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Introducao

A drenagem andémala de veias pulmonares (DAVP) é
uma doenga rara, correspondendo a cerca de 1 a 3% das
cardiopatias congénitas.' Pode existir na forma total, em que
todas as veias pulmonares (VP) estao envolvidas, ou parcial,
na qual somente algumas VP drenam de modo anémalo
para uma ou mais veias sistémicas ou diretamente para o
atrio direito (AD)."? Essa condicdo ocorre isoladamente
ou em associacdo a um defeito do septo interatrial,
mais frequentemente a comunicagdo interatrial (CIA) do
tipo seio venoso (responsavel por cerca de 5% de todos
os casos de CIA).?

Pacientes com essa condicdo podem permanecer
assintomaticos até a fase adulta. Entretanto, a medida que
ha sobrecarga das camaras direitas, podem ocorrer sintomas,
especialmente diminuigao da capacidade funcional e dispneia
progressiva, além do desenvolvimento de hipertensao
pulmonar (HP) e disfungao ventricular, sendo esse o cendrio
mais grave da doenca.’ Reconhecer esses sintomas e
estabelecer o diagnéstico e tratamento de modo precoce
é fundamental para evitar a progressdao da doenga e suas
implicagoes progndsticas.

Apresentamos um caso de insuficiéncia cardiaca (IC) por
drenagem anémala parcial de veias pulmonares (DAPVP)
associada a CIA com remodelamento reverso ap6s corregao
cirtrgica em idade adulta.

Caso clinico

O paciente era um homem de 36 anos, previamente higido,
encaminhado ao pronto atendimento por quadro de dispneia
com inicio ha cerca de 15 dias com piora progressiva, evoluindo
para dispneia ao repouso, associada a edema de membros
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inferiores (MMII) e ortopneia. Na admissdo, apresentava-se
taquidispneico, com pressao arterial 100x60 mmHg, frequéncia
cardiaca 96 bpm, frequéncia respiratéria 26 irpm, saturagao
93% com cateter de oxigénio 4 L/min. Ao exame, constatou-se
presenca de ingurgitamento jugular patolégico e refluxo
hepatojugular. Na ausculta pulmonar, crepitantes até tergo
médio bilateral. Além disso, foram observados ictus propulsivo
e ventriculo direito (VD) palpavel na manobra de mao em
garra com sopro sistélico 3+/6+ mais evidente em regido
paraesternal esquerda (foco aértico acessério) com irradiagao
para todo precérdio, bulhas ritmicas com hiperfonese de B2.
Abdome com figado doloroso e palpavel 4 cm abaixo do
rebordo costal direito, ruidos hidroaéreos presentes e sem sinais
peritoneais. Por fim, foi constatado edema de MMII 3+/4+.

A radiografia de térax demonstrou cardiomegalia importante,
com elevagao do ictus e aumento do tronco da artéria pulmonar
(TP), aumento do hilo pulmonar e alteragdo da trama vascular,
sugestivo de congestao (Figura 1A). O eletrocardiograma
apresentava-se com ritmo sinusal, com eixo desviado para
direita, bloqueio de ramo direito, sinais de sobrecarga
biventricular e de &trio direito (AD) (Figura 1B). Os exames
laboratoriais nao apresentaram alteragoes relevantes.

Foi realizado ecocardiograma transtordcico que
demonstrou HP (pressao sistdlica da artéria pulmonar [PSAP]
de 85 mmHg), dilatagdo importante das camaras direitas
com disfuncao de VD, disfuncao sistélica de ventriculo
esquerdo (VE) e diastélica grau 2, insuficiéncia pulmonar
moderada e tricispide importante (Tabela 1). Esses achados
foram confirmados pelo ecocardiograma transesofagico, que
apresentou ainda presenca de ampla CIA do tipo seio venoso,
medindo 38 mm no seu maior didametro.

Foi solicitada angiotomografia de térax para investigagao de
possiveis causas de HP, e o resultado demostrou cardiomegalia
as custas de camaras diretas, negativa para tromboembolismo
pulmonar, porém com sinais de hipertensao arterial pulmonar
(dilatagao do tronco da AP medindo 5,2 cm) (Figura 1C).

A ressonancia cardfaca, observou-se dilatacio e disfuncao
sistélica importante biventricular (fracao de ejegao [FE] do VE
de 19% e do VD, de 20%), dilatagao de AD, possivel DAVP
inferior direita para AD e dilatagao do TP (Figura 1D).

Optou-se por medidas clinicas iniciais para compensagao
do paciente com diuréticos endovenosos e vasodilatadores
orais. Em seguida, foi realizado cateterismo direito, que
mostrou CIA ampla do tipo seio venoso, veia pulmonar
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Figura 1 - Exames complementares. A: Radiografia de térax. B: Eletrocardiograma. C: Angiotomografia de térax (seta azul: entrada da veia pulmonar direita
no atrio direito). D: Ressonancia magnética (seta vermelha: entrada da veia pulmonar no atrio direito).

Tabela 1 - Evolugdo do ecocardiograma e por ressonancia magnética antes do procedimento e apds 4 meses e 1 ano do tratamento

Ressonancia magnética

Ecocardiograma inicial

Ecocardiograma 4 meses
apos corre¢ao

Ecocardiograma 1 ano
apos corre¢ao

Atrio direito Dilatado 143 mL/m? Aumentado 36 mL/m?
Atrio esquerdo 27 mm 39 mm 39 mm 39 mm
Ventriculo direito 739 x 591 mL 46 mm 42 mm 44 mm
Avaliagdo funcional VD FE 19% FAC 25% FAC 31% FAC 24%
Ventriculo esquerdo 178x141 mL 50x44 mm 50x37 mm 50x36 mm
FEVE 20% 26% 51% 54%
Insuficiéncia pulmonar Nao avaliado Moderada Moderada Moderada
Insuficiéncia tricuspide Né&o avaliado Macica Moderada Discreta a moderada
Tronco pulmonar 52mm 39mm 40mm 43mm
PSAP CIA 85 mmHg 57 mmHg 46 mmHg
Outros achados Possivel DAVP inferior CIA 38 mm

direita para AD

VD: ventriculo direito; FEVE: fragdo de eje¢do do ventriculo esquerdo; PSAP: presséo sistdlica da artéria pulmonar; FE: fragdo de eje¢do; DAVP: drenagem
anémala da veia pulmonar; AD: atrio direito; FAC: fragdo de alteragdo da drea do ventriculo direito; CIA: comunicagdo interatrial.

superior direita com drenagem na veia cava superior e veia
pulmonar inferior direita com drenagem no teto do AD, salto
oximétrico no AD, HP (PSAP 53 mmHg, RVP: 3,04 woods),
Qp/Qs: 3,79/1 e relagao de resisténcia vascular pulmonar
(RVP) e resisténcia vascular sistémica (RVS) (RVP/RVS) de 0,11.

O paciente foi submetido a correcao cirdrgica, sendo
realizada uma atrioseptoplastia com redirecionamento
do fluxo das veias pulmonares, com boa evolucao.

Foi dada alta hospitalar com enalapril 5 mg 12/12 h
(maximo tolerado devido a hipotensao), bisoprolol
10 mg/d, espironolactona 25 mg/d e furosemida 40 mg/d.
O paciente retornou ao ambulatério apés 4 meses do
procedimento, assintomatico, com ecocardiograma de
controle demonstrando remodelamento reverso (FEVE
de 51%), insuficiéncia pulmonar e tricispide moderadas.
Esses achados foram mantidos no seguimento tardio
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em novo ecocardiograma, 1 ano apds o procedimento,
com FEVE de 54%, insuficiéncia pulmonar moderada e
trictspide discreta a moderada.

Discussao

A DAPVP normalmente ocorre durante o desenvolvimento
fetal, secundaria a falha de uma ou mais veias pulmonares
do lobo superior do pulmao direito ao se conectar ao
atrio esquerdo.** Fisiologicamente, ela produz um shunt
da esquerda para a direita, semelhante a um defeito do
septo atrial, permitindo que o sangue ja oxigenado circule
novamente para os pulmées, resultando em fluxo sanguineo
pulmonar excessivo. Em 80 a 90% dos casos, a drenagem
ocorre a direita e esta associada a defeitos do septo interatrial,
mais comumente a CIA do tipo seio venoso.**?

Muitos adultos com DAPVP serdao diagnosticados
acidentalmente por imagens toracicas realizadas para
alguma outra indicagdo, seja com uma angiografia por
tomografia computadorizada (CTA) em um servigo de
emergéncia para descartar uma embolia pulmonar, durante
um cateterismo cardfaco para intervengao corondria ou
como parte de uma avaliagao de ablacdo por cateter
pos-radiofrequéncia.®” A grande maioria dos pacientes
com DAPVP isolada é assintomatica.>>® Entretanto, quando
associada a CIA, ocorre um shunt esquerda-direita
responsavel pelo aumento do fluxo e das pressdes em
camaras direitas, o que ocasiona remodelamento dessas e
da vasculatura pulmonar, culminando em sintomas e em
hipertensdao pulmonar.>® Uma vez que muitos pacientes
permanecem assintomaticos até a fase adulta, diagnésticos
precoces acabam ocorrendo como achados de exames em
menos de 1% dos casos.>*® Nos demais casos, a suspeicao
diagnéstica baseada em sintomas direciona a investigagao.

A presenca da CIA isoladamente pode ndo ser responsavel
pelo aparecimento de sintomas. A magnitude e a diregao
do fluxo dependem do tamanho do defeito e das pressoes
de enchimento de cada um dos ventriculos.” Via de
regra, o orificio septal precisa ter um tamanho minimo
de 10 mm, apresentar Qp/Qs > 1,5/1,0 ou promover
dilatacao de camaras direitas para ser considerado um shunt
esquerda-direita hemodinamicamente significativo.’

O principal exame diagnéstico para DAPVP é o
ecocardiograma transtordcico.** Porém, nos casos em que
ha associagdo com CIA, o ecocardiograma transesofagico,
a ressondncia magnética ou mesmo o cateterismo direito
podem ser necessarios para elucidar o diagnéstico. Além
do diagnéstico, a avaliagdo hemodinamica invasiva permite
calcular o indice de fluxo pulmonar-sistémico (Qp/Qs), dado
importante na programacao terapéutica.’?

Na DAPVP o tratamento da maioria dos casos consiste em
manter um acompanhamento clinico.?** Ja nos casos de CIA
significativa, ha aumento da morbimortalidade quando nao
tratados precocemente. A idade do paciente e as pressdes
pulmonares no momento da corregao sdao os maiores
preditores de resultado.”’ Nas duas condigoes quando
ha sintomas, aumento do VD ou aumento significativo do
shunt esquerda-direita (Qp/Qs > 1,5), a corregao cirdrgica
é mandatéria e pode ser responsavel nao sé pela resolugao
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dos sintomas**® como por reduzir a possibilidade de arritmia
tardia, insuficiéncia cardiaca ou complicagoes de hipertensao
pulmonar. O risco de arritmias aumenta apds os 40 anos em
pacientes ndo operados, com flutter atrial ocorrendo mais
frequentemente até os 60 anos e fibrilagao atrial se tornando
predominante depois disso.®”

Os resultados de curto e longo prazo apés o reparo
cirdrgico de DAPVP sao excelentes, e as taxas de complicagoes
relatadas sdo baixas.®” A associacdo entre remodelamento
reverso e melhora de desfechos clinicos é bem estabelecida
na literatura. Terapias capazes de promover aumento de
fracao de ejecao e redugao das dimensbes ventriculares estao
associadas a menor mortalidade na IC."

Na corregao de cardiopatias com shunt E-D, é esperado
que haja remodelamento apés a correcao cirtrgica do shunt.
A reducao dos volumes do atrio direito e dos ventriculos
pode ocorrer de modo precoce ja a partir das primeiras
24 horas ap6s o procedimento, mas de modo geral esta
mais evidente ap6s 6 meses, podendo se estender até 18
meses ap6s o procedimento. Sao esperados reducao de
camaras direitas, refluxo tricispide, pressdes pulmonares e
melhora de fragao de ejegdo do ventriculo esquerdo, como
observado neste caso clinico. No entanto, a magnitude do
remodelamento é inversamente proporcional a idade do
paciente na ocasiao do fechamento, o que reforga a urgéncia
do tratamento tao logo aparegam os sintomas e seja feito
o diagndstico.” '

As complicages potenciais incluem estenose ou obstrugao
das veias pulmonares ou sistémicas, CIAs residuais ou novas
arritmias atriais.®” Embora rara, a HP representa uma situagao
especial e, se presente em um paciente adulto com DAPVP,
pode nao remitir apés o reparo. Casos avangados com
RVP > 8 woods ou inversao do shunt direita-esquerda sao
contraindicados para o tratamento cirdrgico.>*%

Neste relato, o paciente comegou a apresentar sintomas
de IC ja na idade adulta, poucos dias antes da admissao.
Na investigagdo etiolégica, encontrou-se DAVP e a CIA
com importante repercussao hemodindmica demonstrando
aumento expressivo das camaras direitas e do shunt
esquerda-direita (Qp/Qs de 3,79), além de HP (PSAP de
85 mmHg) e disfungdo biventricular. A corregao cirdrgica
e o tratamento farmacoldgico da IC promoveram melhora
clinica e ecocardiogréfica de modo precoce e sustentado,
ressaltando a importdncia da investigacao e tratamento dos
pacientes com essa condigao.
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