Cartas ao Editor

Senhor Editor,

Ciéncia é criar na auséncia de modelos e
procurar conhecer as verdades mesmo que
relativas, pois elas sdo degraus na descoberta da
verdade absoluta - ndo influenciada pela amizade,
politica e agraciamento.

Os autores descrevem no artigo "Reversao com suces-
so dahipertensdo pulmonar no complexo de Eisenmenger”
- “Successful reversal of pulmonary hypertension in
Eisenmenger complex” de RandasJ. S. Batista e col, publi-
cadoem Arq Bras Cardiol 1997; 68: 245-8, oresultado da ci-
rurgiarealizada em uma paciente de 19 anos de idade, com o
diagnéstico de complexo de Eisenmenger, por apresentar
pressdes em artéria pulmonar em niveis sistémicos, na pre-
senca de comunicagdes interatrial (CIA) e interventricular
(CIV). Paciente aciandtica em repouso porém cianética aos
exercicios fisicos. A bidpsia pulmonar revelou alteragdes
vasculares pulmonares, grau IV da classifica¢do de Heath-
Edwards. A cirurgiarealizada foi a cerclagem da artéria pul-
monar, a fim de aumentar o shunt D-E e diminuir a saturacio
da aorta com conseqiiente diminui¢o da saturac¢do pulmo-
nar. Um ano apés, quando se encontrava mais ciandtica,
nova bidpsia pulmonar revelou total regressao das altera-
¢des vasculares pulmonares. Depois desses resultados, fi-
zeram-lhe a cirurgia corretiva, isto €, fechamento das comu-
nicagdes e eliminacdo da cerclagem pulmonar. Na semana
seguinte, a pressao arterial pulmonar era 50% da sistémica.
Como possibilidade casual da regressao das alteracdes
vasculares levantou-se a hipétese da baixa saturagdo de 0,
pulmonar.

Indmeras foram as impropriedades, numa impressio-
nante escalada de informacdes e consideragdes contradito-
rias clinica, hemodinamica e anatomopatoldgica, neste arti-
go que pretendia ser original, daf sua publicacdo em inglés.

Vejamos alguns pontos vulnerdveis e aberrantes desta
apresentacao:

I-Sobre o caso

A) Do diagnéstico - Nao se pode considerar este caso
como de complexo de Eisenmenger, pois Eisenmenger des-
creveu, em 1897, a clinica de um paciente de 32 anos, que
apresentava dispnéia de esfor¢o, cianose desde a infancia,
culminando com hemoptises violentas e morte stbita. A
necropsia encontrou grande CIV com dextroposi¢do da
aorta e alteracOes da vasculatura pulmonar, caracterizadas
pelo espessamento da média, adventicia e hipertrofia e
hiperplasia da intima, com destruicdo e rotura de paredes de
intimeras artérias, oclusao da luz, fibrose ou degeneracao
total em outras. Postulou o autor que no inicio a paciente
deveria ter apresentado CIV com shunt E-D, que desenvol-
veu hipertensdo e aumento da resisténcia pulmonar, desa-
parecimento do shunt, com posterior reversao do mesmo,
sendo agora da direita para a esquerda.

Em sua homenagem, a presenga da CIV com dextro-
posicdo da aorta e alteracao pulmonar foi denominada de
doencga de Eisenmenger. Em 1958, Paul Wood, por extensao,
definiu toda CIV com hiper-resisténcia pulmonar como
sindrome de Eisenmenger, estabelecendo niveis de resis-
téncia iguais ou maiores a 800dynes/s/cm ou 10 unidades
deresisténcia, com shunt inico D-E ou bidirecional com pre-
dominio de D-E, através de grande CIV (15 a30mm). Mais
tarde expandiu-se o conceito para toda a comunicagdo inter-
cavitdria e ductus arteriosus, com o mesmo perfil andtomo-
funcional, isto &, hipertensao pulmonar (HP) por alteracdes
arteriais obstrutivas, ou seja, diminuicao acentuada da luz
vascular. O quadro clinico inclui a presenca de cianose des-
de oinicio (precoce), ou evolutiva (tardia), com complica-
coes severas, tais como coagulopatia, hemoptise, aumento
dadispnéia e morte prematura.

O caso descrito pelos autores ndo apresentava cia-
nose em repouso e sim aos esfor¢os, o que poderia ter pelo
menos quatro causas: 1) shunt D-E em nivel atrial ou ventri-
cular (cianose central); 2)diminui¢ao da ventila¢ao e dificul-
dade da hematose em virtude da hipervolemia pulmonar
(shunt E-D e hipertensao veno-capilar pulmonar com inun-
dacdo alveolar (cianose cardiopulmonar); 3) diminui¢@o do
débito cardiaco e maior extragdo de O,, seja por baixo débito
cardiaco e ou por alteracdes venosas (cianose periférica); 4)
alteragdo estrutural de hemoglobina (hemoglobinopatia)
com diminuigdo da captagdo de O, pelahemoglobina ouin-
capacidade de sua oxigenacao por jd estar ligada, em boa
parte, com outros elementos (cianose hematogénica).

Pelos dados clinicos presséricos de saturagio de O,,
pode-se tranqiiilamente afastar as causas 1, 4, restando a
periférica (3) e acardiopulmonar (2). Assim sendo, afasta-se
o diagndstico de cardiopatia ciandtica nesta paciente. Nao
sendo ciandtica, improvavel o diagnéstico de complexo de
Eisenmenger.

B) Da pressao - A pressio sistémica (130/80, média
96mmHg) € maior do que a pulmonar (125/45, média 70
mmHg). Com estas pressdes, dificil admitir o shunt D-E es-
querda e, por outro lado, facil € admitir o E-D. A tinica possi-
bilidade de shunt D-E nestas condi¢des seria a existéncia de
fluxo preferencial ndo dependente das alteragdes hemodi-
namicas, porém, faltaram as condi¢des para propiciar tal hi-
pétese. A ndo queda da pressdo arterial pulmonar, com o
aumento da PO, no ar inspirado, néo € elemento seguro para
se dizer daincapacidade reacional da vasculatura pulmonar,
ou afirmar a existéncia de alteracdes vasculares intensas,
pois 0 O, sabidamente diminui a resisténcia arteriolar e pode
aumentar o shunt E-D, sem alterar a pressido pulmonar
(P=FXR - cai aresisténcia, aumenta o fluxo e a pressdo ndo
se altera).

C) Da saturagdo de O, - A andlise de saturagdo (sat)
do sangue recolhido demonstrou: a) saturac¢do na aorta de
97% - perfeitamente normal. Portanto insaturacdo central
por shunt D-E ndo existia; b) saturacao na artéria pulmonar
de 87%, parauma normal superior de 70%, configura hiper-
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saturagdo na pulmonar em virtude de shunt E-D; c) shunt
relativo (SR) pode ser e € comumente calculado, por nds,
através da férmula:

SR _ sat. (AP - média ViCs)(1);
sat. (Ao- AP)

onde AP= artéria pulmonar, VsCs = veias cavas, Ao =
aorta; substituindo-se em (1) pelos valores obtidos, ter-se-a:

SR_ 87%-70%=1,3
97% - 87%

significando que a quantidade de sangue que passa
daE-Déiguala 1,3 vezes ado débito cardiaco ou ventricular
esquerdo, ou seja, fluxo pulmonarigual a 2,3 fluxo arterial
sistémico, o que nos permite afastar categoricamente a pre-
senc¢ade cianose central e afirmar a hiper-saturagao em arté-
ria pulmonar pelo shunt E-D.

Ademais, a alta saturacio pulmonar elimina a possibi-
lidade do shunt reverso aos exercicios, produzir grande
insaturacdo periférica e, portanto, a auséncia de cianose
central. Admita-se, por um momento, a existéncia de shunt
D-E, assim mesmo com o sangue hiper-saturado do ventri-
culodireito (VD), impossivel admitir sua capacidade de pro-
duzir uma quantidade de hemoglobina reduzida no sangue
periférico (>5g%) para se ter cianose. Nesta circunstancia,
inconcebivel o diagndstico de complexo de Eisenmenger e
das alteragcdes pulmonares descritas, que obrigatoriamente
levariam o paciente a apresentar cianose ou, pelo menos,
insaturacdo arterial periférica.

D) Da resisténcia pulmonar relativa (RPr), definida
como a relacdo entre a resisténcia pulmonar (RP) e a sis-
témica (RS), que embora ndo mencionada, pode ser dedu-
zida pelos dados apresentados pelos autores.

PRr_RP (2)
‘RS
Nao se tendo a pressao capilar, por ndo ter sido menci-
onada, usa-se a pressao média pulmonar (PAP) para célculo
de resisténcia pulmonar total, bem como a pressao média da
aorta (PAo) para aresisténcia sistémica total (RS). Substitu-
indo-seem (2):

RP_ PAP _ 70mHg onde:
FP 2,3DC

RS = PAo — 96mmHg
DC DC
DC =débito cardiaco
DVC =débito veias cavas=DC
shuntE-D=1,3DC
FP =fluxo pulmonar=DVC + shunt=2,3DC

Substituindo-se em

(2)RPr = 70+23DC _ _70 _ 0,32
96+DC  2,3x96
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que significa ser aresisténcia pulmonarigual a0,32 da
resisténcia sist€émica, ou seja, aproximadamente 1/3 daresis-
téncia sist€émica, quando anormal é de 1/5.

Sendo a RS média normal de 1200dynes/s/cm™, a RP
total do presente caso € de 400dynes/s/cm?, e, levando-se
em consideracdo que a resisténcia pulmonar normal € de
160, ela estava ligeiramente aumentada, alids valor que se
encontra em portadores de shunt E-D com alteragdes
anatOmicas iniciais da vasculatura pulmonar, isto €, peque-
na hipertrofia da média, como as laminas das bidpsias mos-
tram, portanto longe de ser caso de hiper-resisténcia pulmo-
nar extrema como acontece na sindrome de Eisenmenger.

II - Sobre conceitos

Hipertensdo arterial pulmonar € sindnimo de doenga
vascular pulmonar ou, simplesmente, como situacdo em que
apressdo na artéria pulmonar é maior do que a normal. Sdo
defini¢oes baseadas em dois critérios, um andtomo-clinicoe
outro hemodinamico. Apesar de todo caso de doenca vas-
cular pulmonar determinar hipertensao arterial, nem toda
hipertensao tem doenga vascular pulmonar, portanto, um
nao pressupde o outro. Como P =F x R, ela podera surgir
por aumento do fluxo como no shunt E-D, hipervolemia, es-
tados hipercinéticos, transfusdo de liquidos ou sangue e
outras; ou aumento da resisténcia veno-capilar pulmonar,
como nas alteragdes anatdmicas da vasculatura; hipertonia
vascular, processos obstrutivos esquerdos (estenose das
veias pulmonares, cor triatriatum, fibroelastose do atrio es-
querdo, alteragdes da valva mitral, alteracdes do ventriculo
esquerdo e outras.

Desta forma, podem-se distinguir quatro tipos de HP:
1) hipervolémica (shunt E-D); 2) hiper-resistente - (aumento
resisténcia arteriolo-capilar) - com dois subtipos: a) altera-
¢oes anatdmicas (hipertrofia e hiperplasia muscular vas-
cular), b) alteracdes funcionais-espasmos ou hipertonia
veno-arteriolar; 3) passiva, por aumento da resisténcia es-
querda, condi¢oes que impedem o fluxo no coracdo esquer-
do;4) mista.

As alteracdes hemodinamicas observadas nestes ti-
posde HP sdo: tipo 1 - a) resisténcia pulmonar normal para
pouco, moderada ou muito aumentada; b) fluxo pulmonar
aumentado; ¢) pressdo pulmonar ligeira a grandemente au-
mentada; tipo 2 - a) resisténcia pulmonar aumentada; b) flu-
xo pulmonar normal ou diminuido; ¢) pressdo veno-capilar
pulmonar diminuida; tipo 3 - a) resisténcia pulmonar - nor-
mal ou aumentada; b) fluxo pulmonar - diminuido; c) pressao
veno-capilar aumentada; tipo 4 - os dados pendem ora para
um ora para outro tipo de HP.

O complexo de Eisenmenger € protétipo da HP tipo 2,
enquanto a CIV com grande shunt E-D € do tipo 1, onde o
presente caso perfeitamente se enquadra.

I11 - Dados do pds-operatorio

A) Saturacdo no pés-operatdrio imediato - quase im-
possivel ter-se saturacio venosa de 30%, o mesmo da satura-
¢do do seio corondrio, e a aorta 75% - estando o paciente bem.
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Isto podera acontecer, entretanto, em duas condigdes:
a) provavel erro na dosagem, ou de comunicacao dos resul-
tados; b) estado de hipoxia, acentuado pela diminuicio do
PaO,.

B) Apds um ano - a saturacio do sangue da aorta era
96% (normal) e igual ao pré e o sangue da pulmonar 88%
(mais saturado que no pré e quase atingindo o nivel do san-
gue arterial). Se a situagdo de oxigenagdo pulmonar voltou a
condigdo do pré-operatdrio, a meta do grupo nio foi atingi-
da, arelacdo causa-efeito afastada. Se néo existe causa
(shunt D-E), ndo poderia ter existido efeito (involugdo das
alteragdes arteriais pulmonares) e, se nao houve queda da
saturacdo, a hipétese levantada cai por terra. Surgem nova-
mente duas possibilidades: a) erro de determinagéo ou
transmissao dos resultados; b) ndo corre¢io ou reabertura
da(s) comunicag@o(des), intracavitaria(s), por continuar
shunt E-D, situacdo ndo admissivel pela queda da pressdao
arterial pulmonar; afastada a segunda possibilidade, resta a
primeira, os dados oximétricos passam a ndo ser confidveis
e toda a teoria proposta cai novamente por terra.

C) Pressao - Pressao Ao 127/70 (90)mmHg e AP 68/16
(41)mmHg.

A queda da pressao pulmonar seria esperada através
dacorre¢do dos defeitos, pois eliminado o shunt E-D, menor
débito teria o VD, artéria pulmonar e menor pressao, mesmo
que ndo houvesse queda da resisténcia pulmonar.

Tem-se ainda demonstracao pelos estudos das cardio-
patias congénitas com hiperfluxo pulmonar e igualdade das
pressdes nos dois sistemas (pulmonar e sistémico), de que
a grande hiper-saturacio da AP ndo determina as reagdes
vasculares propostas - exemplo tipico € o da CIA - onde se
tem grande shunt E-D, grande volume de sangue e grande
saturacao sangiiinea pulmonar, sem alteracdes vasculares
pelo menos nos primeiros 30-40 anos de vida.

Portanto, a hip6tese de que o sangue com saturagao
de O, em niveis de 80 a 90% leve a HP, ndo encontra apoio,
nos estudos das cardiopatias congénitas. Exce¢ao se faz a
transposi¢ao das grandes artérias com elevacao da pressao
e hiper-saturacdo (>95%), onde levantamos a hipétese da
superoxigenag¢do determinar alteragdes vasculares, hipote-
se até hoje nao confirmada.

Para desenvolver alteragdes estruturais da vascu-
latura pulmonar em cardiopatias com shunt E-D € necessa-
rio, como condi¢ao sine qua non que haja hipertensao
veno-capilar pulmonar.

D) Apdsum ano da corregdo, novo cateterismo mostrou
pressoes da Ao 120/80(90) AP 50/20 (31)mmHg, praticamen-
te normais, embora ainda haja resquicio da hiper-resisténcia
pulmonar dada pela ligeira hipertrofia da camada média
muscular revelada pela alta pressao sistélica (SOmmHg).

E) Que outros parametros pressoricos podem-se usar
paraafastar o diagnéstico da HP no complexo de Eisenmenger:
a) pressao pulmonarigual a sist€mica, o que nao foi obser-
vada para nenhuma das pressdes, mas essencialmente para
as pressodes diastélica e média; b) relacdo PS/PD que nor-
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malmente € de 2 para pulmonar e 1,5 para aorta. No presente
caso, foide 2,8 (125/45) e 1,6 (130/80), respectivamente, para
artéria pulmonar e aorta, portanto normal para Ao e muito
aumentada para a pulmonar. Esta relacdo € maior do que
dois nos shunts tipo CIA e insuficiéncia mitral e pulmonar,
normal nos shunts tipo CIV; e menor nos casos de hiper-re-
sisténcia pulmonar com a tendéncia de atingir o valorde 1,5
ou ligeiramente menor. No caso apresentado existem duas
condicdes para se ter um indice alto: a) presencada CIA eb)
grande shunt E-D na auséncia de hiper-resisténcia pulmo-
nar; ¢) outro dado importante para se definir o tipoda HP € a
comparagio das pressdes diastélica de per si. Sua diferenca
informa rapidamente e, de maneira proporcional a diferenga
entre as resisténcias dos dois sistemas. Assim, 80mmHg
paraaorta e 45 para pulmonar, e relacao de 0,56 que nos in-
forma que no, maximo aresisténcia pulmonar corresponde a
56% daresisténcia sistémica.

De acordo com todos estes indices, no presente caso,
ndo se pode enquadrar a paciente no diagndstico de com-
plexode Eisenmenger.

IV -Da biopsia pulmonar

A primeiralamina, embora tecnicamente deficiente, por
falta de insuflag@o pulmonar no momento da retirada da
peca, ndo pode ser comparada com a segunda, que € perfei-
ta. Mas apesar disto e da dificuldade de comparac@o, pode-
se notar que alguns vasos mostram hipertrofia da média,
como o observado nas comunicagdes intercavitdrias pos
tricuspideas, com aumento do fluxo, volemia e de pequena
hiper-resisténcia pulmonar. Em nenhum ponto da 14mina
pode-se observar o grau IV de lesdo vascular descrita por
Heath-Edwards. No maximo classificar-se-iano grau Il, pre-
ferivelmente no grupo I. Nao se observa hiperplasia da ad-
venticia, rotura de vasos, grande hipertrofia da média com
diminui¢fo acentuada da luz vascular, elastose da média,
hipertrofia e hiperplasia da intima com ou sem fibrose,
obliteracao ou oclusio por trombose e recanalizac¢ao da luz
ou desaparecimento completo da estrutura vascular, lesdes
plexiformes, rotura da parede vascular, como acontece na
hipertensao hiper-resistente da doenca de Eisenmenger.

Na segunda 1amina, pulmao expandido, observa-se
pequeno grau de hiperplasia da média, com luz praticamente
normal, como nos poucos vasos que se véem na primeira
lamina, lesdo observada comumente nas comunica¢des com
grande fluxo pulmonar tipo CIV (grauI).

Mesmo na hipétese de que a cerclagem da artéria pulmo-
nar tivesse surtido efeito amplamente benéfico, ndo se admite
umainvolugao das alteragdes de grau I'V em tdo pouco tempo
(umano) em uma adolescente com 19 anos de evolucao.

Ainda admitindo-se, por concessdo, que a classifica-
¢do fosse exata (o que ndo se pode admitir), a hipétese (ve-
lha) que poder-se-ia levantar € de que a bidpsia inicial ndo
era representativa de todo o pulmao, podendo representar
somente uma por¢io extremamente pequena e especial do
mesmo.
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V -Da originalidade

O autorusa “novatécnica” cirdrgica parareverter a HP,
no complexo de Eisenmenger. Duas observagdes iniciais:

1) a técnica ndo € nova. Foi introduzida em 1952 por
Muller e Damman, para diminuir o shunt E-D nas comunica-
¢oes intercavitarias com hiperfluxo, hipervolemia e hiper-
tensdo veno-capilar pulmonar, diminuindo a transudagdo
pulmonar, o edema, a dispnéia e aumentando o débito cardi-
aco por eliminacg@o do roubo de fluxo ocasionado pelo
shunt E-D. Ademais sugeriram que a cerclagem poderia ser
benéfica nos casos de hiper-resisténcia acentuada sem flu-
x0 E-D, como nos casos que apresentam pressdes pulmona-
res praticamente sist€micas, a fim de diminuir ou mesmo evi-
tar mais alteragdes anatdmicas por efeito das altas pressoes
do sistema e que levassem ao quadro de irreversibilidade
das lesdes vasculares (complexo de Eisenmenger).

2) Esta pratica ja realizamos com o Prof. Zerbini em
muitas ocasides, porém em casos de reais complexos de
Eisenmenger, desde 1960, umas com excelentes evolugdes,
outras sem alterar a evolugao inexordvel da doenca, porém
melhorando as condigdes clinicas. Assim a usamos: a) em
pacientes ciandticos que apresentavam crises hipoxémicas,
hemoptises, desmaios e pressdes em artéria pulmonar
iguais ou ligeiramente maiores do que as sistémicas; b) em
portadores de ductus arteriosus com shunt reverso cer-
clando os ramos da artéria pulmonar; deixando-o pérvio, a
fim de ndo levar a faléncia aguda VD; c) cerclagem com fita
de celofane com a finalidade de desenvolver uma estenose
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progressiva, dando tempo para adaptagao do VD, em paci-
entes que com pequena cerclagem faziam parada cardiaca
no ato cirdrgico.

Concluindo - 1) o caso apresentado € o de uma CIA e
CIV, de baixa hiper-resisténcia pulmonar, mas jamais um
complexo de Eisenmenger; 2) os dados hemodinimicos (sa-
turacdo e pressdo) foram profundamente mal interpretados;
3) o diagnéstico anatomopatolégico da 1* 1amina ndo condiz
com a fotografia publicada; 4) aevolucdo descritada 1* para
a2*laminando existe; 5) aindicacio terapéutica correta para
esta paciente seria simplesmente de fechamento cirtirgico
das comunicagdes intercavitdrias. A cerclagem pulmonar
no caso ndo tinha nenhuma indicagdo; 6) nao se pode, de
forma alguma, submeter pacientes com idénticos perfis cli-
nico e anatomofisioldgicos a cerclagem da pulmonar, por ser
desnecessdria, aumentar o risco de complicagdes, bem
como aumentar despesas sem nenhum lucro adicional; 7)
nenhuma originalidade se pode admitir a este artigo, como
pretendem os autores; 8) faltou orientagao clinica, clinico-
cirtrgica, hemodinamica e anatomopatoldgica ao grupo; 9)
ndo € o bastante a técnica operatdria que se sabe o grupo a
tem, mas sim maior conhecimento fisiopatolégico e clinico;
10) continuar nesta toada, dirfamos: € fazer experiéncia em
anima nobili.

Radi Macruz
Ex-professor associado de cardiologia da FMUSP-SP
Presidente do INTERCOR
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Senhor Editor,

Agradecemos os comentdrios do Professor Macruz.

Schopenhauer disse uma vez: “Toda a verdade passa
por trés estagios; no primeiro ela € ridicularizada, no segun-
do, ela € violentamente antagonizada e s6, no terceiro, ela é
aceitacomo verdade Universal”.

Obrigado, Professor, por nos promover ao segundo
estdgio!

Estamos em Cuba a convite de Fidel Castro, vindos
das Filipinas, onde operamos dois pacientes (32 e 40 anos)
com Eisenmenger, os quais evoluiram muito bem.
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Ao retornar ao Brasil, no dia 24 do corrente, virdo a
Campina Grande do Sul, médicos de varias partes do Mun-
do, inclusive a BBC de Londres (pela segunda vez), para
apreciar nosso trabalho.

Gostaria de aproveitar esta oportunidade de convidar
o Senhor para nos visitar e, pessoalmente, poderemos trocar
idéias.

Gratos mais uma vez.

Randas J. Vilela Batista

Hospital Angelina Caron
Campina Grande do Sul, PR



