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Resumo

Fundamento: Em lesées cardiacas do lado esquerdo dependentes do canal, a circulacao sistémica depende do fluxo da direita
para a esquerda através do canal arterial. Essas lesdes podem ocorrer como um defeito isolado ou uma doenca complexa.

Obijetivo: Neste estudo, objetivamos investigar os resultados neonatais de lesoes circulatdrias sistémicas dependentes
do canal, especialmente coarctacao da aorta (CoA) e arco aértico interrompido (AAl).

Métodos: Um total de 159 pacientes com lesées sistémicas dependentes de canal foram acompanhados na UTIN Cardiaca
de nossa instituicao de 2012 a 2022. Revisamos retrospectivamente os prontuarios médicos de todos os pacientes do banco
de dados do hospital. Eles foram analisados para desfechos clinicos e cirtirgicos. Um valor de p < 0,05 foi considerado
estatisticamente significativo.

Resultados: De 159 pacientes, CoA foi detectada em 120 (75,4%) e AAl em 39 (24,5%) pacientes. Cateterismo cardiaco
foi realizado em 74 (61,6%) pacientes com CoA no periodo neonatal; 49 (40,8%) foram submetidos a procedimentos
terapéuticos e 25 (20,8%) diagnésticos. Cento e um pacientes com CoA (84,1%) foram submetidos a cirurgia com
idade mediana de 14 dias (9-23). Trinta e quatro de 39 pacientes com AAI (87,1%) foram submetidos a cirurgia; reparo
em estagio tnico foi realizado em 13 pacientes (38,2%), enquanto reparo em dois estagios foi aplicado a 21 (61,7%)
pacientes. A taxa geral de mortalidade neonatal foi de 19,5% (n=31). Na analise multivariada, as categorias STAT mais
altas (OR:2,3, 1C:95%, 1,1-5,1, p=0,03) e a presenca de complicacées pos-operatérias graves (OR:9,8, 1C:95%, 2,1-35,1,
p=0,003) aumentaram o risco de mortalidade neonatal.

Conclusao: Recém-nascidos com anomalias adrticas congénitas dependentes do canal necessitam de cuidados
perioperatdrios meticulosos devido ao risco elevado de morbidade e mortalidade.

Palavras-chave: Recém-nascido; Coracao; Ferimentos e Lesdes; Aorta Toracica; Anormalidades Cardiovasculares.

Abstract

Background: In ductus-dependent left-sided heart lesions, systemic circulation depends on right-to-left flow via the ductus arteriosus. These
lesions may occur as an isolated defect or complex disease.

Objective: In this study, we aimed to investigate the neonatal outcomes of duct-dependent systemic circulatory lesions, especially aortic
coarctation (CoA) and interrupted aortic arch (IAA).

Methods: A total of 159 patients with duct-dependent systemic lesions were followed up in the Cardiac NICU of our institution from 2012 to
2022. We retrospectively reviewed the medical charts of all patients from the hospital database. They were analyzed for clinical and surgical
outcomes. A p-value of <0.05 was considered statistically significant.

Results: Of 159 patients, CoA was detected in 120 (75.4%) and IAA in 39 (24.5%) patients. Cardiac catheterization was performed in 74
(61.6%) patients with CoA in the neonatal period; 49 (40.8%) underwent therapeutic and 25 (20.8%) diagnostic procedures. One hundred one
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patients with CoA (84.1%) underwent surgery at a median age of 14 days (9-23). Thirty-four of 39 patients with IAA (87.1%) underwent surgery;
single-stage repair was performed on 13 patients (38.2%), while two-stage repair was applied to 21 (61.7%) patients. The overall neonatal
mortality rate was 19.5% (n=31). In multivariate analysis, the higher STAT categories (OR:2.3, Cl:95%, 1.1-5.1, p=0.03) and the presence of
major postoperative complications (OR:9.8, CI:95%, 2.1-35.1, p=0.003) have increased the risk of neonatal mortality.

Conclusion: Newborns with congenital duct-dependent aortic anomalies necessitate meticulous perioperative care due to their heightened risk
of morbidity and mortality.

Keywords: Newborn; Heart; Wounds and Injuries; Thoracic Aorta; Cardiovascular Abnormalities.
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Caracteristicas clinicas dos pacientes do estudo segundo a mortalid.

326 pacientes com anomalias
congénitas da aorta

Variaveis Sobreviveu (n=128) Faleceu (n=31) Valor-p
| Idade gestacional, semana (médiatDP) 37,8+2,2 37,5%2,3 0,48
159 pacientes com anomalias adrticas "
congenitas dependentes do canal Peso ao nascer, g (médiaDP) 29451580 28181609 0,28
Tipo de entrega, C/S, n (%) 86 (67,2) 14 (45,2) 0,02
i o
Coartagéo da aorta Arco adrtico interrompido IFGITEMTEEG R ) 22(17.2) 7(228) 0,48
N=120 (75,4%) N=39 (24,5%) Diagnostico precoce, n(%) (<3 dias de vida) 60 (46,9) 23(74,2) 0,006
Idade na 1 cirurgia, dia, mediana (11Q) 16 (10-25) 12 (5-15) 0,004
| CoA Isolada N=46 | | AAI Tipo B N=29 | | AAITipo A N=10 | Diagndstico pré-natal, n(%) 20(156) 9(29.0) 0,08
| | Permanéncia na UTIN (dia), mediana (11Q) 28 (17-49) 5 (3-15) <0,001
CoA + DSV N=27 I A
CoA + DSV + Ist. Hipo. N=28 AAI Tipo B+ DSV N=24 AAITipo A+ DSV N=7 Ventilagao mecanica, n(%) 76 (59,4) 27 (87,1) 0,004
BAV N=31 BAV N=4 OVSVE N=4 Suporte inotrdpico, (%) 86 (67,2) 27 (87,1) 0,02
OVSVE N=14 OVSVE N=4

Cirurgia Cardiaca, n(%)
n n AAl Tipo A + JAP N=2
N=10 AAITipo B + JAP N=1 CEC, n(%) 8(7,0) 7(33,3) <0,001
AAl Tipo A + Atresia triclspide ECMO, n(%) 0(0) 2(9,5 0,001
| CoA + DSVD/DEVE N=7 | | AAl Tipo B + TGA N=3 | Nt

Risco de cirurgia, mediana (11Q)
Categoria STAT 2(2-4) 4 (4-4) <0,001

| CoA + Atresia tricuspide N=2 | | AAITipo B + DSVD N=1 Complicagdes com risco de vida, (%) 34/(30,1) 18 (85,7) <0,001
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CoA: Coarctagdo da aorta, Arco adrtico interrompido, SDMO: Sindrome de disfun¢do de mdltiplos 6rgdos, UTIN: Unidade de terapia
intensiva neonatal, CEC: Circulagdo extracorporea, ECMO: Oxigenagdo por membrana extracorpérea, STAT: The Society of Thoracic
Surgeons-European Association for Cardio-Thoracic Surgery.

|ntrodugéo dupla saida do ventriculo direito (DSVD)/dupla entrada
do ventriculo esquerdo (DEVE) ou transposicdo das
grandes artérias (TGA).® Estreitamentos aérticos podem
ser efetivamente tratados por meio de angioplastia com
baldo e/ou cirurgia. Dado que o AAI é considerado uma
emergéncia cardfaca, a intervengao cirdrgica imediata é
imperativa para reconstruir a aorta e restaurar a fungao
cardiaca normal.>"" Embora o método tradicional de dois
estagios'? tenha sido historicamente empregado para
correcao do AAl, a introdugao do reparo em estagio Ginico
em 1975" ganhou preferéncia em inGimeras instituigbes,
mesmo para cirurgias complexas, desde que nao haja
contraindicagbes para circulagao extracorpérea (CEC).
Vérias modalidades de tratamento para patologias do arco
aértico apresentam vantagens e desvantagens distintas em
relagdo a mortalidade e morbidade.'*1

Lesdes congénitas dependentes do canal que afetam
o lado esquerdo do coragdo dependem do canal arterial
patente (CAP) com um shunt da direita para a esquerda para
o fluxo sanguineo sistémico. Condigbes notaveis incluem
coarctagao da aorta (CoA) e arco aértico interrompido (AAI),
que sdo proeminentes no periodo neonatal precoce. Essas
lesdes exibem um espectro de complexidade, variando de
CoA isolada a sindrome do coragao esquerdo hipoplésico
(SCEH). As abordagens de tratamento estao intrinsecamente
ligadas a gravidade da patologia subjacente.' CoA refere-se
a um estreitamento distinto na aorta, levando a obstrucao
do fluxo sanguineo. No AAI, falta continuidade luminal e
anatomica entre as partes ascendente e descendente da
aorta.” Defeitos do septo ventricular isolados (DSVs) sao
as lesdes associadas mais frequentes (72%) tanto no CoA
quanto no AAl. Além disso, podem ser acompanhados Este estudo apresenta uma andlise retrospectiva de dez
por obstrugao do trato de saida do ventriculo esquerdo  anos de nossa experiéncia no tratamento de CoA e AAI, com
(OVSVE), truncus arteriosus, janela aortopulmonar (JAP),  foco especifico nos resultados neonatais.
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Métodos

Este estudo clinico retrospectivo investiga neonatos
(com idade <30 dias) apresentando lesdes circulatérias
sistémicas dependentes de canal. Os individuos foram
acompanhados na segao de Unidade de Terapia Intensiva
Neonatal Cardiaca (UTIN) do nosso Centro Cardiaco
Pediatrico de janeiro de 2012 a agosto de 2022. A
aprovagdo ética para o estudo foi obtida do Comité de
Etica em Pesquisa Clinica Local (E-21/02-090).

Durante o periodo do estudo, 917 neonatos consecutivos
com defeitos cardiacos congénitos (DCC) foram admitidos em
nossa UTIN Cardiaca. Entre eles, 326 foram diagnosticados
com anomalias congénitas do arco aédrtico. As exclusdes
compreenderam 75 pacientes que ndo necessitavam de
prostaglandina E1, 74 com SCEH isolada e 18 com estenose
ou atresia da valva aértica isolada. Finalmente, o estudo se
concentrou em 159 pacientes com CoA e AAl isolados ou
complexos (Figura 1).

Todos os pacientes do estudo receberam cuidados
abrangentes em nossa UTIN Cardiaca antes e depois do
cateterismo e/ou cirurgia, em estreita colaboracao com a
equipe de cardiologia pediatrica. Nossos especialistas em
cardiologia pediatrica realizaram ecocardiografia transtoracica
(ECO) e cateterismos. A infusdo intravenosa de prostaglandina
E1 (PGE1T) foi administrada antes da angioplastia com
baldo e/ou cirurgia para garantir a perfusdo adequada
dos 6rgaos terminais. O conselho cardiaco, composto
por um anestesiologista, um cardiologista e um cirurgiao
cardiovascular, determinou a selecao dos tipos de cateterismo
e procedimentos cirtrgicos.

Na CoA, a angioplastia com balao foi estrategicamente
utilizada para criar uma janela temporal, permitindo tempo
para intervengao cirtirgica subsequente para pacientes que
ndo puderam ser submetidos imediatamente a cirurgia
devido a coagulopatia, insuficiéncia renal aguda, insuficiéncia
hepdtica ou instabilidade hemodindmica. No AAl, a

326 pacientes com anomalias
congénitas da aorta

159 pacientes com anomalias adrticas
congeénitas dependentes do canal

Coartagdo da aorta
N=120 (75,4%)

Arco adrtico interrompido

N=39 (24,5%)

CoA Isolada N=46

AAI Tipo B N=29

AAIl Tipo A N=10

CoA + DSV N=27

CoA + DSV + Ist. Hipo. N=28
BAV N=31
OVSVE N=14

AAl Tipo B + DSV N=24
BAV N=4
OVSVE N=4

AAl Tipo A+ DSV N=7
OVSVE N=4

AAl Tipo A + JAP N=2

CoA + VE hipoplasia/SCEH
N=10

AAI Tipo B + JAP N=1

AAI Tipo A + Atresia tricUspide

CoA + DSVD/DEVE N=7

AAl Tipo B + TGA N=3

N=1

CoA + Atresia tricuspide N=2

AAl Tipo B+ DSVD N=1

Figura 1 - Tipos de anomalias aérticas congénitas em todos os pacientes do estudo. CoA: coarctagdo da aorta; AAl: aArco adrtico
interrompido; DSV: defeito do septo ventricular; JAP: janela aortopulmonar; DSVD: dupla saida do ventriculo direito; SCEH: sindrome
do coragdo esquerdo hipoplasico; VE: ventriculo esquerdo;, OVSVE: obstrugdo do trato de saida do ventriculo esquerdo; TGA:

transposicdo da grande artéria.
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angiografia diagnéstica foi predominantemente realizada para
avaliar a estrutura anatémica detalhada.

Coarctacao da aorta

A CoA isolada foi identificada em casos caracterizados
por um estreitamento discreto da aorta. A CoA foi
classificada como “complexa” se associada a outras DCCs,
como DSV, DSVD, DEVE ou TGA. Hipoplasia do arco
aértico foi definida por um escore z do didmetro do arco
aértico menor que -2.61718

A intervengao por cateter ou cirurgia foi recomendada
para pacientes com CoA quando o gradiente de pressao
ultrapassou 20 mmHg. A técnica cirtirgica preferida envolveu
anastomose estendida ou ponta a ponta entre o arco aértico
e a aorta toracica descendente (reparo direto da anastomose)
via toracotomia. A esternotomia mediana foi reservada
para pacientes selecionados com arco transverso estreito.
A aortoplastia de retalho foi favorecida apenas em um
ndmero limitado de casos, conforme decidido por cirurgides
cardiovasculares.

A recoarctagao foi definida por um gradiente maior que
20 mmHg entre as extremidades superiores e inferiores em
repouso, com ou sem gradiente de pressao istmica média
maior que 20 mmHg, e a presenca de uma cauda diastdlica
no Doppler pulsado na aorta abdominal, conforme detectado
durante o acompanhamento por ECO por cardiologistas
pedidtricos. A hipertensdo paradoxal foi caracterizada por
pressao arterial igual ou maior que o percentil 95 para a
idade pés-natal."

Arco aértico interrompido

O AAI foi definido como uma descontinuidade completa
ou um cordao fibroso nao patente no arco transverso ou
istmo adrtico. As caracteristicas anatémicas do arco aértico
e a localizagao da interrupgao foram classificadas de acordo
com o sistema proposto por Celoria e Patton.?® Anomalias
complexas associadas, como TGA, JAP, DSVD ou DEVE,
foram documentadas. O reparo cirtrgico foi programado ap6s
estabilizacio hemodinamica.

No reparo de estdgio Gnico," o segmento distal da aorta foi
anastomosado com a aorta proximal, e defeitos intracardiacos
foram simultaneamente abordados sob CEC. Se a aortoplastia
e o reparo de DSV fossem realizados como procedimentos
separados, era denominado uma operagao de estdgio duplo.
No primeiro estagio, o reparo do arco, a divisao do CAP e
a bandagem pulmonar foram conduzidos para controlar a
hipercirculagdo pulmonar. Apds a paliacao cirdrgica inicial,
uma correcao total foi realizada entre trés e nove meses de
idade. Essa abordagem de reparo em estagios foi favorecida
em bebés pequenos ou pacientes hemodinamicamente
instaveis, incapazes de tolerar CEC."?

Dados clinicos

O conjunto de dados médicos detalhados abrangeu
varias varidveis demogréficas e clinicas, incluindo idade
gestacional, peso ao nascer, sexo, prematuridade (definida
como <37 semanas de idade gestacional), sintomas de

apresentagao, idade pds-natal no diagnéstico de DCC e
a presenca de condigoes médicas concomitantes, como
hemorragia intracraniana, insuficiéncia renal aguda e
disfuncao tireoidiana.?’ Dados de acompanhamento sobre
a necessidade de ventilacdo mecénica e a administracao de
medicamentos inotrépicos foram meticulosamente extraidos
de registros clinicos. Outros detalhes incluiram lesoes
cardiacas associadas, idade no cateterismo e/ou cirurgia, os
tipos de cateterismo e reparo cirtrgico, abordagem cirdrgica
(toracotomia vs. esternotomia), a utilizacdo de CEC, a
necessidade de oxigenagdo por membrana extracorpérea
(ECMO), o escore de risco em cirurgia cardiaca (The Society
of Thoracic Surgeons-European Association for Cardio-
Thoracic Surgery; STAT),** recoarctagdo ap6s angioplastia
ou cirurgia, complicagbes pés-operatérias precoces (<30
dias de vida), duracao da internacdo na UTIN e a taxa de
mortalidade neonatal.

Complicagbes pds-operatdrias graves com risco de vida
foram meticulosamente definidas, abrangendo sindrome
de baixo débito cardiaco (SBDC; marcada por oligiria,
taquicardia, ma perfusao ou parada cardiaca necessitando de
suporte inotrépico de alta dose), sepse, sindrome de disfungao
de mudiltiplos 6rgaos (SDMO; envolvendo =2 disfungoes
organicas), parada cardiaca sdbita, hemorragia pulmonar
e arritmia. As caracterfsticas clinicas dos participantes do
estudo foram cuidadosamente analisadas com foco na
mortalidade neonatal. A sobrevida global foi meticulosamente
documentada em prontudrios médicos, culminando no final
do periodo do estudo em agosto de 2022.

Analise estatistica

A andlise estatistica foi conduzida usando o SPSS Statistics
para Windows (IBM SPSS Statistics para Windows, versao
24.0. Armonk, NY: IBM Corp). A normalidade da distribuigao
foi avaliada usando o teste de Kolmogorov-Smirnov. As
varidveis quantitativas foram apresentadas como média +
desvio padrao (DP) ou mediana com intervalo interquartil
(11Q), dependendo da normalidade dos dados. Valores de
frequéncia e porcentagem (n, %) foram fornecidos para
varidveis qualitativas. Andlises comparativas foram realizadas
nos dados clinicos de pacientes com CoA e AAL. Além
disso, todos os pacientes foram estratificados com base na
mortalidade neonatal, e uma andlise comparativa de seus
dados foi conduzida.

O teste qui-quadrado foi usado para andlises de varidveis
qualitativas. Para comparar dois grupos independentes,
o teste-t de Student foi empregado para varidveis que
demonstravam uma distribuicao normal, enquanto o teste
U de Mann-Whitney foi utilizado para varidveis que nao
estavam em conformidade com uma distribuicdo normal. A
analise de regressao miiltipla foi executada para identificar
fatores que afetam a mortalidade. Varidveis significativas em
comparagoes pareadas (modo de parto, idade no diagnéstico,
idade na primeira cirurgia, suporte inotrépico pré-operatério,
necessidade de ventilagdo mecanica, categoria STAT, presenga
de complicagoes pés-operatodrias importantes) foram inseridas
no modelo. Cada varidvel preditora foi avaliada usando a razao
de chances (OR) e o intervalo de confianga (IC) de 95%. A
significancia estatistica foi definida como p < 0,05.

Arq Bras Cardiol. 2025; 122(3):e20230731



Dilli et al.
Lesdes Circulatérias Sistémicas Dependente do Canal

Artigo Original

Resultados

Os dados ecocardiograficos detalhados de 159 pacientes
do estudo sao mostrados na Figura 1 e na llustragao Central.
Alguns pacientes tinham mais de uma lesao.

As caracteristicas demogréficas e clinicas dos pacientes sao
apresentadas na Tabela 1. A maioria dos pacientes (n=139,
87,4%) foi transferida para nossa UTIN Cardiaca de outras
UTINs na Turquia. Um total de 61 pacientes (38,3%) puderam
ter um diagnéstico correto de DCC apés a alta de UTINs de
centros externos.

Quinze (9,4%) pacientes eram imigrantes (sirios ou
iraquianos). A taxa de parto prematuro foi de 18,2% (n=29). No
periodo pré-operatério, todos os pacientes receberam infusao
de PGET1. Vinte pacientes apresentaram aparéncia sindromica:
sindrome de DiGeorge (n=6), sindrome de Down (n=5),
sindrome de Turner (n=2) e trissomia 18 (Edwards) (n=1).
O histérico médico materno foi significativo para diabetes
gestacional (n=3) e hipotireoidismo (n=2). Terapia hormonal
foi necessaria para hipotireoidismo em seis pacientes.

No periodo neonatal, o cateterismo cardiaco foi realizado
em 93 dos 159 pacientes (58,4%).

Trombose (n=16, 17,2%), hipotermia (n=9, 9,6%) e
sangramento (n=4, 4,3%) foram as complicagbes mais comuns
observadas apds cateterismo. De 135 pacientes submetidos
a cirurgia, complicagbes sérias com risco de vida foram
observadas em 38,5% (n=52).

A duracdo média da internacao na UTIN foi de 24 dias
(13-43). As mortalidades neonatais (19,5%, n=31) foram
atribuidas a fatores distintos, abrangendo insuficiéncia cardiaca
pré-operatéria e sepse (n=13), parada intraoperatéria (n=8)
e complicagbes pés-operatdrias como sepse, pneumonia,
SDMO e/ou instabilidade hemodinamica (n=10).

Coarctacao da Aorta

Durante o periodo neonatal, com idade mediana de 11
dias (6-28), 74 (61,6%) de 120 pacientes com CoA foram
submetidos a cateterismo cardiaco pela artéria e/ou veia
femoral. Entre eles, 49 (66,2%) foram submetidos a cateterismos
terapéuticos (45 angioplastias com baldo, quatro valvuloplastias
com baldo), enquanto 25 (33,7%) foram submetidos a
cateterismos diagnosticos (ver Tabela 1). O gradiente de pressao
mostrou uma diminuigdo significativa apés a angioplastia
[30 (20-40) mmHg vs. 10 (5-14) mmHg, p<0,001)].

Ap6s a angioplastia inicial, 28 pacientes foram submetidos
a cirurgia, e trés necessitaram de uma segunda angioplastia
com balao devido a recoarctagao, resultando em uma taxa
de recoarctagao de 63,2% (n=31/49). Ap6s a angioplastia,
hipertensao paradoxal que exigiu tratamento foi observada
em oito de 45 pacientes (16,3%).

Em uma idade média de 14 dias (9,2-23 dias), 101 pacientes
com CoA (84,1%) foram submetidos a cirurgia (96-toracotomia
e 5-esternotomia). Dezenove de 120 pacientes (15,8%) nao
foram submetidos a cirurgia; onze receberam angioplastia
com baldo e oito faleceram antes da cirurgia.

Entre 101 pacientes submetidos a cirurgia, anastomose
término-terminal de resseccao estendida (n=66, 65,3%),
anastomose término-terminal de resseccao (n=19, 18,8%)
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e reparo de enxerto (n=16, 15,8%) foram os procedimentos
cirdrgicos. Trés pacientes (2,9%) foram operados sob CEC e
parada circulatéria hipotérmica moderada. Apés a cirurgia,
hipertensao paradoxal se desenvolveu em 18 de 101 (17,8%)
pacientes. As outras complicacoes frequentes foram sepse,
SDMO, insuficiéncia renal aguda, quilotérax e paralisia do
diafragma. Trés pacientes morreram durante a cirurgia e
cinco pacientes morreram devido a parada cardiaca sibita
p6s-operatéria ou SDMO.

Com idade média de 88 dias (48-350), 13 pacientes com
CoA foram submetidos ao segundo cateterismo; sete foram
submetidos a angioplastia com baldo, dois cateterismos
diagnésticos, uma septostomia atrial e um fechamento de
CIV com dispositivo Amplatzer Duct Occluder Il (ADOII).

Na infancia, 23 pacientes foram submetidos a segunda
cirurgia com uma taxa de recoarctacdo de 22,7% em uma
idade média de 148 dias (68-330). Nesse ponto, as cirurgias
foram realizadas por toracotomia em 13 (56,5%) pacientes
e esternotomia mediana em 10 (43,5%) pacientes. Os tipos
de cirurgias foram anastomose término-terminal de ressecgao
estendida (n=16), reparo de enxerto (n=2), patch de DSV
(n=2) e resseccao de OVSVE (n=3). Seis dos pacientes foram
submetidos a CEC.

Interrupcao do arco aértico

De 39 pacientes, cateterismos diagndsticos foram realizados
em 17 (43,6%) com idade mediana de 7,5 dias (3-15). Cinco
pacientes com AAIl (12,8%) ndo puderam ser submetidos a
cirurgia porque faleceram antes da cirurgia. Assim, 34 pacientes
(87,1%) foram submetidos ao reparo de AAl com idade mediana
de 14 dias (5-20) no periodo neonatal.

Dos 34 pacientes, 16 (47,1%) foram operados com
toracotomia e 18 (52,9%) com esternotomia; 12 (35,3%) foram
submetidos a CEC. Foi realizado reparo em estagio Ginico em
12 pacientes: dois reparos de JAP e arco adrtico com enxerto,
nove anastomoses término-terminais e reparo de patch de
DSV. O reparo em dois estagios foi implementado em 22
pacientes: 10 foram submetidos ao reparo do arco adrtico
com enxerto e bandagem pulmonar, nove foram submetidos
a anastomose término-terminal com bandagem pulmonar e
trés foram submetidos a anastomose término-terminal sem
bandagem pulmonar. No periodo pds-operatério imediato,
dois pacientes (5,9%) necessitaram de ECMO. Os tipos de
reparo e as taxas medianas de esternotomia foram semelhantes
entre os pacientes com AAl tipo A e AAl tipo B (p > 0,05 para
ambas as comparagées). Na infancia, em uma mediana de
150 dias (45-202), trés pacientes necessitaram de cateterismo
diagnéstico, e um foi submetido a cateterismo terapéutico
(stent endovascular para estenose para-anastomética).

Um total de 13 pacientes foram submetidos a segunda
cirurgia com idade média de 177 dias (56-330). Nesta etapa, as
cirurgias foram realizadas por toracotomia em quatro pacientes
e esternotomia em nove pacientes. Os tipos de cirurgias foram
seis reparos de patch de DSV, quatro trocas de enxerto e trés
re-bandagens pulmonares. Oito dos pacientes entraram em
CEC, enquanto trés pacientes precisaram de ECMO.

As complicagoes pés-operatérias mais comuns foram
SBDC, sepse/SDMO, pneumonia, lesdao renal aguda e
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Tabela 1 - As caracteristicas demograficas e clinicas de todos os pacientes do estudo
Variaveis N=159 CoA (N=120) AAI (N=39) Valor-p
Idade gestacional, semana (média=DP) 37,7£2,2 37,7£2,3 37,842,06 0,69
Peso ao nascer, g (médiaxDP) 2920+586 29394593 2863+565 0,48
Género masculino, n(%) 78 (49,1) 60 (50,0) 18 (46,2) 0,67
Tipo de entrega, C/S, n (%) 100 (62,9) 77 (64,2) 23 (59,0) 0,56
Prematuridade (<37 semanas), n(%) 29 (18,2) 24 (20,0) 5(12,8) 0,31
Idade no diagnéstico, dia, mediana (11Q) 3(1-7) 4 (1-7) 2 (1-5) 0,04
Idade na admisséo, dia, mediana (1IQ) 6,0 (3-10) 6 (3-9) 6 (2-12) 0,95
Diagnostico pré-natal, n(%) 29 (18,2) 19 (15,8) 10 (25,6) 0,16
No periodo pré-operatério
Ventilagdo mecanica, n(%) 103 (64,8) 72 (60,0) 31 (79,5) 0,02
Suporte inotrépico, n(%) 113 (71,1) 81(67,5) 32 (82,1) 0,08
Sepse, n(%) 61(38,4) 40 (33,3) 21 (53,8) 0,02
Lesdo renal aguda, n(%) 34 (21,4) 25 (20,8) 9(23,1) 0,76
Enterocolite necrosante, n(%) 7 (4,4) 6 (5,0) 1(2,6) 0,51
Cateterismo cardiaco, n(%)
12 angiografia
Diagnéstico 42 (26,4) 25 (20,8) 17 (43,6)
Terapéutico 51 (32,1) 49 (40,8) 2 (5,1) 0,002
2% angiografia
Diagnéstico 5(3,1) 2 (1,6) 3(7,6)
Terapéutico 12 (7,5) 11(9,1) 1(2,5) 0,02
Cirurgia Cardiaca, n(%)
12 Cirurgia 135 (84,9) 101 (84,1) 34 (87,1)
Toracotomia 112 (83,0) 96 (95,0) 16 (47,1)
Esternotomia 23 (17,0) 5(5,0) 18 (52,9) <0,001
CEC 15 (11,1) 3(3,0 12 (35,3) <0,001
ECMO 2(1,5) 0(0) 2(5,9) 0,14
22 Cirurgia 36 (22,6) 23 (19,1) 13 (33,3)
Toracotomia 17 (47,2) 13 (56,5) 4 (30,8)
Esternotomia 19 (52,8) 10 (43,5) 9 (69,2) 0,13
CEC 14 (38,9) 6 (26,1) 8(61,5) 0,03
ECMO 4 (11,1) 1(4,3) 3(823,1) 0,08
Complicagdes com risco de vida, n(%) 52 (38,8) 29 (29,0) 23 (67,6) <0,001
Permanéncia na UTIN, mediana de dias (I1Q) 24 (13-43) 23 (13-43) 24 (13-57) 0,09
Tempo de acompanhamento, mediana (ano) (l1Q) @ me;easrjg anos) (2 me?;::-O?Sanos) (1 niér;]-ezsz\;os) 0,001
Mortalidade neonatal, n(%) 31 (19,5) 16 (13,3) 15 (38,5) 0,001

CEC: Circulagdo extracorporea; ECMO: Oxigenagdo por membrana extracorporea; UTIN: Unidade de terapia intensiva neonatal.
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arritmia. SBDC foi definida em cinco pacientes com AAl e
estd intimamente relacionada a disfungao ventricular esquerda
pré-operatéria. Dois pacientes faleceram durante a cirurgia,
e oito morreram devido a SBDC ou SDMO pés-operatorias.
A taxa de mortalidade foi menor pelo reparo em dois
estagios, embora ndo significativamente (50,0% vs. 34,8%,
respectivamente, p=0,38).

Desfechos

A Figura Central e a Tabela 2 mostram as caracteristicas clinicas
dos pacientes do estudo de acordo com a mortalidade neonatal.

Naanalise multivariada, as categorias STAT mais altas (OR:2,3,
IC:95%, 1,1-5,1, p=0,03) e a presenga de complicacoes
pés-operatérias maiores (OR:9,8, 1C:95%, 2,1-35,1,

p=0,003) aumentaram o risco de mortalidade neonatal. As
outras varidveis nao afetaram o risco de mortalidade.

O tempo mediano de acompanhamento de todos os
pacientes foi de um ano (2 meses-6 anos). A sobrevida global
no final do periodo do estudo foi de 71,0% (n=113/159).

Discussao

As apresentacoes clinicas da CoA variam amplamente,
abrangendo bebés que apresentam insuficiéncia cardiaca
a individuos assintomaticos que apresentam hipertensao
sistémica ou sopros detectados incidentalmente durante
exames fisicos de rotina em criancas e adultos.’®?* A
CoA também pode estar associada a sindromes genéticas
especificas, incluindo Sindrome de Down, Turner ou Williams-

Tabela 2 - Caracteristicas clinicas dos pacientes do estudo segundo a mortalidade neonatal

Variaveis Sob:eviveu Falfceu Valor-p
(n=128) (n=31)

Idade gestacional, semana (médiazDP) 37,812,2 37,5+2,3 0,48
Peso ao nascer, g (médiat+DP) 2945+580 28181609 0,28
Género masculino, n(%) 64 (50,0) 14 (45,2) 0,62
Tipo de entrega, C/S, n (%) 86 (67,2) 14 (45,2) 0,02
Prematuridade, n(%) 22 (17,2) 7 (22,6) 0,48
Diagnéstico precoce, n(%) (<3 dias de vida) 60 (46,9) 23 (74,2) 0,006
Idade na 12 cirurgia, dia, mediana (I1Q) 16 (10-25) 12 (5-15) 0,004
Diagnéstico pré-natal, n(%) 20 (15,6) 9 (29,0) 0,08
Permanéncia na UTIN (dia), mediana (11Q) 28 (17-49) 5 (3-15) <0,001
Ventilagdo mecanica, n(%) 76 (59,4) 27 (87,1) 0,004
Suporte inotrépico, n(%) 86 (67,2) 27 (87,1) 0,02
Sepse, n(%) 51 (39,8) 10 (32,3) 0,43
SDMO, n(%) 23 (18,0) 11 (35,5) 0,03
Lesdo renal aguda, n(%) 25 (19,5) 9 (29,0) 0,24
Dialise peritoneal, n(%) 6 (4,7) 3(9,7) 0,28
iI-SI::]gr;riigisa, i:(t;:)craniana/alteragées hipéxico- 19 (14,8) 3(9,7) 0,45
Cirurgia Cardiaca, n(%)

CEC, n(%) 8(7,0) 7 (33,3) <0,001
ECMO, n(%) 0(0) 2(9,5) 0,001
Eiasi(;c;:r(ieacisr_lt_ﬁia, mediana (11Q) 2 (2-4) 4 (4-4 <0,001
Complicagdes com risco de vida, n(%) 34 (30,1) 18 (85,7) <0,001

CoA: Coarctagdo da aorta, Arco adrtico interrompido; SDMO: Sindrome de disfungdo de multiplos 6rgdos; UTIN: Unidade de
terapia intensiva neonatal; CEC: Circulagdo extracorporea; ECMO: Oxigenagdo por membrana extracorporea; STAT: The Society of

Thoracic Surgeons-European Association for Cardio-Thoracic Surgery.

Arq Bras Cardiol. 2025; 122(3):e20230731
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Beuren.?*? Em nosso estudo, os sintomas de apresentacao
mais prevalentes foram sopros cardiacos, cianose, problemas
respiratérios e comprometimento hemodinamico. Alguns
pacientes com CoA foram associados as sindromes de Down,
Edwards e Turner.

O tratamento de leses complexas envolvendo hipoplasia
do arco pode ser feito por meio de toracotomia com
anastomose término-terminal estendida, visando aumentar o
crescimento do arco proximal pela eliminagdo da obstrugao
distal.?® Um método alternativo envolve esternotomia mediana
e alargamento do arco aértico para obter alivio ideal de
qualquer obstrugao ema saida do ventriculo esquerdo.?”
Dharmapuram et al.?® relataram resultados positivos usando
anastomose término-terminal estendida por meio de
toracotomia com técnica cirdrgica modificada em casos de
CoA associados a hipoplasia do arco proximal. Gropler et al.?
sugeriram que a esternotomia mediana deve ser considerada
para pacientes com hipoplasia grave do arco. A aortoplastia
com enxerto ndo é recomendada na infancia devido ao risco
associado de dilatacao aneurismatica.*

Em nosso estudo, um total de 101 pacientes com CoA
foram submetidos a cirurgia, e a maioria dos casos foi tratada
com toracotomia. O procedimento preferido para a maioria
dos pacientes com CoA foi a resseccdo com anastomose
término-terminal estendida. Aproximadamente um tergo dos
pacientes com CoA estdo associados a hipoplasia do arco
adrtico. Para este subgrupo, a abordagem cirtrgica escolhida
envolveu esternotomia com anastomose término-terminal
estendida ou a aplicagdo de remendos aérticos. O reparo
do enxerto foi realizado seletivamente em pacientes com
hipoplasia de segmento longo. Notavelmente, nossa equipe
ndo empregou esta técnica cirtrgica especifica para reparo
de CoA em bebés nos Ultimos cinco anos.

Resultados de médio a longo prazo destacam que a
obstrugao recorrente do arco aértico no pés-operatério
continua sendo uma preocupagdo significativa. No estudo
de Onalan et al.,*' foi descoberto que 20,8% dos pacientes
necessitaram de reintervencao devido a recoarctacao distal,
com sete tratados com sucesso por angioplastia aértica com
baldo e trés necessitando de reintervencao cirtrgica.

Ap6s o reparo da CoA, a persisténcia ou recorréncia da
hipertensao pode estar relacionada a fatores como idade mais
avangada no reparo, presenca de obstrugao residual, formato
do arco aértico subétimo e mecanismos neuro-humorais
pouco claros iniciados antes do reparo. A incidéncia relatada
de hipertensdo ap6s o reparo da CoA varia entre 17 e 48%
em vérios estudos.?*33 Em nosso estudo, a taxa de hipertensao
ap6s a cirurgia de coarctagao foi de 17,8%.

Atualmente, a angioplastia com baldao é a abordagem
preferida para casos selecionados de CoA. No periodo
neonatal, a angioplastia pode ser usada como primeira opgao
para ganhar tempo até a cirurgia, especialmente em casos
de baixo peso ao nascer e instabilidade hemodindmica. Em
nosso estudo, aproximadamente 40% dos casos com CoA
foram submetidos a angioplastia. Em um estudo de Oswal
et al. envolvendo 44 bebés, o gradiente médio diminuiu de
48,05+15,26 mmHg para 10,97 +5,8 mmHg, demonstrando
resultados imediatos bem-sucedidos ap6s angioplastia com

balao para CoA.* No presente estudo, todos os lactentes
apresentaram um gradiente de pico de mais de 20 mmHg
antes da intervengdo. Apds a angioplastia, houve uma redugao
significativa no gradiente de pressao [30 (20-40) mmHg vs.
10 (5-14) mmHg].

Um AAIl é um DCC raro e grave, que frequentemente
coexiste com outros defeitos intracardiacos e extracardiacos.”
Em nosso estudo, oito dos pacientes com AAI tinham
defeitos cardiacos complexos associados, como JAP, TGA,
DSVD e atresia tricGspide. As taxas de mortalidade foram
semelhantes entre os tipos de AAl complexos e isolados.
Lidar com malformacées complexas apresenta desafios
cirdrgicos, exigindo procedimentos intrincados. Em tais casos,
a paliagao pode ser ineficaz, e o reparo completo precoce é
frequentemente necessdrio apds o nascimento.

Nos dltimos anos, tem havido uma tendéncia global
em promover o reparo em estdgio (nico para AAl, mas
isso requer habilidades técnicas complexas e cooperagao
multidisciplinar.’>'3 Nosso estudo envolvendo 39 pacientes
com AAI mostrou que 12 foram submetidos a reparo em
estdgio Gnico, enquanto 22 necessitaram de reparo em
estagio duplo.

No perfodo neonatal, complicagoes pés-operatorias sérias
como SBDC podem ocorrer ap6s o reparo do arco aértico,
particularmente quando associadas a disfuncao ventricular
esquerda pré-operatéria. Um estudo de Lim et al.** relatou
uma taxa de 5,7% de SBDC pés-operatéria em neonatos ou
bebés submetidos a reparo total de estégio Ginico de anomalias
do arco aértico com condigbes pré-operatérias precarias.
Nosso estudo também observou SBDC em cinco pacientes
com AAIl ap6s a cirurgia, todos com disfungao ventricular
esquerda pré-operatdria. A presenga de sepse pré-operatéria
pode ter impactado negativamente seus resultados.

Embora tanto CoA quanto AAI sejam patologias do arco
aértico,'? o prognéstico para AAIl é mais grave.” Ao comparar
os dois grupos de pacientes, observou-se que os casos de
AAl foram diagnosticados mais cedo do que os casos de
CoA, possivelmente devido aos sintomas mais proeminentes.
Da mesma forma, a necessidade de ventilacio mecanica,
a taxa de sepse e a frequéncia de IRA foram maiores nos
casos de AAL Na presenca de CoA isolada, a angioplastia
pode fornecer uma solugao tempordria, enquanto no AAl, a
angiografia é usada para fins diagnésticos, com o tratamento
sendo exclusivamente cirdrgico. Portanto, em nosso estudo,
a frequéncia de angiografia terapéutica foi maior nos casos de
CoA, enquanto a angiografia diagndstica foi mais frequente
nos casos de AAL.

Embora cirurgias para CoA isolada possam ser realizadas
usando métodos minimamente invasivos e toracotomia,
procedimentos de AAl sdo frequentemente realizados sob
CEC e por esternotomia. Consequentemente, a frequéncia
de esternotomia foi maior entre os casos de AAI. Além disso,
como relatado anteriormente,® devido a complexidade da
cirurgia, a categoria STAT, a necessidade de ECMO e as taxas
de mortalidade foram maiores em casos de AAL.

Ao comparar casos sobreviventes e falecidos, observou-se
que aqueles que morreram receberam um diagndstico mais
precoce. Esse fendmeno foi atribuido a gravidade da doenga,
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levando a manifestagao precoce dos sintomas em bebés. Além
disso, devido a intervencao cirdrgica mais precoce necessdria
para casos mais graves, a idade na cirurgia para pacientes
falecidos foi menor, e suas categorias STAT foram maiores.
Comparados aos sobreviventes, os pacientes falecidos tiveram
maior necessidade de ventilagdo mecanica pré-operatéria e
suporte inotrépico, e a taxa de SDMO foi mais frequente. No
grupo falecido, os requisitos para CEC e ECMO, bem como
a frequéncia de complicagbes pés-operatérias com risco de
vida, foram maiores. Na andlise de regressao multivariada, os
fatores que mais impactaram significativamente a mortalidade
foram a categoria STAT, que reflete a complexidade da cirurgia
e o desenvolvimento de complicagbes pés-operatorias graves.

Este estudo tem limitagoes, incluindo seu desenho
retrospectivo e de centro Gnico, dificultando a generalizagao
dos resultados. Estudos multicéntricos com resultados de longo
prazo sao necessarios para uma compreensao abrangente das
anomalias congénitas do arco adrtico.

Concluindo, recém-nascidos com anomalias adrticas
congénitas dependentes do canal requerem cuidados
perioperatérios ideais devido ao seu risco aumentado de
morbidade e mortalidade. Em paises em desenvolvimento,
melhorar os resultados de DCC neonatal parece possivel
por meio de vdrios fatores, incluindo maior conhecimento e
experiéncia dos médicos, a curva de aprendizado alcangada,
adaptagao aos desenvolvimentos médicos e técnicos e manter
0s avangos na cirurgia cardiaca neonatal.
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