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Terapia de ressincronizacao cardiaca em crianca com cardiopatia
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Cardiac resynchronization therapy in child with complex congenital heart disease
candidate for heart transplantation
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Resumo: Os autores relatam o caso de crianca de 8 anos de idade com discordincias atrioventricular e
ventriculoarterial (transposi¢io corrigida das grandes artérias) e insuficiéncia cardfaca congestiva cronica refratdria,
que apresentava retardo da ativagio de ventriculo morfologicamente direito em posigao sistémica. A dissincronia
cardfaca foi provocada pela estimulagao ventricular exclusiva para o tratamento de bloqueio atrioventricular total
consequente a fechamento de defeito do septo interventricular e corre¢io de regurgitacio da valva atrioventricular.
O implante do marcapasso atriobiventricular foi realizado por técnica hibrida, transtordcica e transvenosa, e a
tdtica operatéria foi definida com o auxilio de tomografia computadorizada do térax. Apds 4 anos de seguimento,
a crianga mantém melhora tanto clinica como funcional, a despeito da coexisténcia de alteracoes em bioprdtese
valvar e ventriculo anatomicamente direito sob regime pressérico sistémico.

Descritores: Terapia de Ressincronizagio Cardfaca; Transposicao dos Grandes Vasos; Disfungao Ventricular;
Crianga.

Abstract: We report a case of an eight-year-old child, with congenitally corrected transposition of the great
arteries and refractory congestive heart failure, who presented a delay in the activation of morphologically right
ventricle in systemic position. Cardiac dyssynchrony was caused by isolated ventricular pacing for treatment
of total atrioventricular block due to ventricular septal defect closure and correction of atrioventricular valve
regurgitation. The atriobiventricular pacemaker was implanted using hybrid, transthoracic and transvenous
access, and the surgical strategy was guided by thoracic computerized tomography. After four years of follow-up,
we observed clinical and functional improvement, despite of the co-existence of bioprosthetic valve dysfunction
and a morphologically right ventricle under systemic conditions.
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Introducao

A transposicio corrigida das grandes artérias é
um defeito cardiaco raro, com incidéncia estimada
de 2 a 7 novos casos a cada 100 mil nascidos vivos,
representando 0,5% a 1,4% de todas as cardiopa-
tias congénitas'. Essa malformacio caracteriza-se
pelas discordéncias atrioventricular e ventriculoar-
terial concomitantes, estimando-se que 98% dos
casos apresentam outros defeitos cardiacos asso-
ciados, incluindo-se comunicacio interventricu-
lar, estenose pulmonar ou subpulmonar, e anor-
malidades da valva atrioventricular sistémica'.

O tratamento cirtirgico recomendado ¢ a corre-
¢ao simultinea das discordincias atrioventricular e
ventriculoarterial, associando-se a operacao de Sen-
ning ou de Mustard no plano atrial a corregao ana-
tomica das grandes artérias proposta por Jatene'.

Quando a corregio cirtirgica da discordincia
ventricular ndo é possivel, entretanto, a piora da
fungao sistélica do ventriculo sistémico é frequen-
te, principalmente nos portadores de comunicagoes
interventriculares amplas ou de anormalidades da
valva atrioventricular sistémica.

Em funcio do percurso anormal do feixe de His,
observa-se frequentemente fibrose progressiva do
sistema de condu¢io do estimulo cardiaco e blo-
queio atrioventricular avancado. Nessa malforma-
4o, o bloqueio atrioventricular pode se manifes-
tar jé a0 nascimento ou mais tardiamente, com a
evolugdo natural da doenga’. Como o trajeto do
feixe de His ¢ diferente do usual nessa cardiopatia,
a lesao cirtrgica é mais frequente que em outras
malformagoes®®. Quando o bloqueio atrioventri-
cular avangado se manifesta, o implante de mar-
capasso cardiaco definitivo é obrigatério. O modo
de estimulagio que serd indicado, entretanto, deve
ser definido em fungio da condigio hemodina-
mica de cada caso.

A dissincronia eletromecinica associada 2 in-
suficiéncia cardfaca tem sido relatada também na
populagao pedidtrica. O uso da terapia de ressin-
cronizagio cardfaca nesses casos tem apresentado
bons resultados, tanto para a melhora dos sinto-
mas de insuficiéncia cardiaca como para o aumen-
to da taxa de sobrevivéncia. Os efeitos da terapia
de ressincronizagio cardiaca em coragdes com dis-
cordancia ventriculoarterial, entretanto, ainda nao
estao bem estabelecidos.

O objetivo do presente relato é demonstrar a
utilidade da terapia de ressincronizagio cardiaca
para o tratamento do retardo da ativacio de ventri-
culo anatomicamente direito em posi¢io sistémica.

Relato do Caso
Crianca do sexo masculino, com 8 anos de ida-
de, encaminhada ao nosso servico para avaliar a

possibilidade de transplante cardfaco para trata-
mento de insuficiéncia cardiaca refratdria. Os pais
relatavam ser a crianga portadora de transposigao
corrigida das grandes artérias com defeitos do
septo interventricular e da valva atrioventricular
sistémica, diagnosticados pelo ecocardiograma
fetal e confirmados ao nascimento. Aos 6 meses
de idade, a crianca havia sido submetida a ventri-
culosseptoplastia e a implante de marcapasso ven-
tricular em decorréncia de bloqueio atrioventricu-
lar total pés-operatério. Ambos os procedimen-
tos foram realizados por toracotomia mediana
transesternal, com intervalo de uma semana. Aos
2 anos de idade foi submetida a reoperagio para
substitui¢ao da valva atrioventricular sistémica por
bioprétese e aos 6 anos de idade, a substituicao
desta por outra bioprétese. Nos dois anos que se
seguiram, a crianca desenvolveu disfun¢ao ventri-
cular progressiva, a despeito de tratamento medi-
camentoso adequado, com nitida piora da classe
funcional de insuficiéncia cardfaca, que passou de
I para III, segundo os critérios da New York Heart
Association (NYHA).

A avaliacio ecocardiogrifica transtoricica rea-
lizada para indicagao de transplante cardiaco con-
firmou discordincia das conexdes atrioventricular
e ventriculoarterial nao corrigidas, auséncia de
fluxo interventricular, regurgitacio discreta da
valva atrioventricular do ventriculo ligado a circu-
lacio pulmonar (mitral) e calcificacio da biopré-
tese em posi¢ao tricuspide. Havia grande dilatagao
do ventriculo direito, que estava ligado a circula-
a0 sistémica e apresentava fragao de ejegao de 0,30
pelo método de Simpson. Foi verificado, também,
importante retardo da ativagio mecanica da parede
livre do ventriculo sistémico, o que motivou a indi-
cagao da terapia de ressincroniza¢io como tentativa
de se manter o paciente com condi¢des de aguardar
em casa o transplante cardiaco.

Pelas dificuldades técnicas inerentes ao im-
plante de ressincronizador cardiaco em crianga
com trés operagbes prévias, a confirmagio da
posicao das cAmaras cardfacas, assim como a do
cabo-eletrodo ventricular jé implantado previa-
mente, foi feita por meio de tomografia computa-
dorizada de térax. Esse estudo permitiu a verifica-
¢ao de que o cabo-eletrodo do tipo “saca-rolhas”
estava implantado na superficie epicdrdica do
ventriculo pulmonar, e que o ventriculo sisté-
mico estava em contato com o esterno e com o
diafragma (Figura 1).

A estratégia cirtrgica visou a mudan¢a de
modo de estimulagio de ventricular para atriobi-
ventricular com o menor trauma cirtirgico possi-
vel (Figuras 2 e 3). Dessa forma, o cabo-eletrodo
no ventriculo pulmonar foi mantido, um novo ca-
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Figura 1: Tomografia computadorizada de térax realizada antes do implante do ressincronizador cardiaco. A) No corte transversal, nota-se a
relagio entre o ventriculo sistémico e o apéndice xifoide e a presenca de cabo-eletrodo epicirdico (*) previamente implantado no ventriculo
pulmonar. B) No perfil, verifica-se a relagio do ventriculo sistémico com o esterno, que apresenta pontos metdlicos. C) Na visio obliqua
direita, observam-se a relagao do ventriculo sistémico com o diafragma e o cabo-eletrodo implantado no ventriculo pulmonar.

3

Figura 2: Radiografia de térax realizada apés implante de ressincronizador. Nas
projegées Antero-posterior (A) e perfil (B) notam-se a dextrocardia e as posi¢oes
do gerador de pulsos, que foi alojado no epigdstrio, e dos cabos-eletrodos, no
endocdrdio do 4trio direito e no epicirdio do ventriculo sistémico e do ventricu-

lo pulmonar. AD = 4trio direito.

bo-eletrodo bipolar de fixagao com sutura e libera-
¢ao de corticoide foi implantado no ventriculo sis-
témico por acesso subxifoide, e um cabo-eletrodo
atrial direito do tipo fixagdo ativa foi implantado
no endocdrdio do dtrio direito por acesso pela veia
femoral esquerda. O novo gerador de pulsos foi
alojado no plano submuscular, em posicio epi-
gdstrica, pela incisao subxifoide, para onde os
cabos-eletrodos foram transpostos.

Com a ressincronizacio cardiaca e a manuten-
¢ao do tratamento farmacolégico houve regressao
dos sintomas de insuficiéncia cardiaca. Apds 4
anos e 3 meses de seguimento pds-operatorio,
a crianca encontra-se em classe funcional I e,
segundo os pais, sem limitagoes fisicas. O ecocar-
diograma mostrou fra¢io de ejecio do ventriculo
sistémico estimada em 0,38 pelo método de Simp-
son. A despeito da melhora da fungio sistélica, o
remodelamento reverso foi discreto, com reducio
do didmetro diastSlico do ventriculo sistémico de
56 mm para 50 mm.

Em fun¢io da melhora tanto clinica como
funcional, sem necessidade de nova hospitalizagao
desde o implante do ressincronizador, a hipdtese
de transplante cardiaco nio voltou a ser consi-
derada até o momento, embora o paciente tenha
sido submetido a troca valvar hd 2 anos.

Discussao

A despeito da tendéncia de se considerar que
a dupla inversdo, atrioventricular e ventriculoar-
terial, seja o tratamento ideal para a transposi¢ao
corrigida das grandes artérias, nao existe consenso
com relacio a esse quesito. No presente caso, o
tratamento cirdrgico havia visado apenas a cor-
regdo da comunicagio interventricular e da grave
regurgitagdo da valva atrioventricular sistémica.

A bradicardia causada pelo bloqueio atrioven-
tricular total pds-operatério logo apds a primeira
corregdo cirdrgica, que havia sido realizada aos
6 meses de idade, foi corrigida pelo implante de
marcapasso ventricular.
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Figura 3: Eletrocardiograma de superficie realizado apés implante de ressincronizador. No p

esquerdas (B) e direitas (C) notam-se o vetor de despolarizagao ventricular resultante da estimulagio biventricular no coragio dextrocér-
dico e a relagao atrioventricular com ondas P espontineas ou estimuladas por marcapasso.

A disfuncio ventricular progressiva e refratdria
ao tratamento medicamentoso observada no pre-
sente caso pode ter sido resultante do somatério
de quatro alteragoes funcionais distintas: sobre-
carga pressorica do ventriculo do tipo direito em
posicdo sistémica, disfun¢ao da valva atrioventri-
cular sistémica, falta do sincronismo atrioven-
tricular pelo bloqueio atrioventricular, e retardo
da ativagao da parede livre do ventriculo sistémico
pela estimulagdo cardiaca artificial no ventriculo
pulmonar.

A terapia de ressincronizagao cardiaca, com sin-
cronizacio das ondas P espontaneas a estimulagao
biventricular, foi fundamental para a melhora da
funcio ventricular sistémica, que estava muito
deprimida a despeito da correcdo do refluxo valvar
ap6s o implante das biopréteses. A manutengio
do regime pressérico sistémico em ventriculo de
morfologia direita poderd limitar, entretanto, os
efeitos da terapia de ressincronizacio cardiaca.

O implante de dispositivos para ressincroniza-
¢ao cardiaca em pacientes adultos ¢ feito, prefe-
rencialmente, com o uso do seio corondrio para
acesso ao ventriculo esquerdo. Na populagao pe-
didtrica, contudo, o acesso transtordcico tem sido
preferido, pelas dimensoes reduzidas do sistema
venoso corondrio®'’. No presente caso, as mds
condigoes clinicas da crianga, associadas a quatro
operagoes prévias realizadas por toracotomia me-
diana transesternal, influenciaram a busca por alter-
nativas menos invasivas.

A técnica cirtrgica hibrida utilizada no pre-
sente caso, que associou o acesso venoso femoral
para o cabo-eletrodo atrial, o acesso epicirdico
subxifoide para o cabo-eletrodo do ventriculo
sistémico e a manutenc¢io do cabo-eletrodo ven-
tricular antigo, possibilitou trauma cirtrgico mi-

nimo com rdpida recuperagio pés-operatéria.
Nesse sentido, as informacées da anatomia car-
dfaca obtidas pela tomografia computadorizada
do tdrax foram essenciais para a definigio da tdtica
operatoria.

A terapia de ressincronizagio cardiaca, indi-
cada inicialmente como ponte para transplante
cardiaco, permitiu a melhora tanto clinica como
funcional da crianca e evitou, até o momento, sua
indicagdo. A persisténcia de outros fatores agra-
vantes da fungio ventricular, como a exposicio
de um ventriculo morfologicamente direito ao
regime pressérico sistémico e as limitagoes ineren-
tes aos substitutos valvares, exigird cuidado redo-
brado no seguimento desse paciente.
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