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RESUMO

Objectivo: Avaliar a acuidade da angiografia de subtracgdo digital (ASD) no diagndstico
morfoldgico da conexdo venosa pulmonar anémala (CVPA) em criangas. Concepgéo do estudo:
Estudo prospectivo de doentes consecutivos entre Janeiro de 1989 e Julho de 1992. Tipo de
Atendimento: Servigo de Cardiologia Pediétrica de um Hospital Central. Populagdo: Vinte e quatro
doentes com CVPA. Métodos: Todos os doentes fizeram avaliagdo clinica e ecocardiografica
completa (modo M, bidimensional e Doppler) antes da realizagdo do exame hemodindmico. Em
todos os casos se fizeram, de modo sistemdtico, injecgBes selectivas de contraste de baixa
osmolaridade (0,5-1 ml/kg; dose total <6 mi/kg) no tronco e ramos da artéria pulmonar com registo
em angiografia com subtracgdo digital (ASD). As imagens colhidas foram trabalhadas, selecciona-
das e armazenadas em video-cassetes e peliculas fotograficas (cAmara multiformato). Resultados:
Dezasseis doentes tinham CVPA total (CVPAT): onze a veia cava superior (VCS), dois ao seio
corondrio e trés infradiafragmaticos (dois & veia cavainferior (VCI) e um a veia porta). Oito criangas
tinham CVPA parcial (CVPAP): trés 2 VCS, uma 4 auricula direita (AD), trés a VCI (sindroma da
cimitarra) e num caso a CVPA era mista. Em oito doentes (seis com CVPAT e dois com CVPAP),
a ASD contribuiu significativamente para o diagn6stico final tendo completado ou corrigido a
informagdo obtida por ecocardiografia. Nos dezoito doentes submetidos a cirurgia cardiaca foi
confirmado o diagnstico obtido por ASD. Conclusdes: A ASD € um método muito Gtil para o
diagnéstico anatémico de doentes com CVPA. Na nossa experiéncia foi particularmente informa-
tiva a analise de registos em «video». A ASD estd indicada nos casos em que os achados clinicos
e ecocardiograficos nilo sejam tipicos.

SUMMARY

Anomalous Pulmonary Venous Correction. Study of twenty four children with digital
subtraction angiography.

Objective: To assess the accuracy of Digital Subtraction Angiography (DSA) in the demons-
tration of the morphology of Anomalous Pulmonary Venous Connexion (APVC)in children. Design
of the study: Prospective study of case series between January 1989 and July 1992. Setting: Referral-
based Paediatric Cardiology Department of a Tertiary Care Center. Patients: Twenty-four consecu-
tive children with anomalous pulmonary venous connection. Methods: All pts had clinical and 2D-
Echo investigation prior to cardiac catheterization. In all cases selective injections of 0.5 to 1 ml/
/kg undiluted hypo-osmolar contrast were performed in branch pulmonary arteries and high quality
DSA images were recorded. Subtracted images were stored in video and cut films for detailed
analysis. Results: 16 pts had total APVC: 11 to Superior Vena Cava (SVC), 2 to Coronary Sinus and
3 to Inferior Vena Cava (IVC). Eight pts had partial APVC: 3 to SVC, 1 to Right Atrium, 3 to IVC
(scimitar syndrome), and 1 pt had mixed PAVC. In 8 pts of the whole group, DSA contributed
significantly to the final morphologic diagnosis and completed or corrected information obtained
by 2D-Echo. In all 18 pts submitted to surgery, the DSA diagnosis was confirmed at operation.
Conclusion: DSA is a very useful technique (and even more informative in video images) for
anatomic evaluation of pts with APVC and has clear indication when clinical and 2D-Echo findings

are not typical.
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INTRODUCAO

Conexdo venosa pulmonar anémala (CVPA) é uma
situagdo na qual todas as veias pulmonares (forma total -
CVPAT) ou apenas algumas (forma parcial - CVPAP)
estdo directamente ligadas a auricula direita ou a qualquer
das suas veias tributdrias. Tem-se designado esta patologia
por retorno venoso pulmonar anémalo o que € apenas a
consequéncia fisiopatoldgica da conexdo anémala'. Esta
cardiopatia, descrita na sua forma parcial por Winslow em
17392, e na sua forma total por Friedlowsky em 18682
representa, quando isolada, 0,6% a 0,7% (forma parcial)**
ou 2,6% (forma total)’ das cardiopatias congénitas.

De acordo com o local da conexdo das veias pulmonares
considera-se, segundo Darling, Rothney e Craigf, CVPA
supradiafragmatica (supracardiaca ou tipo I e cardiaca ou
tipo IT) e CVPA infradiafragmadtica ou tipo III. Em geral,
todas as veias pulmonares com inser¢ao anémala implan-
tam-se no mesmo local. A CVPA é mista ou tipoIV quando
as veias pulmonares se implantam em locais anémalos
diferentes®.

Esta cardiopatia tem, na maior parte dos casos, bom
progndstico, exigindo no entanto diagndstico e tratamento
correctos € precoces’™.

Antes do advento da ecocardiografia (ECO), o diagndstico
era feito por cateterismo cardfaco e angiocardiografia’.
Actualmente, em maos experientes, a ECO (bidimensio-
nal, Doppler continuo, pulsado convencional e codificado
em c0r) permite o diagnéstico na maior parte dos doentes'™

No entanto, os casos de CVPA mista e CVPAT associa-
dos a cardiopatias complexas nem sempre sdo correcta e
completamente diagnosticados por este método principal-
mente quanto 2 localizagio exacta das conexdes venosas'?.
Por isso hd autores que admitem que, quando os achados
clinicos e ecocardiograficos ndo séo tipicos, se deve reali-
zar cateterismo cardiaco'’.

No Servigo onde trabalhamos tem sido prética constante
a realizagfo de cateterismo cardfaco em todas as criangas
com suspeita de CVPA.

Dispondo desde Janeiro de 1989 de angiografia de sub-
trac¢do digital (ASD) no laboratério de hemodindmica,
realizdmos o presente estudo com a finalidade de avaliar a
acuidade deste método para a demonstragao morfoldgica
da CVPA em criangas.

MATERIAL E METODOS

De Janeiro 1989 a Julho de 1992 realizdmos um estudo
prospectivo em 24 criangas consecutivas (16 do sexo
masculino e oito do sexo feminino) com idades variando
entre 1 diae 17 anos (média 29,4 meses), sendo scte recém-
-nascidos ¢ oito lactentes com menos de um ano de idade.
O peso variou entre 2,4 kg e 45 kg (média 9,7 kg). Todos
os doentes foram submetidos a avaliagao clinica, radiogra-
fia do torax, electrocardiograma e estudo ecocardiogrifico
completo (modo M, bidimensional e Doppler) antes da
realizagdo do exame hemodinamico. Em todos os doentes
se fez, de modo sistemdtico, injecgfo selectiva de contraste
de baixa osmolaridade (0,5-1 ml/kg; dose total 6 ml/kg) no
tronco e ramos principais da artéria pulmonar. Todos os
exames foram efectuados sob sedagdo medicamentosa nido
tendo sido utilizada anestesia geral excepto num lactente

com sindroma da cimitarra que necessitou de entubagido
naso-traqueal e ventilagdo manual por ter feito apneia apds
administragdo de morfina como pré-medicacao.

Os exames foram realizados num sistema General Elec-
tric (DF 5000). As imagens foram colhidas em ampliagdo
média (16cm) em recém-nascidos e lactentes e em amplia-
¢do normal (11cm) nas criangas mais velhas. Em todos os
casos foram usados foco fino (0,6mm) e filtros para elimi-
nacdo de zonas de saturagdo. O registo foi efectuado em
modo dindmico a 25 imagens por segundo. O armazena-
mento foi feito em video-cassetes VHS e em peliculas
fotogréficas (cAmara multiformato).

RESULTADOS

Dezasseis doentes (66%) tinham CVPAT, sendo supra-
cardiaca em onze casos (todos a veia cava superior - VCS),
intra-cardfaca em dois (ambgs ao seio corondrio - Fig 1) e
infradiafragmadtica em trés (dois a veia cava inferior -VCI-
e um a veia porta - Fig 2).
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Fig. 1 - Conexdo venosa pulmonar anémala total ao seio co-
rondrio. VPD - veia pulmonar direita, VPE - veia pulmonar
esquerda, AD - auricula direita, SC - seio corondrio
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Fig. 2 - Conexdo venosa pulmonar anémala total & veia porta.
VPD - veia pulmonar direita, VPE - veia pulmonar esquerda,
COL - colector, VP - veia porta

A conexdo era obstrutiva em todos os doentes com
CVPAT infracardiaca e em quatro com CVPAT a VCS
(por restricdo do fluxo sanguineo através do foramen
ovale). Salienta-se ainda que dois doentes com CVPAT
supracardiaca tinham cardiopatiacongénitacomplexacom
diminuic¢do acentuada da circulago arterial pulmonar e os
restantes tinham comunicagdo interauricular (CIA) ou
foramen ovale permeavel ndo restritivo. Em dois doentes
o canal arterial ainda se mantinha permedvel. Dos oito
doentes com CVPAP, quatro tinham formas supradia-
fragmdticas, em trés a conexdo era infradiafragmatica (2
VCI) e num caso era mista.
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Fig. 3 - Conexdo venosa pulmonar andmala parcial de tipo misto.
VPIE - veia pulmonar inferior esquerda conecta com a auricula
esquerda (AE). VPSE - veia pulmonar superior esquerda conecta
com a veia cava superior (VCS) através da veia inominada. As
veias pulmonares direitas, ndo visualizadas na figura, conectam
com a auricula direita junto a2 desembocadura da veia cava
superior.

Dos trés doentes com CVPAP a VCS um tinha o septo
interauricular intacto, outro tinha CIA tipo sinus venosus e
noutro caso havia associacdo com cor triatriatum. Um
doente com CVPAP a auricula direita (AD) tinha CIA tipo
sinus venosus. As 3 criangas com CVPAP a VCI (sindroma
de cimitarra) tinham CIA e uma delas tinha também uma
comunicagdo interventricular (CIV) associada. A crianga
com CVPAP de tipo misto (2 VCS e a AD - Fig 3) tinha,
associados, CIA e CIV.

Nos Quadros 1 e 2 descrevem-se os diagndsticos mor-
folégicos obtidos por ECO e por ASD. Em dez casos de
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QUADRO 1 - Comparagio de Diagnésticos obtidos por ASD
e por ECO nos Doentes com CVPA Total

Diagnéstico Eco
Tipo por ASD Concordante
VCS 11 6
Seio Corondrio 2 2
Infradiafragmético 3 2
Total 16 10

QUADRO 2 - Comparagio de Diagnésticos obtidos por ASD
¢ por ECO nos Doentes com CVPA Parcial

Diagnéstico Eco
Tipo por ASD Concordante
VCS 3 3
AD 1 1
VCI (cimitarra) 3 2
Misto 1 0
Total 8 6

CVPAT e em seis casos de CVPAP o diagnéstico pelos
dois métodos foi totalmente coincidente.

Dos primeiros oito casos de CVPAT (diagnosticados
entre 1989 ¢ 1990) houve discordancia entre a ECO e a
ASD em 4 (50%) mas dos (iltimos oito houve discordincia
apenas em 2 (25%).

Nas 18 criangas submetidas a cirurgia o diagndstico
obtido por ASD foi confirmado em todas.

Como complicagdes salientamos que, além do episédio
de apneia jd referido e do qual aparentemente ndo resulta-
ram quaisquer sequelas, um doente teve isquémia tran-
sitéria do membro inferior apés cateterismo por pungio
arterial necessitando de anticoagulagdo com heparina durante
24 horas com o que se conseguiu reperfusdo arterial total.

DISCUSSAO

Com a melhoria das técnicas de cirurgia cardiaca os
resultados do tratamento de CVPA melhoraram de modo
espectacular’™.

O éxito da cirurgia depende, além de outros factores, da
demonstragdo morfolégica precisa e detalhada das anoma-
lias quanto ao nimero de veias com conexdo anémala, o
local exacto da conexdo, a existéncia de obstdculos ou
estenoses no trajecto anémalo e anomalias cardiovascula-
res e vasculares pulmonares associadas'*'¢. A ECO (bidi-
mensional e Doppler) permite obter grande parte destas
informagoes excepto nalguns casos de CVPAP (por exem-
plo na sindroma da cimitarra), nas CVPA mistas e nas
CVPA associadas a cardiopatias complexas!*!®, A defini-
¢do de alteragdes extracardiacas e a localizagdo de zonas
de obstrugdo também sdo por vezes dificeis por ECO. A
ECO transesofgica tem vindo a revelar-se bastante (til no
esclarecimento de muitas destas situagdes'’.

A acuidade diagnéstica melhora com a experiéncia e
com a qualidade do equipamento. Isto também se verificou
nos nossos doentes pois nos 8 casos com CVPAT estudados
apds 1990 a concordinciadiagnésticaentreaECOeaASD
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melhorou de 50% para 75%. Os diagndsticos ecocar-
diograficos neste grupo de criangas foram sempre bastante
claros aquando da sua realizagdo mas dado ser regra no
Servigo realizar cateterismo em todas elas ndo foi subme-
tida a cirurgia nenhuma crianga com esta patologia sem
ASD.

O cateterismo cardiaco com cineangiocardiografia (CINE)
¢ pois necessério pelo menos nos casos de CVPA em que
a defini¢do morfoldgica ndo seja totalmente clara por
ECO" e também porque é muitas vezes dificil excluir de
outro modo a existencia de conexdes mistas.

No entanto, uma das principais limitagdes da CINE
reside na grande quantidade de produto de contraste ne-
cessdria para o estudo desta cardiopatia (injecgdes selecti-
vas em cada um dos ramos da artéria pulmonar, no trajecto
an6malo e por vezes na aorta, como nos casos de sindroma
da cimitarra)'8. Tratando-se de recém-nascidos ou lacten-
tes, o risco de complicagdes.aumenta com a quantidade de
produto utilizado, o que por vezes obriga a realizagdo do
estudo em duas ou mais sessdes.

Nalgumas situagdes (CVPA ao seio corondrio, CVPA
mista, CVPA obstrutiva), nem com grandes quantidades
de produto de contraste se consegue boa definigdo mor-
folégica.

A ASD permite realgar estruturas de baixo contraste e
evidenciar lesdes que possam estar ocultas por sobreposi-
¢do com outras utilizando quantidades de produto de
contraste muito menores do que na CINE'#*2, Deste modo
consegue-se boa defini¢do das anomalias mesmo nos casos
complexos. Destacamos ainda a possibilidade de imediata
visualizagdo das imagens sem perda de qualidade nem
necessidade de revelagdo, permitindo o planeamento di-
ndmico das injecgdes a realizar e diminuindo o tempo de
duragio do exame o que é muito importante principal-
mente nos recém-nascidos e lactentes '*2,

A quantidade de radiagdo recebida pelo doente também
¢ menor com a ASD do que com a CINE®.

O armazenamento em videocassetes de todas as imagens
obtidas permite a avaliagdo dindmica das estruturas e 0
estudo pormenorizado e repetido®.

Conforme foi salientado nos resultados, a ASD permitiu,
na nossa experiéncia, o esclarecimento morfoldgico detal-
hado e confirmou ou completou as informagdes obtidas por
ECO. Este facto € a auséncia de complicagdes graves
levam-nos a continuar a realizar cateterismo cardiaco e
ASD nos doentes com CVPA a nio ser que o diagndstico
por ECO seja totalmente esclarecedor.
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