Hipoplasia de +
Ventriculo Esquerdo

1




Identificacao:

Recém-nascido de NGOS
Data de nascimento: 20/04/2013, as 05:25h
Sexo masculino
Peso de nascimento: 2570g
Idade gestacional: 39 semanas + 3 dias
Estatura: 46 cm
Perimetro cefalico: 36 cm
APGAR: 8/ 9

Bolsa rota no ato cirurgico, liquido meconial fétido

Recém-nascido, termo, adequado para a idade gestacional, nascido
de parto normal.

Em sala de parto foi reanimado e deixado em O2 por 2h, com
melhora do desconforto; sendo liberado para o ALCON as 7:30.




Exame Fisico ao nascer:

EXAME FiSICO:

= REG, ativo, reativo, corado, hidratado, acianotico,
anlcterlco dlspnelco

FA: normotensa.

Auséncia de bossa, palato integro, claviculas sem
crepitacoes.

ACV: RCR 2T, BNF +, s/sopros. FC 120bpm.

AR: MVF +, s/RA. DR moderado.

ABD: normotenso, s/VMG, RHA adequados.
Epicanto, sem outros estigmas de sindromes.
Ortolani (x) negativo ()positivo.

Pulsos femorais presentes e de amplitude adequada.
Genitalia externa masculina, testiculos topicos.
Reflexo de Moro presente bilateralmente.




Antecedentes Maternos:

Idade: 27 anos
TiSpagem sanguinea ?
TS do RN: A+ / CD: negativo

Pré-natal: 7 consultas, iniciado no 4° mes
G6 P2 CO A3

Intercorréncias na gestacao: nenhuma.
Sorologias:

= HIV NR (2 E 3°T)

= VDRL NR (2 E 3°T)

= Hep B NR (1°T)

= Hep C NR (1°T)

= Toxo IgG e IgM sem dados (°T).




Evolucao- 2° dia de vida

21/04: Paciente ativo, sugando bem ao seio,
eliminacodes fisioldgicas preservadas, mae com colostro;

Exame Fisico:
RN em BEG, hidratado, eupnéico, anicteérico.
FA: nhormotensa.
AP: MV preservado, sem RA.
ACV: RCR, 2T, sopro sistolico pancardiaco.
Abdome: normotenso, sem VSM, RHA+.
MM: Extremidades sem edemas, bem perfundidas.
Ortolani negativo.
Claviculas integras.
Pulsos periféricos palpaveis.
Epicanto, sem outros estigmas sindromicos.

Conduta: Solicitado teste do coracaozinho e



Evolucao

Teste do coracaozinho: SO2 preé e pos ductal
de 85 e 89 %, respectivamente.
Taquicardia - FC 150 bpm.

= Conduta: observacao clinica, transferéncia para a
UCIN.

22 /04: RN em incubadora aquecida.

02 livre: 2L/ min.

SO2: 92% FC: 160bpm.

Dieta por succao, mae relata que apresenta
p0oa succao ao SM.

Diurese e evacuacoes:++;




Exames laboratoriais

HEMOGRAMA COMPLETO (colhido em
21/04/13):

Hemoglobina: 18,1 g/dl / Hematdcrito:
50,9%

Leucocitos 15000; bastonetes 1,0%;
segmentados 34,0%; eosinofilos 2,0%; basofilos
0,0%; monocitos 5,0%; linfocitos 58,0%.

Plaguetas: 293000
MPV: 7,6
Morfologia hemacias: anisocitose (+)




Ecocaridograma (23/04 - 4°
Dia de vida)

Situs solitus em levocardia.

Auséncia da conexao atrioventricular
esquerda (atresia mitral).

Conexoes ventriculoarteriais
concordantes.

Drenagem venosa sistémica normal.
Drenagens venosas pulmonares normais.
gIA ampla medindo 10 mm com shunt E/
Hipoplasia acentuada do ventriculo
esquerdo.

CIVs musculares multiplas em terco médio
e inferior do septo com shunt VD> VE.
Este fluxo e o responsavel pelo




Ecocardiograma

Valva mitral atrésica.

Valva tricuspide com abertura normal com
refluxo acentuado.

Valva aortica espessada com abertura
diminuida com fluxo anterogrado. Nao foi
possivel avaliar o gradiente transvalvar.

Anel mitral com diametro aproximado de 5mm.
Valva pulmonar com abertura normal.

Arco aortico a esquerda com hipoplasia
segmentar entre a emergéncia da carotida
esquerda e subclavia esquerda. Neste

gegmento o diametro é de aproximadamnte
mm.
)

Diametro da aorta ascendente de 5mm e

descendente (ap6s o segmento hipoplasico) de
/mm.




Ecocardiograma:

CONCLUSOES:

= ATRESIA MITRAL
HIPOPLASIA DO VENTRICULO ESQUERDO
HIPOPLASIA SEGMENTAR DO ARCO AORTICO
ESTENOSE VALVAR AORTICA

CIA AMPLA (10 mm com shunt E/D) COM
FLUXO NAO RESTRITIVO

= CIVS MUSCULARES MULTIPLAS EM TERCO
MEDIO E INFERIOR DO SEPTO COM SHUNT VD
-> VE




Conduta apos

Colocado sob ventilacao mecanica com
parametros baixos.

Iniciado prostaglandina na dose de
0,05 mcg/Kg/min, fentanil e dobutamina.
I§?C|ji((j:itado enfermagem passagem de
Regulacao para o IC-DF para
procedimento cirurgico.

No mesmo dia, RN extubou-se
acidentalmente; mantendo boa So2 sob
mascara.

Foi optado por manté-lo em HOOD, sob




25/05 - 6° Dia de vida

Houve piora no padrao respiratorio, gemeéncia
ocasional, MV mais rude, com creﬁitagao, FR 76,
FC 170, PA= 102x78x59, bulhas hiperfonéticas,
sopro 3+/+6, diurese adequada, corado, boa
perfusao, sem edemas; Foi solicitado RX.

Exames:

CKMB=416,0/Cl=90/Cr=1,30/ CPK =
405 /Mg=1.7 /TGO =31 /TGP = 69 /U=
63 / Hemoglobina: 16,1 / Hematocrito: 45,1% /
Leucocitos: 10500 / Segmentados: 67,0%, sem
desvio / Eosinofilos: 0,0% / Basofilos: 0,0% /
I(\S/Izo(glé)é:itos: 3,0% / Linfocitos: 30,0% / Plaquetas:




26/04 - 7° dia de vida

RN persistiu com pele mosqueada e
desconforto respiratorio importante, com
queda de PA.

Intubado apds sequéncia rapida com
fentanil, com COT 3.5, fixado em 8.5 e
mantido em VM com DP 11, PEEP 6.5, FR
30, T1 0.6, FiO2 30%, mantendo
saturacao de 100% e FC 160bpm.
Persistiu com pele mosqueada, mas TEC <
2s e com melhora da ausculta pulmonar.




26/04- 7° Dia de vida

10:06 - Discutido Rx na sessao de radiologia:

gresenga de hemivértebra lombar. Cardiomegalia.
em hiperfluxo ou infiltrado pulmonar.

Realizado eco abdominal: rim D na pelve;

aventada a possibilidade de sequéncia de
VACTER.

Conduta:
Dieta suspensa.
Realizado hemotransfusao.
Mantidas dobutamina e prostaglandina.
Nao foi prescrito NPT, devido instabilidade
clinica do RN.
Aguardando vaga no INCOR DF.




27/04 - 8° Dia de Vida

RN evoluiu palido +/4+, mosqueado, pulsos finos, melhora da
expansao pulmonar, afebril, SO2 95%;

Iniciado adrenalina e observado melhora significativa dos
pulsos periféricos e da cor do bebé, porém houve aumento da
FC para 220 bpm, sendo suspensa de imediato. Manteve FC de
185 bpm e precordio hiperdinamico. Foi optado por suspender
dobutamina e retornar adrenalina. Manteve FC de 170 bpm,
precordio calmo, melhora dos pulsos e da hiperfonese de
bulhas, SO2 98%.

Colhido gasometria +/- 30 min apos suspensao da dobutamina
e inicio da adrenalina.

GASO ARTERIAL MID (40% / P 18x5 / FR 60 / Tl 0,38 / rampa
45%): pH - 7,44; pCO2 - 35,3; pO2 - 53,9; HCO3 - 25; BE -
0,3; SO2 - 94,2;: Hb - 14,4; Lact 0,9.




Exames 27/04

ilirrubina Total : 4,24 mg/dL

ilirrubina Direta : 0,67 mg/dL

ilirrubina Indireta: 3,57 mg/dL

CALCIO 9,4 mg/dL; CKMB 228; Cr 1,2; U 50,0 ; CPK
703

Mg 1,1; K4,0; Na 131; TGO 384; TCP 198
HEMOGRAMA COMPLETO

Hemoglobina: 17,2 g/dl; hematdcrito: 46,9%;
leucocitos 14300; neutrofilos totais 62,0%, sem
desvios; eosinofilos 1,0; basofilos 1,0%; monocitos
6,0%, linfocitos 30,0%; eritroblastos: 10 /100
leucocitos.

Plaguetas: 177 x10_3/ul

Eco: canal pérvio.




03/05 - 14° dia de vida

RN evoluiu com palidez, apresentando queda
de satura(ciéio e crises de tosse quando
manipulado.

Hemoglobina: 14,3 g/ hematocrito 39,9 /
eucocitos 26800 / bastonetes 4,0% /
segmentados 71,0% / eosinofilos 2,0% /
pasofilos: 0,0% / mondcitos 3,0 % /

infocitos 20,0% / plaquetas: 330 000
Globulos brancos: granulacoes toxicas (+)

RX de torax: na porcao superior parece ter
ainda imagem do timo. 1/3 médio e base com
infiltrado pulmonar.

Conduta: Iniciado furosemida, vancomicina e
amicacina apos coleta de hemocultura;




Evolucao

Paciente evoluiu estavel até o 25° dia de vida,
transferido ao ICDF em 14/05; Neste momento estava
em uso de:

Dieta por SOG - Pregomin 20 mL de 3/3 h;
HV para manter acesso venoso a 2 mL/hora;
Vancomicina (D11);

Dobutamina (5 mcg/Kg/min);
Prostaglandina(0,02 mcg/Kg/min);

Fentanil (1 mcg/Kg/hora);

Midazolam (1 mcg/Kg/min);

Furosemida (2 mg/Kg/dia).

15/05: O caso foi submetido a discussao clinico
cirurgica: possibilidade de cirurgia de NORWOOD, ou




Evolucao ICDF

16/05 (27° dia de vida):

Paciente, encontrava-se grave no 1° DPO de
NORWOOD-SANO com tubo VDTP (ventriculo direito-
tronco pulmonar) 5mm. Ma evolucao no POI, com
sangramento importante pela abertura do torax e
faléncia cardiaca. Foi reposto plasma fresco
concentrado, plaquetas, vit. K, concentrado de
hemacias. Necessitou doses elevadas de drogas
vasoativas e assisténcia circulatoria com ECMO
(membrana de circulaééo extracorporea) com fluxo
total. Bastante infiltrado, com edema palpebral
dificultando a visualizacao das pupilas.

Foi iniciado dialise peritoneal para negativar o BH. Sob
VM. Ecocardiograma com disfuncao ventricular
acentuada. ATB: Cefepime + Vancomicina.
18/05/2013 (29 dias de vida)




Hipoplasia de
Ventriculo Esquerdo



Definicao

Sindrome decorrente de um grupo de
anormalidades cardiacas congénitas
composta por:

= Subdesenvolvimento da aorta, valva
aortica, valva mitral, ventriculo e atrio
esquerdos, com consequente obstrucao ao
fluxo de saida de ventriculo esquerdo.




Epidemiologia

O termo foi introduzido por Noonan e Nadas, em
1958, para descrever as caracteristicas
morfologicas da atresia mitral e da atresia adrtica
combinadas. Pode ser ampliado para os casos que
tenham valvas mitral e adrtica, mas em que o
hipodesenvolvimento do ventriculo esquerdo o
incapacite de manter a circulacao sistemica.

Corresponde a 1% de todas as cardiopatias
congeénitas, responsavel por 25% das mortes de
causa cardiaca na primeira semana de vida.
Mais prevalente no sexo masculino.

Sem tratamento é fatal em 100% dos casos.




Fisiopatologia

Circulacao fetal normal:




Fisiopatologia

Durante a vida fetal, o fluxo sistemico
é proveniente de um ventriculo direito
dominante, através do ducto arterial.
A aorta proximal, coronarias e fluxo
cerebral sao perfundidos de maneira
retrograda;

Problemas apos o nascimento

= Resisténcia vascular sistemica > pulmonar
= Fechamento do ducto arterial




Fisiopatologia

Normal Heart

-~y

Hypoplastic Left Heart Syndrome

Small ascending
portion of the aorta

Small aortic valve

Small
mitral valve

Small left
ventricle




Fisiopatologia

As alteracoes apos o0 nascimento
levam a um baixo débito cardiaco e
baixa pressao aortica, levando a um
choque circulatorio e acidose
metabolica.

A manutencao do canal arterial para
permitir o fluxo sanguineo sistémico,
e uma comunicacao interatrial para
descomprimir o atrio esquerdo sao
Importantes para manter uma




Fisiopatologia
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Fisiopatologia

Ho, S.Y.; Baker, E.J.; Rigby, M.L.; Anderson, R.H. Atlas Colorido de Cardiopatias



Quadro clinico

Inicio das manifestacoes:

= 40% nos dois primeiros dias de vida
= 75% até o 6° dia

= 86% até o0 13° dia

Cianose, taquicardia, dispneia, creptacao

pulmonar, desconforto respiratorio,

ﬁulsos periféricos fracos, extremidades
ipoperfundidas.

Sinais de ICC, com hepatomegalia e ritmo
de galope.




Ausculta:

= S2 unica e hiperfonética

= Sopro de ejecao nao especifico 1-3/6
= Click de ejecao pulmonar

ECG
= Hipertrofia de VD
= Aumento de AD

= Alteracdes de ST-T, por insuficiéncia
coronariana

= Raramente, hipertrofia de VE




Quadro clinico

RX de torax
= Congestao pulmonar
= Cardiomegalia

= Borda direita proeminente a D por aumento
do AD

Gasometria: PO2 pouco diminuida, PCO2
normal, acidose severa.




Rx de torax
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Pediatric Cardiology for Practitioners.




Quadro clinico

Ecocardio:

= cavidade de VE diminuida, VD dilatado,
alargamento da tricuspide;

= hipoplasia severa da aorta e anel aortico,
mitral ausente ou distorcida, coarctacao
de aorta;

= CIA ou persisténcia de forame oval, com
shunt esquerda-direita. Pode haver CIV.

= Fluxo retrogrado no arco adrtico e aorta
descendente.




Ecocardiograma




Angiocardiograma

Ho, S Y. Baker EJ., ngby, M.L.; Anderson, R.H. Atlas Colorido de




Diagnostico diferencial

Coarctacao de aorta

Interrupcao do arco aértico
Estenose aortica

Miocardite neonatal

Isquemia miocardica transitoria
Taquicardia supraventricular intra-
uterina

Neoplasma cardiaco (rabdomioma)




Intubacao

Correcao da acidose (PO2 entre 35 e 45

mmHgQ)
Infusao de PGE1

Balao atrial




Cirurgia

Norwood - Primeiro tempo

= Periodo neonatal
= Mortalidade de 35%
= 45% sobrevive até 1 ano




Cirurgia - Norwood

Primeiro tempo (neonato)

= A artéria pulmonar é dividida, o toco distal
é fechado e o canal arterial é fechado.

* E criado um shunt para prover fluxo

pulmonar e prevenir ICC e hipertensao
pulmonar.

= O septo atrial é aberto.

= Com enxerto aortico ou pulmonar,
conecta-se a pulmonar e a aorta
hipoplasica.




Norwood

Hypoplastic
ascending
aorta £y

Neo-aorta

Park, M.K. Pediatric Cardiology for Practitioners.




Cirurgia Norwood

Segundo tempo (aos 6 meses):

= Criacao de shunt cavopulmonar para
reducao da sobrecarga do VD sistémico

= Mortalidade < 5%




Cirurgia - Fontan

Aos 18 meses

Critérios:

= CIA nao restritiva

= Tricuspide competente

= Anastomose pulmonar-aorta funcionante

= Baixa resisténcia pulmonar e artérias
pulmonares nao distorcidas

= Funcao de VD preservada.

Cava -> pulmonar




Cirurgia - Caso clinico

Damus Kaye Stansel
Sano

Colocacao de tubo VD -> pulmonar




Cirurgia - Transplante

Indicado se aorta ascendente <
2.5mm.

Balao interatrial

Stent do ducto arterial




OBRIGADA!!!




