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RESUMO

A hipoplasia do ventriculo esquerdo é caracterizada por um grau variavel de subdesenvolvimento do ventriculo
esquerdo e seus componentes, sendo considerado uma emergéncia cirdrgica. Essa situagdo pode progredir para
problemas respiratorios, acidose crescente e colapso circulatério. Atresia esofagica (AE) com ou sem fistula
traqueoesofagica é a anomalia congénita mais comum do esO6fago e é caracterizada por salivagdo abundante,
episddios de cianose e asfixia durante a amamentacgdo. Esse artigo possui o objetivo de relatar um caso de um
recém-nascido com sindrome hipopldsica do ventriculo esquerdo associado a uma atresia de es6fago.
Palavras-chave: Hipoplasia do Ventriculo Esquerdo; Atresia de Es6fago; Emergéncia Cirdrgica.

ABSTRACT

Left ventricular hypoplasia is characterized by a variable degree of underdevelopment of the left ventricle and its
components, being considered a surgical emergency. This situation can progress to respiratory problems, increasing
acidosis and circulatory collapse. Esophageal atresia (LA) with or without tracheoesophageal fistula is the most
common congenital anomaly of the esophagus and is characterized by abundant salivation, episodes of cyanosis and
asphyxia during breastfeeding. This article aims to report a case of a newborn with hypoplastic left ventricular
syndrome associated with esophageal atresia.
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Introducao pode ser normal, que evidencia um grande

A hipoplasia do ventriculo esquerdo é forame oval patente (sopro continuo pressao de
caracterizada por um grau variavel de pulso ampla). Esses pacientes tém fluxo
subdesenvolvimento do ventriculo esquerdo e sanguineo pulmonar ndo controlado e grande
seus componentes, sendo compativel com a vida carga de volume na circulagdo e geralmente
apenas nos primeiros dias devido a persisténcia desenvolvem sinais de insuficiéncia cardiaca
do canal arterial ao nascimento, portanto torna-se congestiva com  cardiomegalia, pletora e
fatal sem intervencdo cirdrgica breve. Nenhum hepatomegalia com taquipneia crescente. Essa
gene é especifico para essa condigdo, porém situagdo  pode  progredir  para  problemas
existe um risco bem conhecido de recorréncia em respiratorios, —acidose crescente e colapso

gestacdes futuras. circulatério. '
Os bebés geralmente estio em boas No outro extremo do espectro, pacientes

condi¢bes ao nascer, visto que o canal arterial é
aberto e, portanto, a circulacao sistémica €
suportada. Se o forame oval patente e o canal
estdo amplamente abertos, o bebé pode nao
estar visivelmente cianético e o exame inicial

com um forame oval patente restritivo ou até
mesmo septo atrial intacto tem congestdo venosa
pulmonar e sdo cianoticos e taquipneicos desde o
nascimento. A sobrevivéncia depende da
gravidade da obstrucao e se deve ou nado a
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presenca de uma valvula mitral e adrtica patente
para permitir pelo menos alguma saida de sangue
do coragao esquerdo.

O diagndstico € realizado  pela
ecocardiografia, que pode mostrar todos os
aspectos da condicdo . Bebés com diagnéstico
no pré-natal apresentam melhor condicdao pré
operatoria, incluindo niveis mais baixos de lactato
e melhor funcado renal.

O reconhecimento da doenca nesse
periodo também permite que as familias se
preparem para uma crianca com um defeito fatal,
sendo realizado um acompanhamento com uma
equipe multidisciplinar que cuidara do recém-
nascido e explicara o progndstico a curto e longo
prazo da doenca ©.

Atresia esofagica (AE) com ou sem fistula
traqueoesofagica € a anomalia congénita mais
comum do esbéfago. A incidéncia geral de atresia
esofagica com ou sem fistula traqueoesofagica
varia de um em cada 2500 a 4500 nascidos Vvivos,
sendo a mortalidade, atualmente, limitada aos
casos com grave risco de vida coexistente.

O diagnostico de atresia esofagica é mais
comumente feito durante as primeiras 24 horas
de vida, mas pode ser realizado também no
periodo pré-natal. Na sala de parto, o principal
sinal da atresia esofagica é a impossibilidade da
passagem de um cateter orogastrico além de 11
ou 12 centimetros. No bercario, os sinais clinicos
mais importantes sao salivagdo abundante,
episédios de cianose e asfixia durante a
amamentacito ®.  No  pré-operatério, a
confirmacdo do diagndstico é estabelecida com
uma sonda nasogastrica de grande calibre no
es6fago superior associada a uma radiografia do
torax e abdome, sendo este Ultimo para
determinar a presenca de gas intestinal indicativo
de fistula traqueoesofégica distal .

Relato do Caso

Paciente  recém-nascido (RN), sexo
masculino, branco, nasceu de parto cesareo no
dia 30/07/18 na Unidade de Neonatologia do
Hospital Regional Unimed em Fortaleza, pesando
2300g e com Apgar 2/10, sendo realizado
intubacdo para melhorar a oferta de oxigénio,
aspiracao de VAS e aspiracdo gastrica.

A mae realizou pré-natal, apresentando
doenca hipertensiva especifica da gravidez

(DHEG), que resultou em um nascimento pré-
termo do RN, que manifestou, ao nascer,
taquidispneia (60 incursdes respiratorias por
minuto), cianose, ausculta pulmonar com roncos
difusos, hipotensdo (pressao arterial média 59) e
alteracOes na ausculta cardiaca nos focos aortico
e mitral, sendo realizado, no mesmo dia, um
ecodopplercardiograma e uma radiografia
simples de toérax devido suspeita de alteracoes
nas camaras cardiacas.

Ao exame, paciente apresentou hipoplasia
de ventriculo esquerdo, de valvulas adrtica e
mitral, que confirmou o diagnostico de Sindrome
Hipoplasica do Ventriculo Esquerdo (SHVE), com
suspeita de atresia de es6fago, sendo solicitado
um esofagograma.

Foi realizada, no 4° dia de internacao, a
cirurgia de bandagem da artéria pulmonar direita
e esquerda, restringindo o diametro da artéria
pulmonar com uma fita externa para reduzir o
fluxo pulmonar e proteger o pulmdo das altas
pressdes que podem ser ocasionadas pela SHVE.

No 22° dia de internacao, RN recebeu
diagnostico de Atresia de Esofago com Fistula
Traqueoesofagica (AEFT) ao receber a imagem do
esofagogastroduodenoscopia, sendo realizada, no
mesmo dia, a dilatacdo esofagica e a passagem
da sonda nasoenteral para correcdo dessa
patologia.

Porém, no quarto dia pds-operatério da
cirurgia de AEFT, constatou-se uma fistula
esofago-pleural,  complicagdo  comum  do
procedimento, que é resolvida espontaneamente,
e uma estenose de es6fago, também advinda do
processo cirurgico.

Posteriormente, ao 46° dia de internacao,
foi realizada a atrioseptostomia com o implante
de stent no Canal Arterial Persistente (CAP), para
ser mantida uma ampla comunicagao interatrial e
ampliar o diametro na CAP, obtendo um melhor
fluxo sanguineo.

Ao 53° dia de internacao, realizou-se uma
esofagogastroduodenoscopia com dilatacao da
estenose de esofago, com passagem de sonda
nasoenteral de Dobb-Hoff em vista da
incapacidade de alimentacdo pelo método
convencional devido a complicacao causada pelo
procedimento cirdrgico para correcdo da AEFT.
Paciente evoluiu com remissao dos sintomas e
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das complicacbes cirurgicas, tendo alta apos 70
dias de internacao.

O termo sindrome hipoplasica do
ventriculo esquerdo (SHVE) foi primeiramente
utilizado em 1958 por Noonam e Nada,
ocorrendo em até quatro em cada 10.000
nascidos vivos, a sindrome compreende 8% dos
casos de cardiopatia congénita e geralmente é
fatal no primeiro més de vida. Essa sindrome é
caracterizada por um defeito congénito em que o
lado esquerdo do coracao, incluindo a cavidade
cardiaca inferior, as valvulas cardiacas e a aorta,
estd subdesenvolvido, podendo haver alteraces
em outros 6rgaos.

As manifestacdes clinicas da SHVE sao
determinadas pela porcentagem e a velocidade
do fechamento do canal arterial, caracterizando-
se por respiragdo acelerada, falta de ar, pulso
fraco, palidez ou cianose e hipotermia ©.

O aperfeicoamento das técnicas em
ultrassom tem sido de bastante importancia para
auxiliar no diagnéstico da doenca, sobretudo no
periodo gestacional da mae, pois a SHVE pode ser
diagnosticada ainda em periodo pré-natal por
ultrassonografia fetal, além disso, em alguns
casos, também pode-se utilizar de raio X de térax
e de eletrocardiograma. Se confirmado o
diagnéstico, deve ser feita uma avaliagdo
adicional incluindo a avaliagdo genética e a
exclusdo de outras malformacdes extracardiacas,
tendo em vista que 25% dos fetos afetados tém
uma doenca genética associada ©.

Atualmente o protocolo de tratamento da
SHVE, se nao for caracterizado como uma
emergéncia cirlrgica, inicia-se com a utilizacdo de
prostaglandina administrada por via intravenosa
para manter o canal arterial aberto até o
momento indicado para o procedimento cirdrgico
para reconstrucao da valvula afetada, ou, até
mesmo, um transplante cardiaco dependendo do
caso e com isso aumentando a sobrevida do
paciente e diminuindo a progressdao das
manifestaces clinicas .

A mortalidade imediata apds o tratamento
da SHVE tem sido reportada na literatura em até
60%. Entretanto, com os avancos na técnica
operatéria, com a utilizacdo da tecnologia da
Circulagdo Extra Corpdrea (CEC) e com manejo

pods-operatério por equipes multidisciplinares foi
relatada uma sobrevivéncia de até 80-90% dos
pacientes. Dentre os fatores de risco para
mortalidade apo6s o procedimento cirurgico,
destacam-se o baixo peso de nascimento,
diagnoéstico de subtipo anatdmico, anomalias
cardiacas associadas, condi¢des clinicas pré-
operatérias e o didmetro da aorta ascendente ©.

A SHVE é, muitas vezes, uma emergéncia
cirrgica e a cirurgia de reparo do ventriculo
afetado em suas trés etapas, atualmente, é o
processo mais seguro e eficiente.

Diante disso, € bastante importante o
diagnostico de forma precoce em recém nascidos
com essa condicao, visto que tem um impacto
significativo para a implementacdo do tratamento
adequado e aumentar a sobrevida desses
individuos.
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