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Resumo

Introdugéo: O truncus arteriosus ou tronco arterial comum ou persistente
se origina de uma falha na divisdo do tronco arterioso em tronco
pulmonar e aorta. Nessa condicdo, o Unico tronco arterial impulsiona
sangue a circulacao pulmonar e sistémica. E uma cardiopatia congénita
cianogénica, com incidéncia de 3 a 10 a cada cem mil nascidos vivos. Ha
quatro tipos de classificacao do truncus arteriosus, conforme Van Praagh:
tipo A1, A2, A3 e A4. Objetivo: Relatar um caso de truncus arteriosus tipo
A1 Van Praagh ou Collet-Edwards | em uma recém-nascida, e reiterar
a importancia de se conhecer a condicdo clinica, a fim de capacitar os
profissionais para o diagndstico, cuidado, exames e prosseguimentos.
Descricao do caso: Descrevemos o caso de um recém-nascido feminino
de 37 semanas e 3 dias, sem intercorréncias em nascimento, bom padrao
respiratorio, batimentos cardiacos acima de 100bpm e saturagdo de
oxigénio de 97%. Apresentou sopro de 3+/6+, evoluindo para 5+/6+,
com frémito. Ecocardiograma evidenciou truncus arteriosus tipo A de
Van Praagh ou | de Collett-Edwards. Paciente encaminhada para servico
de referéncia cardiolégica. Discussao: Tal condicdo entre as cardiopatias
congénitas é incomum nos servicos de assisténcia ao recém-nascido,
de forma que os profissionais encontram dificuldades em identificar
a patologia, realizar e discernir entre os exames diagndsticos, além de
proceder com os cuidados do recém-nascido e com as melhores formas
de tratamento, o que afeta significativamente o prognostico, pois criangas
com essa anomalia tem alta taxa de mortalidade no primeiro ano de vida.
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Abstract

Introduction: Truncus arteriosus, arterial trunk or persistent trunk, is
a congenital heart disease that results from a failure in the division of
the arterial trunk into the pulmonary and aortic trunk, causing a single
arterial trunk to pump blood to the pulmonary and systemic circulation,
making it a cyanogenic disease. The incidence of truncus arteriosus is 3 to
10 per 100,000 live births, and there are four types according to Van Praag:
A1, A2, A3, and A4. Objective: To describe the case of a female newborn
with truncus arteriosus type A1 Van Praag or Collett |, emphasizing the
importance of understanding this clinical condition for the diagnosis, care,
and treatment of newborns. Case Description: A 37 weeks and 3 days
female newborn, with uncomplicated childbirth, good breathing pattern,
heartbeats above 100 bpm, and oxygen saturation of 97%. The patient
presented a heart murmur of 3+/6+ at first, which evolved to 5+/6+ with
fremitus. The echocardiogram confirmed truncus arteriosus VVan Praaghs
type A or Collett |. The patient was transferred to a cardiologic reference
center. Discussion: Truncus arteriosus is a rare condition in newborn care
services, which makes it difficult for health professionals to identify the
pathology and perform complementary tests. This delay in diagnosis
and treatment can significantly affect the prognosis, as children with
this anomaly have a high mortality rate in the first year of life. Therefore,
healthcare professionals must be aware of this condition and provide the
best course of treatment.
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Introducao

Durante a quinta semana do desenvolvimento
embrionario, células mesenquimais da crista neural
originam cristas no bulbo cardiaco primitivo, cuja
continuagao forma o tronco arterioso. Essas cristas
sofrem uma rotacao e 180° em espiral, formando o
septo aorticopulmonar, o qual divide o tronco em
aorta ascendente e tronco pulmonar.’®

O truncus arteriosus, ou tronco arterial comum ou
persistente, deriva de uma falha na divisao do tronco
arterioso em tronco pulmonar e aorta, haja vista uma
deficiéncia proliferativa de células da crista desse
tronco e do septo aorticopulmonar. Desse modo,
apenas o tronco arterial Unico impulsiona sangue
tanto a circulagcao pulmonar quanto a sistémica.'

Em geral, hd presenca concomitante de um defeito
septal ventricular. Alguns estudos apontam para a
relacdo entre prejuizos no desenvolvimento de valvas
semilunares, saco adrtico e do trato de saida durante os
primeiros 32 dias do embrido e a patogénese do tronco
arterial comum.' Pode estar relacionada a delecao do
cromossomo 2211 e a Sindrome de DiGeorge."”

Em todo o mundo, doencas cardiacas congénitas
tém uma prevaléncia de aproximadamente 3,7 a
17,5 por 1.000 nascidos vivos.'* O truncus arteriosus é
considerado uma cardiopatia congénita cianogénica,
por uma rara e complexa malformacao, com uma
incidéncia de 3 a 10 a cada cem mil nascidos vivos,
responsavel por 4% de todas as anormalidades
cardiacas congénitas consideradas criticas”® e
representando 1,6% de todos os recém-nascidos
com doenca cardiaca congénita e 1,07 de 10.000
nascidos vivos,' sendo que aproximadamente 20% dos
pacientes nascem prematuramente.*

Ha quatro tipos de classificacdo do truncus
arteriosus, de acordo com a classificacdo de Van
Praagh de 1965. O tipo A1 é aquele em que as artérias
pulmonares confluentes ascendem como uma Unica
e principal artéria pulmonar a partir do aspecto lateral
do tronco, representando o tipo mais comum. O tipo
A2 é definido por artérias pulmonares que ascendem
separadamente a partir da origem posterior ou
lateral do tronco. O tipo A3 inclui casos com auséncia
de origem troncular de uma artéria pulmonar, com
suprimento sanguineo para esse pulmao a partir do
canal arterial ou de uma artéria colateral. J&4 no tipo
A4, este esta associado ao subdesenvolvimento do
arco aortico, incluindo hipoplasia tubular, coarctacao
discreta ou interrupcao completa.'>>¢

Cunha/Scalli/Machado/Martins/Cavalcanti/Alves
DOI: http://dx.doi.org/10.31365/issn.2595-1769.v24i3p99-102

100

Ja em comparacao com a classificacdo de Collett e
Edwards de 1949, teriamos a classificacao |, que seria o
truncus arteriosus com hipoagenesia do tronco arterial
pulmonar, curto, surgindo atras da aorta, e bifurcando-
se em duas artérias pulmonares direita e esquerda; a ll,
gue corresponde a um truncus arteriosus com as duas
artérias pulmonares originando-se separadamente
da porcao posterior do tronco, proximas uma a
outra, sem vestigio do tronco pulmonar principal; a
lll, em que o truncus arteriosus com as duas artérias
pulmonares origina-se separadamente das paredes
laterais do tronco, ou seja, com certa distancia entre
elas; e a IV, cujo truncus arteriosus se apresentaria com
agenesia do tronco arterial pulmonar (e auséncia de
artérias pulmonares), complementado por colaterais
aortopulmonares, com defeito do septo ventricular."**

Otipo A1 deVan Praagh corresponderia ao Collett e
Edwards tipo | e o tipo A2, ao Collet e Edwards tipo Il e
. O truncus arteriosus tipo A3, segundo a classificacdo
de Van Praagh, nao pode ser classificado no sistema
Collett e Edwards’.

Atualmente, o reparo do truncus arteriosus €, em
sua maioria, realizado durante o periodo neonatal,
em conjunto com um reparo unico de anormalidades
cardiovasculares concomitantes. Pacientes com
insuficiénciavalvardotronco,arcoadrticointerrompido
ou anomalias em artérias coronarias sao considerados
subgrupos mais desafiadores frente ao reparo e
prognostico.'

Relato do Caso

L. G. S. R, sexo feminino, nascida por parto via
cesariana, com idade gestacional de 37 semanas e
3 dias. Apgar 9/9, pesando 2.230 gramas, medindo
44,5 cm, pequena para idade gestacional. Mae com
sete gestacOes, sendo cinco partos cesareos e dois
abortos prévios, pré-natal com nove consultas,
sorologias realizadas em primeiro e terceiro trimestre
nao reagentes e toxoplasmose susceptivel. Mae nega
histérico de cardiopatias congénitas e malformagdes
fetais na familia.

Sem intercorréncias ao nascimento, apresentando-
se ativa, com movimentos respiratorios regulares,
frequéncia cardiaca acima de 100 batimentos por
minuto. Ao exame fisico, sopro cardiaco sistélico de
3+/6+ e, em primeira evolucao, saturacao de oxigénio
de 97% em arambiente e tempo de enchimento capilar
de 2 segundos. Com aproximadamente 36 horas de
vida, o sopro evoluiu para 5+/6+, com frémito, sem
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repercussdes hemodinamicas, acianética e eupneica.
Realizado teste do coracaozinho em maternidade,
com oximetria de pulso de 96% em membro superior
direito e 97% em membro inferior direito.

Com seis dias de vida, foi realizado
ecocardiograma, com suspeita de truncus arteriosus
tipo AdeVan Praagh oul de Collett, com comunicacao
interventricular de via de saida, balanceada, medindo
10 mm, comunicacao interatrial tipo ostium secundum,
medindo 4 mm, sem sinais de repercussao por hora.
Paciente com indicacdo de transferéncia para servico
de referéncia em cardiopatia congénita, sendo
admitida em enfermaria pediatrica.

Durante periodo de internacdao, nao foram
observadas intercorréncias, com discreta variacao
de saturacao de oxigénio, atingindo valor minimo
de 80% em ar ambiente, mas com melhora acima de
90% apds oxigenoterapia proximal e, ao exame fisico,
presenca de discreta retracdao subcostal, porém sem
sinais de desconforto respiratério importante.

Discussao

Apesar da grande gama de sinais e sintomas que
podem ser identificados em paciente com truncus
arteriosus, os achados clinicos descritos no caso acima
estdo de acordo com os encontrados em um estudo
com 14 criancas portadoras dessa cardiopatia.?
Anderson et al. observaram graus variados de cianose,
que vao desde pacientes aciandticos, até quadros
de cianose grave. O sopro cardiaco, entretanto,
esteve presente em todos os casos, tendo como
caracteristicas principais ser de alta intensidade e
audivel principalmente em borda esternal esquerda.

Taisachados costumam se manifestarnos primeiros
dias ou meses de vida,'® porém sdo inespecificos,
podendo estar presentes em diversas cardiopatias
congénitas (CC). Cerca de 90% dessas cardiopatias
ocorrem sem fatores de risco identificaveis’ e
necessitam de investigacdo complementar para
o correto diagnostico. Uma vez que as CC sao as
anomalias congénitas mais frequentes e uma das
principais causas de mortalidade no primeiro ano
de vida, é imprescindivel fazer um rastreio tanto pré
quanto pos-natal de qualquer alteracao cardiaca.

Em geral, é durante o ultrassom morfolégico de
segundo trimestre que se pode avaliar o coracao fetal,
assim como os outros 6rgaos. A suspeita intrautero
das cardiopatias congénitas ainda é considerada
baixa, cerca de 6%-35%, majoritariamente devido
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a complexidade do coracao e dos defeitos, o que
exige maior treinamento por parte do profissional
que realiza o exame na rotina do pré-natal.’” Na
situacdo pré-natal, pode ser dificil distinguir o truncus
arteriosus de outras malformacdes conotruncais,
nomeadamente a tetralogia de Fallot (TOF) e a
atresia pulmonar (PA), uma vez que ambas também
apresentam uma CIV e uma aorta dominante.’

Na presenca de alteracdes ultrassonogréficas,
como aumento da transluscéncia nucal, ou em
gestacbes de alto risco para anomalias cardiacas,
esta indicada a realizacdo do ecocardiograma fetal."
Em um estudo de oito anos feito por Abel et al.,’
concluiu-se que, apesar da melhoria consistente
na ecocardiografia fetal durante a ultima década,
nao houve tendéncia para um diagnostico mais
precoce de truncus arteriosus comum. Entretanto,
podem-se ter indicios da possivel presenca de uma
cardiopatia através da visualizagdo anormal dos
vasos e/ou presenca de anomalias extracardiacas na
ultrassonografia pré-natal.' No estudo referido, com
a utilizacdo da ecocardiografia fetal, houve precisao
do diagndstico pré-natal de truncus arteriosus
em 87% dos casos, sendo que idade gestacional
precoce (antes de 21 semanas) ou muito tardia e
obesidade materna sdo fatores que contribuem para
um diagnéstico incorreto. Dessa forma, destaca-se
que a atencao especial a anomalias cardiacas na
ultrassonografia fetal de rotina e o encaminhamento
para posterior realizacdo de ecocardiografia fetal
especializada sao importantes para estabelecer um
possivel diagndstico prévio de cardiopatia fetal, o que
auxilia na conscientizacdao dos pais e nas medidas
poOs-natais.

Tendo em vista a importancia das cardiopatias
congénitas e a crucialidade do diagndstico precoce
para viabilizar a terapéutica, o Ministério da Saude
instituiu, em 2014, a oximetria de pulso, também
conhecida como teste do coracaozinho, como um
dos testes de triagem neonatal obrigatérios.? Este
deve ser realizado em todos os recém-nascidos
assintomaticos com mais de 34 semanas de gestacao
e consiste em aferir a saturacdo de oxigénio em
membro superior direito e em um membro inferior.
Resultados abaixo de 95% ou com diferenca
acima de 3% entre os membros indicam resultado
anormal e devem ser repetidos apds uma hora. Se
na segunda afericdo o resultado for confirmado,
estd indicada a realizacao de um ecocardiograma
em até 24 horas.’
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A oximetria de pulso possui sensibilidade de 75% e
especificidadede99%,?porissoédesumaimportancia
associa-la a um exame fisico minucioso e revisao
do histérico gestacional, obstétrico e antecedentes
familiares de cardiopatias congénitas, a fim de garantir
maior sensibilidade do teste. Apesar de ser muito
util na deteccao de cardiopatias congénitas criticas,
como sindrome do coracao esquerdo hipoplasico,
tetralogia de Fallot e cardiopatia coronariana, frente
a doencas que causam obstrucao da aorta, como
coarctacao e interrupgao do arco adrtico, a oximetria
de pulso apresenta limitacbes e nao contribui de
modo certeiro para tais detecgoes.'?

Um dos exames comumente realizados na suspeita
deanomaliascardiacasemneonatoscomrepercussoes
pulmonares é a radiografia de térax, que possui
baixo custo e alta disponibilidade. Esta, no entanto,
apresenta resultados inespecificos e muitas vezes
normal, por isso requer investigacdo complementar
com outros exames de imagem. O ecocardiograma é
consideradoumdos melhoresmétodos paraavaliacao
e classificacao das cardiopatias congénitas, uma vez
que permite visualizar as estruturas cardiacas e o fluxo
sanguineo."" Apesar disso, € um exame operador
dependente de profissionais qualificados para a
correta visualizacdo e interpretacao dos resultados.
J& a tomografia computadorizada dual-source (DSCT)
apresenta grande valor frente ao delineamento exato
da anatomia do tronco arterial comum, identificando
corretamente a origem do componente pulmonar e
sua distancia da origem da artéria coronaria esquerda
principal.”

A vista disso, percebe-se que ha persistente
dificuldade em identificacdo e, inclusive, correcdao
da anomalia do truncus arteriosus, especialmente no
Brasil. A dependéncia de profissionais capacitados
para o reconhecimento dessa malformacao desde os
exames intrautero até os ecocardiogramas pds-natais,
além do acesso a esses métodos de avaliacao, dificulta
o tratamento e o bom progndstico dos pacientes
com essa cardiopatia congénita, especialmente pela
exigéncia de uma rapida necessidade de reparo no
periodo neonatal.

Logo, conclui-se que ha extrema necessidade
em aprimorar os conhecimentos dos profissionais
de saude frente a identificacdo e ao seguimento de
pacientes com truncus arteriosus, a fim de agilizar a
realizacao dos procedimentos logo no primeiro ano
de vida e garantir um prognéstico mais favoravel a
qualidade de vida do paciente e de sua familia.
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