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Janela Aortopulmonar - Uma Causa Rara de
Insuficiéncia Cardiaca Congestiva em Lactente
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RESUMO

A janela aortopulmonar é uma car-
diopatia congénita rara, em que se ve-
rifica uma comunicagdo entre a aorta
ascendente e a artéria pulmonar, com
aparelhos valvulares distintos. Em 50%
dos casos coexistem outros defeitos car-
diacos.

As manifestagdes clinicas sao ines-
pecificas e geralmente precoces, traduzi-
das por sinais e sintomas de insuficiéncia
cardiaca, comuns a outras situagbes de
shunt esquerdo-direito.

Apresenta-se o caso clinico de um
recém-nascido, sem antecedentes fami-
liares e pessoais relevantes, com quadro
de insuficiéncia cardiaca congestiva que
se manifestou na segunda semana de
vida. Inicialmente, foi efectuado por tele-
medicina o diagndstico de comunicagéo
interventricular ndo restritiva e persistén-
cia de canal arterial pelo que iniciou tera-
péutica diurética endovenosa. Por persis-
téncia do quadro, apesar da terapéutica
médica instituida, foi transferido para um
centro de Cardiologia Pediatrica onde foi
efectuado o diagnéstico definitivo: janela
aortopulmonar com malposi¢éo dos gran-
des vasos, associada a comunicagao in-
terventricular, comunicagéo interauricular
e persisténcia de canal arterial. Foi sub-
metido a correcgéo cirurgica total ao vigé-
simo terceiro dia de vida, com evolugéo
favoravel.

Este caso é relevante pela sua rari-
dade (encontramos apenas um caso des-

' Servico de Pediatria, Hospital Sdo Francisco
Xavier, CH Lisboa Ocidental

2 Servigo de Pediatria, Hospital de Faro

3 Servigo de Cardiologia Pediatrica, Hospital
Santa Cruz, CH Lisboa Ocidental

4 Servigo de Cirurgia Cardiotoracica, Hospital
Santa Cruz, CH Lisboa Ocidental

crito de janela aortopulmonar associado
a malposigao dos grandes vasos) e por
alertar para a importancia de considerar
hipéteses de diagndstico mais raras pe-
rante um quadro de insuficiéncia cardi-
aca congestiva refractario a terapéutica
médica, ainda que coexistam outros de-
feitos cardiacos.
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INTRODUGAO

Ajanela aortopulmonar (JAP) é uma
cardiopatia congénita rara, com uma in-
cidéncia estimada em 0,1 a 0,3% das
cardiopatias congénitas"?. Resulta de
um defeito do septo aortopulmonar con-
dicionando uma comunica¢do entre a
aorta ascendente e o tronco e/ou artéria
pulmonar direita, na presenca de apare-
Ihos valvulares adrtico e pulmonar distin-
tos("®. Pode existir como defeito isolado
mas, em 50% dos casos associa-se a
outros defeitos cardiacos estruturais('*#).
A JAP pode ser classificada consoante o
nivel de comunicagdo entre os dois va-
sos, proximal (junto a sua origem), distal
ou total®8910),

No recém-nascido ou lactente esta
entidade manifesta-se por um quadro de
insuficiéncia cardiaca, regra geral asso-
ciado a um sopro cardiaco"®. Podem
ainda ser encontradas outras alteragées
correspondentes a eventuais defeitos as-
sociados®.

A atitude clinica com um elevado
grau de suspeic¢do é muitas vezes neces-
saria para o seu diagndstico atempado
como ¢ ilustrado pelo caso que apresen-
tamos a seguir.

CASO CLINICO

Recém-nascido do sexo masculino,
terceiro filho de pais jovens, saudaveis e
ndo consanguineos. Dois irmaos de cin-
co e de trés anos, saudaveis e sem ou-
tros antecedentes familiares relevantes.
Gestacédo de 41 semanas, vigiada, sem
intercorréncias significativas. Parto em
ambiente hospitalar, eutocico, com peso
ao nascer de 3370g (percentil 50) e indi-
ce de Apgar de 10 ao 1° minuto e 10 ao
5° minuto.

Foi detectado sopro sistdlico de
grau ll/VI no periodo neonatal, sem outra
sintomatologia, pelo que teve alta para
o domicilio ao 2° dia de vida, orientado
para avaliagdo em ambulatorio as duas
semanas de vida. Nesta avaliagéo veri-
ficou-se, para além do sopro, sinais de
insuficiéncia cardiaca: taquicardia, ta-
quipneia, hepatomegalia e perda ponde-
ral. Na radiografia de térax o indice car-
diotoracico estava aumentado (70%). Foi
realizado ecocardiograma, que revelou
comunicacéo interventricular (CIV) peri-
membranosa nao restritiva e persisténcia
de canal arterial (CA), sendo iniciada te-
rapéutica anticongestiva com furosemida
endovenoso (1mg/kg/dose), com melho-
ria parcial.

Apesar da terapéutica manteve
taquicardia, taquipneia e necessidade
de oxigénio suplementar. No segundo
dia de internamento (17 dias de vida)
foi repetido o ecocardiograma através
de telemedicina com um Centro de Car-
diologia Pediatrica, tendo-se confirmado
a ClV e o CA, com dilatagdo das cavi-
dades esquerdas e regurgitagdo mitral
moderada.

O recém-nascido foi transferido
para este centro para optimizagao da te-
rapéutica médica e eventual correcgéo
cirdrgica.
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Na data de transferénciatinha 17 dias
de vida, com peso 3105g, com taquipneia,
tiragem, adejo nasal e cansago ao mamar.
Estava taquicardico, normotenso, aciané-
tico e tinha sopro holossistolico aspero de
grau llI/VI, audivel em todo o precérdio e
bordo hepatico palpavel a cerca de 2cm
abaixo do rebordo costal direito.

O ecocardiograma confirmou a pre-
senga de uma CIV perimembranosa n&o
restritiva com ligeiro cavalgamento aorti-
co (10%), malposicéo dos grandes vasos,
com trajecto inicial lado a lado, apesar da
aorta se encontrar a direita da artéria pul-
monar, presenca de JAP com cerca de

6 a 7 mm, proxima da origem do ramo
direito da artéria pulmonar, com fluxo no
sentido aortopulmonar; presenca de CA
minimo com fluxo aortopulmonar, comu-
nicagdo interauricular (CIA) tipo fossa
ovalis, com fluxo esquerdo-direito exclu-
sivo, dilatagdo moderada das cavidades
esquerdas, condicionando insuficiéncia
mitral ligeira; arco adrtico esquerdo, mor-
fologicamente normal mas com fluxo sis-
tolico anterégrado e diastolico retrégrado
na aorta descendente (Figura 1-3).
Perante este diagnéstico e tendo
em conta a persisténcia do quadro de
insuficiéncia cardiaca foi optimizada a te-

rapéutica diurética (furosemida: 1mg/kg/
dose endovenoso de 6/6h), iniciou capto-
pril (em doses crescentes, de acordo com
tolerancia até 1 mg/kg/dose de 8/8h) e foi
planeada cirurgia correctiva.

Ao vigésimo terceiro dia de vida foi
submetido a correcgdo cirurgica total,
com encerramento da JAP, da CIV, da
CIA e laqueagdo do CA (Figura 4-6). A
intervengdo decorreu sem incidentes.
Como complicagao é de referir um quilo-
térax que resolveu com drenagem tora-
cica e dieta hipolipidica durante 3 sema-
nas. Teve alta clinicamente bem ao 21°
dia p6s-operatorio.

Figura 1 — Ecocardiograma, plano subcostal: A - Presenga de comunicagéo entre parede da aorta ascendente e o tronco da artéria pulmonar (ve- ven-
triculo esquerdo, ao- aorta, ap- artéria pulmonar). B — Estudo com Doppler cér evidenciando um shunt da aorta para a artéria pulmonar

Figura 2 — Ecocardiograma, plano para esternal eixo curto eviden-
ciando o “sinal do 8 deitado”, com ampla comunicac¢éo entre a aorta e
tronco da artéria pulmonar que estao lado a lado (ao — aorta; ap — artéria
pulmonar)
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Figura 3 — Ecocardiograma, plano para esternal eixo longo evidencian-
do uma CIV com cerca de 3mm, com mau alinhamento do septo inter-
ventruicular (vd- ventriculo direito, ve- ventriculo esquerdo, ao — aorta,
ae- auricula esquerda)



Figura 4 — Imagem cirurgia antes da entrada em circulagéo extra cor-

poral (AP- artéria pulmonar, VD- ventriculo direito, AD- auricula direita,

VCS- veia cava superior)

Figura 6 — Ecocardiograma pds operatorio:
plano para esternal eixo curto evidenciando o
patch de encerramento da JAP, ja sem evidén-
cia de shunt entre a aorta e o tronco da artéria
pulmonar. (ao-aorta, ap — artéria pulmonar)

DISCUSSAO

O caso que descrevemos ilustra as
possiveis dificuldades no diagnostico. O
diagnéstico inicial de uma CIV néo res-
tritiva, que é por si s6 uma causa de in-
suficiéncia cardiaca no RN, tera atrasado
o diagnéstico definitivo. Contudo, a tera-
péutica médica necessaria ao controlo da
sintomatologia foi iniciada de forma eficaz
e atempada, sem prejuizo do prognéstico
final. A auséncia de melhoria clinica com
a terapéutica instituida, alertou para a

possibilidade de coexistirem outras ano-
malias mais raras e levou a transferéncia
imediata deste recém-nascido para um
centro de Cardiologia Pediatrica. A JAP
bem como outras cardiopatias congéni-
tas mais raras sdo muitas vezes dificeis
de avaliar numa sesséao de telemedicina,
na qual, regra geral, as imagens de eco-
cardiograma s&o adquiridas por pediatras
com alguma experiéncia na técnica, mas
sem o treino préprio do especialista.

Neste caso em particular, era evi-
dente a existéncia de um shunt esquerdo-
direito muito significativo, ocorrendo a va-
rios niveis (CIV, CIA e JAP). A magnitude
deste shunt traduziu-se ndo soé pela clini-
ca que o lactente apresentou, refractaria
a terapéutica inicialmente instituida, bem
como por varios sinais ecocardiograficos,
entre os quais a dilatagéo das cavidades
esquerdas e insuficiéncia mitral ligeira
(traduzindo o elevado retorno venoso
pulmonar). A presenca de fluxo diastolico
retrogrado na aorta descendente e arco
aortico transverso, traduzia o “roubo” de
fluxo adrtico para a artéria pulmonar, ter-
ritério com mais baixa resisténcia.

A JAP é uma entidade rara, resul-
tante de um defeito na septagéo do tron-
co arterial durante o desenvolvimento
embrionario, condicionando uma comu-
nicagdo entre as grandes artérias. Em
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Figura 5 — Imagem cirurgia apds aortotomia

50% dos casos associa-se a outras alte-
ragdes cardiacas estruturais". As mais
frequentes sdo a persisténcia do canal
arterial, comunicacao interventricular, in-
terrupgéo do arco aortico, transposicéo
de grandes vasos e tetralogia de Fallot,
entre outras!™® Apenas encontramos
descrito na literatura um caso de janela
aortopulmonar associado a malposi¢cao
dos grandes vasos''”), tal como o que
aqui relatamos.

A JAP pode ser classificada em trés
tipos: tipo | ou proximal (comunicagédo
entre a aorta ascendente e o tronco pul-
monar), tipo Il ou distal (na bifurcagéo da
artéria pulmonar) e tipo Il ou total (com
auséncia total do septo aortopulmonar,
simulando um truncus arteriosus)®®9),
O tipo | é o mais frequente e o tipo Ill o
mais raro®. Tém também sido descritas
outras formas de JAP ndo enquadraveis
nas classificagdes habituais®. O caso
aqui relatado corresponde a forma mais
frequente da doenga, com excepgdo da
malposicao dos grandes vasos.

Na vida intra-uterina o feto ndo é
afectado por este defeito"). Apos o nas-
cimento, com a diminui¢do das resistén-
cias vasculares pulmonares, surge um
shunt esquerdo-direito, resultando em
insuficiéncia cardiaca por excesso de flu-
X0 sanguineo para os pulmdes podendo,
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quando néo corrigida, evoluir para hiper-
tensao pulmonar irreversivel™.

As manifestacgdes clinicas no recém-
nascido ou lactente incluem taquipneia,
taquicardia, sinais de dificuldade respira-
toria, cansago ao mamar e ma progres-
sdo ponderal®®. A auscultacdo revela,
frequentemente, um segundo som unico,
aumentado e um sopro cardiaco continuo
junto ao bordo esquerdo do esterno9.
Estas manifestagbes sdo semelhantes a
outras cardiopatias que envolvem shunts
esquerdo-direito importantes, como CIV
ou persisténcia do canal arterial®. Deste
modo, tendo em conta a auséncia de ca-
racteristicas clinicas especificas, o diag-
néstico de JAP requer um elevado grau
de suspeicao.

A ecocardiografia com Doppler é
o melhor exame auxiliar de diagnostico,
permitindo também avaliar a repercus-
sédo hemodindmica e estimar o grau de
hipertensdo pulmonar associado!"®12, A
coexisténcia de outros defeitos cardiacos
pode dificultar o diagnéstico.

O cateterismo cardiaco esta reser-
vado para casos raros em que ha duvidas
no diagnostico ou para comprovar a exis-
téncia de hipertensao pulmonar irreversi-
vel, nos doentes em que o diagndstico é
feito tardiamente®'".

O tratamento médico consiste no
controlo da insuficiéncia cardiaca até a
correcgdo cirurgica definitiva dos defei-
tos®. Existem alguns casos descritos de
encerramento percutédneo, em JAPs pe-
quenas e com anatomia favoravel a im-
plantagao de dispositivos®7:11:13-16)

O prognéstico depende das malfor-
magodes associadas® e da gravidade da
hipertensao arterial pulmonar associada.
Na auséncia de complicagbes, o prog-
néstico é excelente apos correcgéo defi-
nitiva da JAP®),

Apesar de ser uma situagao rara,
a JAP deve ser um diagnostico a con-
siderar em recém-nascidos e lactentes
com insuficiéncia cardiaca, mesmo na
presenga de outros defeitos cardiacos.
A boa evolugédo pés-operatéria obriga a
realizagéo do diagnéstico e indicagéo ci-
rurgica precoces.

AORTOPULMONARY WINDOW —
A RARE CAUSE OF CONGESTIVE
HEART FAILURE IN THE INFANT

ABSTRACT

Aortopulmonary window is a rare
form of congenital heart disease, consist-
ing of a communication between the as-
cending aorta and the pulmonary artery.
In 50% of the cases other cardiac defects
are associated. The clinical manifesta-
tions are nonspecific and usually occur
early, sharing the signs and symptoms
of heart failure, with other more com-
mon situations with a significant left-right
shunt. The case of a male newborn with
special features is reported. He had an
irrelevant family and personal history,
and presented with congestive heart fail-
ure at two weeks of life. The first diag-
nosis was made by telemedicine and in-
cluded persistent ductus arteriosus and
large ventricular septal defect. However,
due to the maintenance of symptoms af-
ter intra-venous medical therapy, he was
transferred to a Department of Paediatric
Cardiology. The final diagnosis was aor-
topulmonary window with malposition of
the great vessels, associated with ven-
tricular septal defect, persistent ductus
arteriosus and atrial septal defect. He
had corrective surgery with closure of
all defects on the 23rd day of life, with a
good outcome.

This report is relevant due to the
uncommon nature of the findings (only
one previous report of aortopulmonary
window with malposition of great vessels
could be found in the literature); it also
stresses the importance of a high degree
of awareness for the diagnosis. Aortopul-
monary window should always be consid-
ered in newborns and infants with heart
failure, even in the presence of other car-
diac defects.

Key-words: aortopulmonary win-
dow, congenital heart disease, cardiac
failure, newborn
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