavel, verificando-se edema e dissociagdo da
tinica média (seta). Coloragdo: Verhoeff. Ampliagdo: (A) 40x; (B):
10x.

Nas 8 pecas com valvula mitral permedavel, 4 apresentavam
alteragdes das artérias corondrias mais marcadas quando
comparadas com as 7 pegas com atrésia da valvula mitral,
nomeadamente f%rajecto sinuoso da artéria coronaria descen-
dente anterior e alteragdes histoldgicas mais graves traduzi-
das por aumento de espessura da parede com edema,
dissociagdio e proliferagdo da intima, aumento de espessura
da média e redugio do calibre interno (Quadro 2) (Fig. 4).

DISCUSSAO E COMENTARIOS

A sindrome do coragio esquerdo hipoplasico é uma situa-
¢80 com cerca de 90% de mortalidade no periodo neo-
-natal'?, devendo o diagndstico ser feito o mais
precocemente possivel, idealmente in utero, de modo a poder
ser instituida terapéutica com prostaglandinas e inotrépicos
logo no primeiro dia de vida . O diagnéstico ecografico in
utero ndo ¢ dificil, sendo a despropor¢dc ventricular e as
dimensSes diminutas do ventriculo esquerdo e da valvula
mitral evidentes no plano de 4 cimaras®.

Existem fundamentalmente duas alternativas teraptuticas
para as criancas com sindrome do coragfo esquerdo hipopla-
sico: o transplante cardiaco, iniciado no recém-nascido com
esta patologia em 1985 na universidade de Loma Linda'é, ou
a cirurgia paliativa com técnicas cirlrgicas a serem feitas
precocemente, seguindo-se depois estddios de subsequentes
correcgSes *'7. O pés-operatério desta situagdo é geralmente
melindroso ¢ depende do equilibrio entre as pressdes ¢ resis-
téncias vasculares das duas circulagdes, das complicagdes
respiratdrias e da funggdo ventricular, estando estes aspectos
todos interligados .

Neste trabalho tentou-se correlacionar as alteragSes pul-
monares e do miocérdio com aspectos morfoldgicos passiveis
de ter uma avaliagdo clinica mais directa, nomeadamente
ecocardiografica. As alteragdes pulmonares encontradas
foram do tipo vasculopatia hipertensiva, e surgiram nio s6
nas arteriolas mas também nas veias pulmonares, adquirindo
estas o aspecto de arteriolas pulmonares por espessamento
da média e da intima, altera¢Ges provavelmente secundarias
ndo sé ao aumento de pressdo e conteddo em oxigénio nas
artérias pulmonares durante a vida fetal, mas também ao
aumento de pressdo na auricula esquerda por restrigio do
fluxo venoso pulmonar a nivel do foramen ovale, tnica saida
da auricula esquerda, em face da completa obstru¢io na val-
vula mitral e ventriculo esquerdo '*'%-%.

Estas alteragdes surgiram dum modo mais acentuado
quando o foramen ovale estava encerrado ou se tornava res-
tritivo, com didmetro médio inferior a Smm, e embora
sabendo-se que estas alteragles sdo lentamente reversiveis
apos a cirurgia, seguramente condicionam no pés-operatério
crises de hipertensdo pulmonar, donde se depreende que
toda uma programacgio de cuidados, como a monitorizagio
com linha de leitura de pressdo directamente da artéria pul-
monar, cuidados especiais na aspira¢do de secregdes do tubo
endo-traqueal e ventilagio prolongada com PaO2 adequa-
dos, sdio medidas a ter em conta em todas as criangas com
sindrome do corago esquerdo hipoplasico submetidas a cor-
recgdo cirlirgica, mas especialmente naquelas em que o fora-
men ovale € restritivo.

Em nenhum dos casos com foramen ovale encerrado
observamos outro tipo de alteragdes pulmonares mais graves
como as linfangiectasias pulmonares, descritas por outros
autores?',

A ecocardiografia bidimensional é um bom método diag-
néstico desta patologia %, e com auxilio do Doppler codifi-
cado em cor, ¢ possivel dimensionar o foramen ovale, em
especial nas incidéncias sub-costais.
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A perfusio miocdrdica é tida como um condicionante
desta patologia !, dado que o sistema corondrio funcional '*
que inclui a aorta ascendente hipoplasica, ¢ um sistema labil.
A irriga¢do corondria, feita retrogradamente pela aorta, nio
depende tanto dos ostia e porgdo inicial da corondria, que
sdo normais », mas mais de altera¢Ses obliterativas subendo-
cardicas'!, que podem levar a enfarte do miocirdio apesar
de teraptutica adequada?®.

As alteragGes das artérias corondrias surgiram nas pegas
com valvula mitral hipoplasica mas permedvel. Isto resulta
do facto de serem criadas pressGes muito altas no ventriculo
esquerdo devido a atrésia adrtica, motivando desse modo a
persisténcia de sinusdides que pdem em comunicac¢io a cavi-
dade ventricular com a circulagdo coronaria, induzindo alte-
ragdes do tipo obliterativo do lumen corondrio por
proliferagio da intima e espessamento da média''?". Estas
altera¢gSes podem comprometer a fungdo do ventriculo
direito (inico ventriculo eficaz), por alteragdes da irrigagio
do septo interventricular, e também induzir arritmias, que
podem modificar negativamente a hemodinimica no pds-
-operatdrio.

CONCLUSOES

I — Todas as pegas anatomicas observadas mostraram
altera¢Ges da vascularizagio pulmonar do tipo vasculopatia
hipertensiva, mas as altera¢Ges mais graves surgiram nas for-
mas com didmetro do foramen ovale em média inferior a
5mm.

2 — Foi nas pegas com valvula mitral permedvel que sur-
giram alteragles mais graves das artérias corondrias, com
edema, dissociacdo e proliferagio da intima, espessamento
da média e consequente obliteragio do Jumen arterial.

3 — Admite-se que a ecocardiografia bidimensional com
Doppler codificado em cor seja o método por exceléncia
para, em vida, estudar os aspectos morfolégicos referidos,
nomeadamente o didmetro do foramen ovale e a permeabili-
dade da valvula mitral e deste modo definir um grupo de
criangas de maior risco de complicag3es respiratérias, dis-
fungdo ventricular ou disritmias no pds-operatério.
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