Cardiopatias Congeénitas e

Cardiologia Pediatrica

Orientacoes para Pais e Familiares

Diretoria DCC/CP Gestao 2020/2021:

Klébia Magalhaes Pereira Castello Branco
Ivan Romero Rivera
Maria Veronica Camara dos Santos

Luiz Henrique Soares Nicoloso

Departamento de Cardiopatias
Congénitas e Cardiologia Pediatrica

13BCS @ Thieme Revinter






Cardiopatias Congeénitas e
Cardiologia Pediatrica

Orientacoes para Pais e Familiares

@Thieme Revinter






Cardiopatias Congeénitas e
Cardiologia Pediatrica

Orientacoes para Pais e Familiares

Diretoria DCC/CP: Gestao 2020/2021

Klébia Magalhaes Pereira Castello Branco
Presidente do Departamento de Cardiopatias Congénitas e Cardiologia Pediatrica
(DCC/CP) - Gestdo: 2020/2021

Ivan Romero Rivera

Diretor Cientifico do Departamento de Cardiopatias Congénitas e Cardiologia
Pediatrica (DCC/CP) - Gestdo: 2020/2021

Maria Veronica Cimara dos Santos

Diretora de Comunicacdo do Departamento de Cardiopatias Congénitas e
Cardiologia Pediatrica (DCC/CP) — Gestdo: 2020/2021

Luiz Henrique Soares Nicoloso

Diretor administrativo do Departamento de Cardiopatias Congénitas e
Cardiologia Pediatrica (DCC/CP) — Gestao: 2020/2021

Thieme
Rio de Janeiro * Stuttgart * New York * Delhi



Dados Internacionais de Catalogacao
na Publicacao (CIP)
(eDOC BRASIL, Belo Horizonte/MG)

C267

Cardiopatias congénitas e cardiologia
pediatrica: orientacdes para pais e fami-
liares/Klébia Magalhdes Pereira Castello

Branco... [et al.]. - Rio de Janeiro, RJ:
Thieme Revinter, 2023.
16 x23 cm

Inclui bibliografia.
eISBN 978-65-5572-228-4

1. Cardiopatias congénitas. 2. Cardiologia
pediatrica. 1. Castello Branco, Klébia
Magalhdes Pereira. II. Rivera, Ivan Romero.
[I. Santos, Maria Veronica Camara dos. IV.
Nicoloso, Luiz Henrique Soares.

CDD: 616.12043

Elaborado por Mauricio Amormino Jinior -
CRB6/2422

© 2023 Sociedade Brasileira de Cardiologia (SBC)
Todos os Direitos Reservados.

Thieme Revinter Publica¢ées Ltda.
Rua do Matoso, 170

Rio de Janeiro, RJ

CEP 20270-135, Brasil
http://www.ThiemeRevinter.com.br

Thieme USA
http://www.thieme.com

Design de Capa: © Thieme
Créditos Imagem da Capa: Hands Baby Parents
© Natalya Chumak/Shutterstock

eISBN 978-65-5572-228-4

Nota: O conhecimento médico esta em cons-
tante evolucdo. A medida que a pesquisa e a
experiéncia clinica ampliam o nosso saber,
pode ser necessario alterar os métodos de tra-
tamento e medicacdo. Os autores e editores
deste material consultaram fontes tidas como
confiaveis, a fim de fornecer informagdes com-
pletas e de acordo com os padrées aceitos no
momento da publicacdo. No entanto, em vista
da possibilidade de erro humano por parte dos
autores, dos editores ou da casa editorial que
traz a luz este trabalho, ou ainda de altera-
¢des no conhecimento médico, nem os auto-
res, nem os editores, nem a casa editorial, nem
qualquer outra parte que se tenha envolvido
na elaboracdo deste material garantem que as
informacdes aqui contidas sejam totalmente
precisas ou completas; tampouco se respon-
sabilizam por quaisquer erros ou omissées ou
pelos resultados obtidos em consequéncia do
uso de tais informacoes. E aconselhavel que os
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que pretendam administrar, a fim de certifi-
car-se de que as informacdes contidas nesta
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mudangas na dose recomendada ou nas con-
traindicages. Esta recomendagdo é especial-
mente importante no caso de medicamentos
novos ou pouco utilizados. Alguns dos nomes
de produtos, patentes e design a que nos re-
ferimos neste livro sdo, na verdade, marcas
registradas ou nomes protegidos pela legisla-
¢do referente a propriedade intelectual, ainda
que nem sempre o texto faca mengdo especi-
fica a esse fato. Portanto, a ocorréncia de um
nome sem a designacdao de sua propriedade
ndo deve ser interpretada como uma indica-
¢do, por parte da editora, de que ele se encon-
tra em dominio publico.

Todos os direitos reservados. Nenhuma parte
desta publicacdo podera ser reproduzida ou
transmitida por nenhum meio, impresso, ele-
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vacdo ou qualquer outro tipo de sistema de
armazenamento e transmissdo de informacao,
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INTRODUCAO

Este trabalho foi dividido em 63 capitulos que abordam desde aspectos gerais e comuns
a diferentes doencas do coracao, até as principais cardiopatias congénitas que afetam
criangas e adolescentes, desde o feto até a idade adulta. Cada capitulo foi escrito por car-
diologistas pediatricos com diferentes subespecializacdes e expertises, de diferentes ser-
vicos de referéncia de todo o Brasil e que pertencem ao Departamento de Cardiopatias
Congénitas e Cardiologia Pediatrica da Sociedade Brasileira de Cardiologia (DCC/CP-SBC),
tornando-o uma ferramenta oficial de informacao.

Nossa ideia é fazer modifica¢des periédicas, mantendo o contetido o mais atualizado
possivel e acrescentando novos assuntos que forem julgados de interesse aos pacientes
e familiares.

Atenciosamente,
DCC/CP






PREFACIO

descoberta de um problema de coracdao em uma crianc¢a, muitas vezes antes mesmo

do nascimento, é motivo de extrema ansiedade e medo entre pais e familiares. Estes
sentimentos sao exacerbados pelo desconhecimento, algumas vezes quase completo, sobre
as doencas do coragdo que acometem as criangas. Inicia-se, entdo, uma verdadeira ma-
ratona para obtencdo de respostas aos iniimeros questionamentos que surgem e muitas
vezes as familias ndo conseguem uma orientagdo imediata. A maioria destas doengas é
congeénita, ou seja, se desenvolvem durante a formacdo do coragdozinho dentro do ttero,
e algumas delas sdo criticas, exigindo diagnéstico preciso e tratamento precoce em cen-
tros especializados.

O Departamento de Cardiopatias Congénitas e Cardiologia Pediatrica da Sociedade
Brasileira de Cardiologia (DCC/CP-SBC) idealizou este trabalho como uma ferramenta para
obtencdo de esclarecimentos iniciais sobre as doencas de cora¢do que afetam criancas e
adolescentes, desde o feto até a idade adulta, abordando seus sintomas, diagnéstico, tra-
tamento e evolucdo, fornecendo aos pais e responsaveis informacdes gerais seguras até a
consulta com o especialista.

Esperamos que seja Gtil e que possa trazer algum conforto a todos que enfrentam
este enorme desafio.

Atenciosamente,
DCC/CP
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SOPRO CARDIACO

-

CAPITULO 1

Rachel Vilela de Abreu Haickel Nina

sopro é um som diferente do batimento normal do coracdo, e em alguns casos pode
O significar a presenca de uma altera¢do no coragdo. Entretanto, hd um sopro chamado
inocente que ocorre na auséncia de doenca do coracdo e que é muito comumente iden-
tificado em criangas.

Sempre que avaliamos uma crian¢a, come¢amos com uma conversa com pais ou res-
ponsaveis para conhecer a historia de vida e procurar por sinais que possam sugerir a pre-
senca de uma cardiopatia como, por exemplo, cansaco, dificuldade em ganhar peso ou até
mesmo a coloracdo arroxeada de maos, pés, labios e outras partes do corpo. Coletada essa
histéria, partimos para o exame fisico e é exatamente durante esse exame que podemos
ouvir o sopro e, por causa dele, desconfiar mais da doenca do coragao.

Cercade 1 a cada 100 criangas nasce com um problema estrutural do corag¢do, um de-
feito congénito do 6rgdo. Os sinais do defeito podem ser manifestados desde os primeiros
dias de vida, mas também podem aparecer mais tarde e ser o sopro o Gnico sinal.

Alguns sopros podem indicar a presenca de uma doenca cardiaca e, nestes casos, a
avaliacdo da pediatria e posterior encaminhamento a cardiologia pediatrica deve ser o
caminho a ser seguido para seu esclarecimento e realiza¢do de exames complementares
ao exame clinico.

0 tipo mais comum de sopro é o chamado de funcional ou inocente. Um sopro inocente
é o som do sangue se movendo pelo coracdo normal e saudavel. Pode vir e ir durante a in-
fancia. Criangas com estes sopros ndo necessitam de dieta especial, restricdo de atividades
ou qualquer outro tratamento diferenciado. A maioria dos sopros inocentes desaparecera
naturalmente a medida que a crianga cresce.

Os mais diversos tipos de problemas do coracdo podem causar sopros, entre eles:

= Defeitos dos septos: septos sdo as paredes que separam as camaras cardiacas. A presenca
de um buraco no septo pode permitir a mistura do sangue entre as cimaras e, assim,
causar o Sopro.

= Anormalidades valvares: quando as valvas do coracdo sdo afetadas por serem pequenas,
muito espessadas, ou vazarem de forma anormal.

= Obstrugdo do trato de saida: pode ser causada por tecido extra ou musculo cardiaco que
bloqueia o fluxo laminar do sangue dentro do coragao.

= Desordens do miisculo cardiaco (cardiomiopatia): podem fazer o masculo cardiaco espes-
so ou fraco, danificando sua habilidade de bombear sangue para o corpo normalmente.
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2 CAPITULO 1

E muito importante que todo sopro seja cuidadosamente investigado pelo cardiolo-
gista pediatrico e de forma precoce para que o diagnéstico da presenca ou ndo de uma
doenca no coracao seja realizado com presteza e acuracia, de forma a permitir o melhor
cuidado a essa crianga.
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QUAL O RISCO DO MEU FILHO

TER DOENCA NO CORACAQ?

CAPITULO 2

Edmar Atik

Acardiopatia na crianca e no jovem se exterioriza por sintomas e sinais que orientam
sua nitida presenca e por ser de facil reconhecimento. Os sintomas se relacionam com
graus variados de cansaco, desde grandes esfor¢os até em repouso, e a presenca de cia-
nose (cor arroxeada) nas extremidades do corpo. Decorrem, respectivamente, de defeitos
cardiacos congénitos que evoluem com insuficiéncia cardiaca (inabilidade de bombear o
sangue adiante) e por cardiopatias congénitas cianogénicas com mais de dois defeitos,
que desorganizam os fluxos das circula¢des sistémica e pulmonar.

Por seu lado, o sinal que denota presenca de cardiopatia é a auscultagdo rotineira de
um sopro (som que simula um assopro) no térax, em uma pessoa aparentemente normal,
sem qualquer outra manifestacdo. Nessa condicdo, a dindmica circulatéria se encontra
preservada e com funcdo normal, decorrente de mecanismos de compensacao cardiacos
como se sucede, por exemplo, em lesdes obstrutivas das valvas cardiacas.

Acresce possibilidade de haver cardiopatia em portadores de sindromes genéticas,
mesmo assintomaticos, com incidéncia acima de 50% dos casos, como ocorre nas sindro-
mes de Down, Noonan, velocardiofacial, DiGeorge e Charge, dentre outras.

H4, ainda, outra possibilidade de haver cardiopatia, apds queixas de palpitacdes na
expressdo de possiveis arritmias cardiacas, e também ap6s desmaios e sincopes, espe-
cialmente apés exercicio fisico, em cardiomiopatias hipertroficas de origem genética,
também presente em parentes préximos ou, ainda, decorrente de compressao de artérias
coronadrias, por origem e trajetos andmalos das mesmas.

Afora essas possibilidades, ha ainda riscos cardiacos em condicdes clinicas adquiri-
das como em infecg¢des virais, bacterianas, fingicas e protozodarias e, ainda, em doencas
autoimunes como na febre reumatica e artrite reumatoide. Acresce também em esta-
dos de ma alimentacdo, desnutricdo, avitaminoses, em obesidade e em sedentaris-
mo. Nesstes tltimos toépicos importam aspectos saudaveis preventivos, indispensaveis ao
prosseguimento adequado da vida em geral.

BIBLIOGRAFIA
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QUANDO SUSPEITAR QUE
MEU FILHO ESTA COM ALGUM
PROBLEMA NO CORACAO?
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Edmundo Clarindo Oliveira

O coracdo bombeia o sangue com oxigénio para todos os 6rgdos do corpo por meio da
artéria aorta. Apés o sangue circular pelo corpo, ele volta ao coragdo pelas veias. Esse
sangue, pouco oxigenado, é bombeado para os pulmdes para receber mais oxigénio e ser
reenviado novamente para o corpo (Fig. 3-1). Este ciclo se repete a cada batimento, sendo
comandado por um sistema elétrico préprio. Alteragdes em qualquer parte desse circuito
podem ocasionar sintomas.

A dificuldade para mamar com interrupg¢des em intervalos curtos, respiracao rapida
e dificuldade em ganhar peso podem indicar insuficiéncia cardiaca. As unhas, os labios
e a lingua arroxeados podem indicar alteracdo cardiaca que impeca o sangue de fornecer
oxigénio suficiente para o corpo.

Veia cava
superior

Veias
pulmonares

Atrio
esquerdo

. Atrio
Veia cava i
fa cav direito

inferior

Ventriculo

Ventriculo
- esquerdo

direito

Fig. 3-1. Coragdo normal.




6 CAPITULO 3

Porém, é importante ressaltar que estes sintomas e sinais ndo sao especificos de pro-
blemas cardiacos, sendo necessaria avaliagdo médica o mais rapido possivel, a fim de des-
cartar outras doencas, principalmente se ocorrer nos primeiros meses de vida.

Em crianca com queixa de cansaco, dor nas pernas, principalmente nas panturrilhas
(“batata das pernas”), dor no térax e desmaio que ocorre durante esforcos deve ser pesqui-
sada doenga cardiaca. Quando os sintomas ocorrem em repouso e ndo durante atividade
fisica, é pouco provavel que estejam relacionados com o coragdo, mas devem ser esclare-
cidos. Queixas de palpitacdes ou batimento acelerado do coragao (taquicardia), observa-
dos pela crianga ou pelos pais, principalmente quando iniciam de forma stbita e se estdo
associadas a desmaios, cansaco, fadiga ou tontura devem ser investigados quanto a algum
tipo de arritmia cardiaca.

A queixa de dor toracica é frequente em criancas e adolescentes, sendo, a grande
maioria, de carater benigno e sem relagdo com o coracdo, principalmente, se ndo ocorre
com esforco fisico; mas geralmente traz angastia e inseguranca a crianga e seus familia-
res se ndo esclarecida pelo pediatra ou cardiologista. Da mesma forma, a perda sabita da
consciéncia com recuperacao espontanea e rapida (desmaio, sincope) é comum em ado-
lescentes e, em sua maioria, sdo benignas e raramente secundarias a doengas do mdsculo
ou do sistema elétrico do coracao.

A ausculta de um sopro cardiaco pode acontecer em mais de 70% das criangas normais.
Sdo os chamados “sopros normais”, “sopro infantil” ou “sopro inocente”. Nao causam qual-
quer sequela e ndo deve haver preocupacdo, pois podem permanecer sem consequéncias.
Pela ausculta, o préprio pediatra pode conseguir decidir se as caracteristicas sdo de um
sopro normal ou se a crianga precisa ser avaliada pelo cardiologista.

Criangas com sindromes (p. ex., sindrome de Down) tém maior incidéncia de car-
diopatias congénitas, devendo ser examinadas pelo cardiologista para esclarecimento e
orientacao.
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CORACAO NORMAL -
COMO FUNCIONA?
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Vera Demarchi Aiello

“S6 se vé bem com o coragdo, o essencial é invisivel aos olhos.”
Antoine de Saint-Exupéry, O Pequeno Principe

“Quem um dia ird dizer que existe razdo nas coisas feitas pelo coragdo?
E quem ird dizer que ndo existe razdo?”
Renato Russo

“O meu coragdo

E um miisculo involuntdrio
E ele pulsa por vocé”
Marisa Monte

Ao longo da histéria, o coracdo tem sido percebido como a sede da alma e das emo-
¢oes. Vém dai as diferentes interpretacdes daquilo que nosso corac¢do faz ou sente.
Na verdade, ele é o responsavel pela circulagdo do sangue, levando vida a todos os nossos
orgaos e tecidos.

0 coragdo pode ser entendido como um musculo oco, o miocardio. Para bombear o
sangue de forma adequada, o coragdo necessita de for¢a pra empurrar o sangue através
dos vasos sanguineos até os pontos mais remotos do nosso organismo. Tem quatro ca-
vidades, duas direitas e duas esquerdas: dois atrios, aonde chega o sangue pelas veias, e
dois ventriculos, de onde sai o sangue através das grandes artérias, a artéria pulmonar e a
aorta. Os sangues dos lados direito e esquerdo do coracdo humano ndo se misturam, pois
as cavidades sdo separadas por septos (interatrial e interventricular) (Fig. 4-1).

0 atrio direito recebe o sangue ndo oxigenado (sangue venoso) que retorna de todo o
corpo pelas veias cavas. Esse sangue passa para a outra cavidade direita, o ventriculo di-
reito, que manda esse sangue aos pulmdes. La o sangue se encontra com o ar inspirado e,
nos pequenos capilares pulmonares ocorrem as trocas gasosas, ou seja, o oxigénio (0,) do
ar entra nas hemadcias e sai o gas carbonico (CO,) que sai no ar expirado. As contrac¢oes do
miocardio resultam em expulsdo do sangue com esvaziamento das cavidades e sdo suce-
didas por periodos de relaxamento, quando as cimaras se enchem novamente. Tudo isso
acontece de forma ritmada. A cadeia de contracdo dos atrios e ventriculos sé é eficiente
pela presenca de valvas, que ndo permitem ao sangue retornar para a cimara anterior.
Assim, nas camaras da direita temos a valva chamada tricaspide entre o atrio e o ventri-
culo direito, e a valva pulmonar entre o ventriculo direito e a artéria pulmonar (Fig. 4-2).
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Fig. 4-1. Coragdo normal.

Fig. 4-2. Camaras cardiacas direitas.
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Saindo dos pulmades, o sangue que foi oxigenado chega ao atrio esquerdo pelas veias
pulmonares. A mesma cadeia de contracdo acontece nas camaras cardiacas da esquer-
da, ou seja, do atrio esquerdo para o ventriculo esquerdo e deste para a aorta. As valvas
envolvidas nesse caso sdo a mitral, entre atrio e ventriculo esquerdos, e a adrtica, entre
ventriculo esquerdo e aorta (Fig. 4-3).

A espessura do musculo cardiaco varia entre as cimaras e depende da resisténcia que
existe para o bombeamento do sangue. A parede mais espessa é a do ventriculo esquerdo,
que tem a fung¢do de bombear o sangue para todo o organismo, incluindo o cérebro, as vis-
ceras do abdome, os membros. O ventriculo direito que manda sangue para os pulmoes,
uma circulacdo de baixa resisténcia, tem paredes mais delgadas. Os atrios também tém
miocardio pouco espesso.

O miocardio é formado de células alongadas ou fibras, que iniciam a contracdo quando
recebem estimulo elétrico vindo de uma estrutura que conhecemos como o marca-passo
intrinseco do coracdo. Ele é constituido por um grupo de células especializadas que se si-
tuam na entrada do atrio direito. Tais células disparam a “corrente de contragdo” através
da condugio do estimulo elétrico por agrupamentos especiais de fibras chamados “feixes
de condugdo do estimulo”, e também diretamente de uma célula para outra. A frequéncia
dos batimentos depende de condi¢des particulares como esforco fisico e emocgdes, por
exemplo, quando, entdo, mais sangue é necessario nos diferentes 6rgaos e o coracao tem
que bombear mais rapidamente.

Sabemos hoje que os estimulos elétricos caminham do cérebro por nervos chamados
simpdaticos e parassimpaticos que vao até o coracdo, que, através de seu marca-passo, mo-
dula a frequéncia das contragdes.

Veias pulmonares

Atrio
esquerdo

Valva mitral

Ventriculo
esquerdo

Fig. 4-3. Camaras cardiacas esquerdas.
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Dai, quando o poeta “vé&”, “sente”, ou “faz coisas” com o coracdo, conforme as citacdes
anteriores, fica mais simples entender a riqueza das interpretagdes que envolvem esse
6rgdo tao fundamental a nossa vida.
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ECOCARDIOGRAMA FETAL

CAPITULO 5

Paulo Zielinsky

O exame completo que avalia o cora¢do do bebé durante a vida intrauterina chama-se
ecocardiograma fetal com Doppler em cores, conhecido abreviadamente como “eco-
cardiograma fetal” ou “eco fetal”. Ele consiste na realizacdo de um estudo do coragdo atra-
vés do ultrassom, usando o mesmo método utilizado nos exames pré-natais de rotina que
avaliam o crescimento fetal e as outras estruturas anatomicas do bebé. A diferenca é que
este exame é focado no coragdo e nos vasos que saem do mesmo ou nele chegam, anali-
sando detalhes tanto morfolégicos (da forma dessas estruturas) como funcionais (da fun-
¢do cardiaca e circulatéria), e que ele é realizado por um especialista em cardiologia fetal.

A gestante é solicitada a deitar-se de costas, de barriga para cima ou, se isso trouxer
desconforto, sobre o lado esquerdo. Seu abdome é exposto e geralmente é colocada uma
toalha de papel junto a regido pibica para proteger a roupa. Ao lado da mesa de exames
esta o equipamento de ultrassom, o ecocardidgrafo. A luz do ambiente é reduzida, para
que as imagens na tela sejam mais bem contrastadas. Enquanto a paciente é preparada, o
cardiologista, em outra sala, estuda os exames anteriores que ela ja tenha realizado, como
as ecografias do primeiro trimestre, com a medida da translucéncia nucal e a avaliacdo de
todas as estruturas do corpo do bebé, as ultrassonografias obstétricas de rotina e os exa-
mes de laboratério. O médico, apds um didlogo inicial, em que se inteira do andamento da
gravidez e de alguns detalhes sobre a gestante, passa um gel sobre o abdome, geralmente
préximo ao umbigo, para que o ultrassom possa ser conduzido sem interferéncias. Este
gel é transparente, praticamente inodoro, e ndo mancha roupas. Em seguida, ele comeca o
exame propriamente dito, colocando sobre o gel no abdome a peca do aparelho que leva e
capta as ondas de ultrassom do ecocardiégrafo, chamado de transdutor. O transdutor esta
ligado ao ecocardioégrafo por um fio, e 0 médico o movimenta sobre a barriga da gestante
em varias direces e inclinacdes, para obter as imagens desejadas. As vezes a pressio do
transdutor pode causar algum desconforto em algum ponto especifico, e isso deve ser co-
municado ao examinador, que mudara a posi¢ao do mesmo. Entretanto, na imensa maioria
das vezes, este é um procedimento indolor e do qual a paciente guarda boas recordacoes!

A duragdo do exame é variavel, de acordo com a facilidade de observacdo daquele bebé
especifico, que nem sempre esta na posicao mais favoravel. De maneira geral, a duracdo
média do exame é de cerca de 15 a 20 minutos, mas ha casos em que todos os dados podem
ser obtidos em um tempo menor, e outros em que o médico pode precisar de uma hora
ou mais para conclui-lo. Ndo é necessaria qualquer preparacdo prévia ao ecocardiograma
fetal. A gestante deve lembrar que este é um exame ndo invasivo e que ndo traz prejuizos
para a mae ou para o bebé.
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0 médico habilitado para a realizagdo e a interpretacdo do ecocardiograma fetal é o
cardiologista pediatrico, com treinamento especifico em ecocardiografia fetal e vivéncia
na especialidade, com amplos conhecimentos teéricos e praticos tanto em situacoes nor-
mais como, principalmente, no caso de existir alguma anormalidade. Sé assim o casal tera
a certeza de que terdo todas as informacgoes de que eles e seu obstetra necessitam para a
programacdo da conduta a seguir. Ndo é coerente, nem ético, que um médico ndo espe-
cialista assuma a responsabilidade pelo laudo de um ecocardiograma fetal. Entretanto, é
altamente desejavel que o ultrassonografista obstétrico, durante a ecografia morfolégica
de rotina, juntamente com a andlise do crescimento fetal, morfologia e bem-estar, da quan-
tidade de liquido amniético, da funcdo da placenta e de eventuais anormalidades, procure
observar se o coracdo tem aspecto aparentemente normal, para que o encaminhamento
para a ecocardiografia fetal seja agilizado no caso de alguma suspeita de anormalidade. Os
dois métodos de exame, a ultrassonografia obstétrica e o ecocardiograma fetal sdo com-
plementares e ndo competem entre si.

Algumas vezes é necessaria a repeticdo do ecocardiograma fetal ao longo da gestacao,
sendo os principais motivos para esta indicacdo os seguintes: “janela ecocardiografica” ina-
dequada, ddvida quanto a possibilidade de alguma alteragdo, exame inicial muito precoce
e necessidade de acompanhamento de problemas evolutivos ou de eventual tratamento.
Embora seja possivel a analise do coracdo no primeiro trimestre da gestacao, tanto por via
abdominal como transvaginal, nem sempre o exame, neste momento, pode ser conside-
rado definitivo. Por isso, a idade gestacional habitual para a realiza¢do da ecocardiografia
fetal situa-se entre a 20° e a 28° semana, embora o exame possa ser realizado até o termo,
lembrando que no final da gestacdo a menor mobilidade fetal e a menor quantidade rela-
tiva de liquido amniético interferem na qualidade técnica do exame.

0 ecocardiograma fetal deve ser realizado como rotina, em todas as gestacoes, inde-
pendentemente da presenca de fatores que aumentem o risco de anormalidades do coragdo
fetal, jA que menos de 10% de todos os problemas cardiacos fetais ocorrem na presenca
de fatores de risco, o que implica em que mais de 90% das anormalidades do coragdo ou
da circulagdo estejam presentes na populagdo geral, sem esses fatores. Assim, se apenas
as gestantes que apresentassem algum risco conhecido para cardiopatias fetais fossem
submetidas a esse exame, é provavel que a grande maioria dos problemas cardiacos pu-
desse ndo ser detectada. Esta conduta é oficialmente preconizada pelo Departamento de
Cardiologia Pediatrica da Sociedade Brasileira de Cardiologia. De maneira geral, em nos-
so meio, pode-se tranquilizar a gestante que vai realizar o ecocardiograma fetal que ele
tem aproximadamente 95% de chances de ser normal. Apesar de a maioria das doengas
cardiacas fetais, como ja assinalado, ocorrer em gestacdes sem fatores de risco, ou seja, na
populacgdo geral, existem situacdes que, quando presentes, aumentam as possibilidades
de o bebé apresentar algum defeito cardiaco durante a vida intrauterina. Esses fatores po-
dem ser de origem materna (diabetes, infeccdes, colagenoses, exposicdo a medicamentos
e outros), familiar (histéria de cardiopatia em parentes de primeiro grau) ou fetais (au-
mento da translucéncia nucal, doencas genéticas, malformacdes associadas, restricao do
crescimento, alteracdo do ritmo cardiaco).

Os tipos de anormalidades cardiacas que podem ser detectados pelo ecocardiograma
fetal sdo as anomalias estruturais (que afetam a formacado do cora¢do durante o desen-
volvimento, chamadas “cardiopatias congénitas”), as anormalidades funcionais (alteragao
do funcionamento cardiaco ou circulatério, mesmo que a anatomia seja normal, como a
diminuicdo de calibre do ducto arterioso, canal importante que dirige o sangue que ndo
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vai aos pulmdes para o corpo, chamada “constri¢do ductal”), as anormalidades das pare-
des do coragdo, que podem se tornar mais espessas, com menor capacidade de contragao
ou de relaxamento, as “cardiomiopatias”) e as altera¢des do ritmo cardiaco fetal (irregu-
laridade dos batimentos cardiacos, frequéncia cardiaca alta demais ou lenta demais, de-
nominadas “arritmias”).

A deteccdo pré-natal de alguma anormalidade cardiaca permite o adequado planeja-
mento do local do nascimento (hospital geral ou especializado em cardiologia neonatal e
pediatrica, dependendo da eventual necessidade de atendimento cardiolégico imediato)
e do tipo de parto. Nas situag¢des de risco cardiolégico imediato, podem ser necessarios a
internacdo em uma unidade de tratamento intensivo, a administragao pés-natal de me-
dicamentos para manter a circulagdo e o encaminhamento para cateterismo cardiaco ou
cirurgia cardiaca, de forma a propiciar o necessario atendimento emergencial, e assim
melhorar de maneira significante o prognéstico.

Em resumo, o ecocardiograma fetal é um exame indispensavel que toda gestante deve
realizar para propiciar as melhores condi¢cdes de atendimento na eventualidade de ser
detectada uma anormalidade.
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E QUANDO O ECOCARDIOGRAMA FETAL
MOSTRA UMA CARDIOPATIA CONGENITA,
EXISTE ALGUM TRATAMENTO QUE PODE
SER FEITO AINDA DURANTE A GRAVIDEZ?

Simone Rolim Fontes Pedra
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S do chamadas intervengdes cardiacas fetais aqueles procedimentos terapéuticos invasi-
vos no coragdo do feto que tém como objetivo melhorar condi¢des clinicas graves de-
correntes da presenca de cardiopatias complexas diagnosticadas na vida fetal.

Nao é possivel curar a doenca cardiaca do bebé com o tratamento intrauterino invasivo,
mas é possivel melhorar muito as condicoes de fluxos dentro do coracdo, permitindo uma
evolucdo mais favoravel na vida pré e pds-natal, isso é, antes e depois do parto. O cora¢do
do bebé é tratado com o uso de cateteres com baldes nas extremidades que desentopem
valvulas e/ou abrem orificios no coragdo do feto dependendo da doenca. O procedimento
é realizado dentro do centro cirtirgico por uma equipe multidisciplinar constituida por
especialista em medicina fetal, cardiologista fetal, intervencionista e anestesista. E reali-
zado sob uma anestesia raquidiana para a mde (a mesma utilizada no momento do parto)
e, para que o bebé ndo sinta dor ou se movimente, uma solucdo anestésica é injetada no
corddo umbilical ou na perninha do bebé. Uma agulha de 15 cm de comprimento é intro-
duzida pela barriga da mde e, apds atingir a cavidade uterina é direcionada para térax do
bebé até entrar no coracdo. Quando a agulha é posicionada no local desejado (debaixo de
uma valvula, por exemplo), o baldo é introduzido através da agulha e insuflado, dilatando
avalvula entupida ou o septo atrial do feto. Todo procedimento é monitorado pelo ultras-
som do coragdo, sem a necessidade de radiografia.

Basicamente, sdo trés tipos de procedimentos cardiacos realizados na vida fetal:

1. Valvoplastia aértica fetal: realizada para dilatar a valva do lado esquerdo do coracdo que
se encontra criticamente sem movimento, impedindo a passagem de sangue através
dela. Chamamos esta doenca de estenose aodrtica critica que leva ao grave compro-
metimento da circulagdo sanguinea do feto, podendo levar a hidropisia fetal e 6bito.
O principal objetivo da valvoplastia aértica é evitar o desenvolvimento da sindrome
de hipoplasia do coracdo esquerdo. O intuito é recuperar o ventriculo esquerdo pro-
movendo uma circula¢do com dois ventriculos.

2. Valvoplastia pulmonar fetal: este procedimento consiste na abertura da valva pulmonar
que é aquela que sai do ventriculo direito e leva sangue para o pulmao com o emprego
do cateter-baldo. O conceito é muito semelhante ao da valvoplastia aértica. Quando
a valva pulmonar esta muito fechada e quase ndo deixa passar sangue através dela, o
ventriculo direito tende a parar de crescer. A valva tricspide muitas vezes apresen-
ta insuficiéncia (deixa voltar sangue do ventriculo direito para o atrio direito), o que
pode complicar a circulacdo fetal e levar a insuficiéncia cardiaca. O objetivo dessa in-
tervencao é restaurar o fluxo pela valva pulmonar para que o coracdo direito passe
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a se encher adequadamente de sangue e volta a se desenvolver e crescer ao longo da
gestacdo. Apds o procedimento também se observa melhoria significativa no vaza-
mento da valva tricispide.

3. Atriosseptostomia: este procedimento tem indicacdo menos frequente. Ele é realizado
em casos bastante selecionados de sindrome de hipoplasia do cora¢do esquerdo ja ins-
talada, em que o buraquinho entre os atrios, necessario para que o sangue que volta
dos pulmdes atinja o lado direito do coragdo, é muito pequeno ou até mesmo ausente.
Nesta situagdo, como a valva mitral, o ventriculo esquerdo e a valva adrtica sdo muito
pequenos o atrio esquerdo fica muito dilatado. Esta condi¢do, quando persiste na vida
intrauterina, impede que o sangue oxigenado atinja o lado direito no cora¢do apés o
nascimento. Com isso o bebé apresenta taxas muito baixas de oxigénio no sangue,
o que é incompativel com a vida. O objetivo da atriosseptostomia é criar um orificio
novo no septo interatrial, permitindo a passagem de sangue do lado esquerdo para o
lado direito.

De modo geral, as intervencdes cardiacas fetais sdo procedimentos muito seguros para
a mde. Entretanto, estes procedimentos podem desencadear trabalho de parto prematuro
ou até mesmo levar ao 6bito fetal, o que é infrequente. Por isso a indica¢do deve ser dis-
cutida em detalhes com o cardiologista fetal.
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O QUE FAZER QUANDO MEU

BEBE TEM ARRITMIA FETAL?

CAPITULO 7

Sandra Mattos

Arritmia é um termo médico que significa ritmo ou batimento cardiaco alterado. O
ritmo e a frequéncia do coracdo sdo controlados por estimulos elétricos e fazem com
que o 6rgdo se contraia e relaxe de forma sequencial para permitir o enchimento e o es-
vaziamento das camaras.

O coracdo do feto comeca a bater bem cedo, ja na 8* semana de gestacdo, com uma
frequéncia baixa de 80 a 85 bpm (batimentos por minuto), semelhante a da mae. Nas se-
manas seguintes essa frequéncia sobe rapidamente, podendo atingir 180-190 bpm para,
por volta da 16* semana, estabilizar em torno de 140-160 bpm.

Muitas coisas podem alterar o batimento do coragdo do feto e existem varios tipos de
arritmias. Algumas ndo trazem qualquer problema para o feto; outras podem ser graves.

A primeira coisa a fazer é saber qual o tipo de arritmia que o seu bebé apresenta.

De maneira geral, podemos dividir as arritmias em trés grandes grupos:

. Aquelas com batimento muito rapido.
. Aquelas com batimento muito lento.
3. Aquelas com batimento irregular.

N —

O batimento cardiaco irregular no feto é um achado relativamente comum e causa
frequente de encaminhamento para o cardiologista fetal. Na grande maioria das vezes,
esse tipo de arritmia ndo tem repercussdo sobre o desenvolvimento fetal, mas é impor-
tante a avaliacdo por um profissional especializado para afastar problemas associados ou
um tipo de arritmia mais grave.

Frequéncias cardiacas muito rapidas (> 180 bpm), ou muito lentas (< 100 bpm) podem
ocorrer em fetos normais, mas em geral acontecem por periodos muito curtos de tempo.
Sua observacdo durante uma consulta obstétrica ou um ultrassom obstétrico é também
indicacdo para avalia¢do pelo cardiologista fetal.

Menos de 2% das irregularidades no ritmo cardiaco representam arritmias graves, mas,
para garantir que o feto ndo esta nesse grupo de maior risco, todas as irregularidades de-
vem ser avaliadas e, quando indicado, monitoradas pelos cardiologistas fetais.

Uma arritmia pode ser observada em qualquer periodo da gestacdo. Ela pode repre-
sentar um problema primario do sistema de conducdo elétrica do coragdo ou ser conse-
quéncia de distdrbios externos como processo inflamatério, algumas medicag¢des, pro-
blemas genéricos etc.

0 diagnéstico detalhado das arritmias cardiacas é realizado pelo ecocardiograma fe-
tal numa andlise especifica da sincronia entre fendmenos mecanicos e fluxos gerados nos
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18 CAPITULO 7

atrios e nos ventriculos. A partir dai, toma-se a decisdo de liberar o pequeno paciente,
acompanha-lo com outros ecos ou iniciar tratamento imediato.

O tratamento pode envolver medica¢des administradas a mae por via oral e que pas-
sardo para o bebé através da placenta ou até a administra¢do direta ao bebé pela puncao
do corddo umbilical e inje¢cdo das medica¢des. Em algumas situacdes graves e quando ja
existe viabilidade do feto, também se pode indicar a realizacdo do parto para tratamento
extrauterino.

Todas essas decisoes sdo tomadas em conjunto pelos pais e equipe especializada em
cardiologia fetal. Portanto, o primeiro passo é entender bem qual o problema para saber,
entdo, qual o melhor caminho a seguir.
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O QUE E E PARA QUE SERVE O

TESTE DO CORACAOZINHO?

CAPITULO 8

Marina M. Zamith

teste do coragdozinho é um dos exames de triagem neonatal que o recém-nascido pre-

cisa realizar nos primeiros dias de vida. Esses exames de triagem visam diagnosticar
doencas ou altera¢des congénitas que podem passar desapercebidas no exame clinico, mas
que podem prejudicar o desenvolvimento do recém-nascido, sendo o tratamento precoce
muito importante. Assim existe o teste do olhinho (reflexo do olho vermelho) para altera-
¢oes oftalmolégicas, o das orelhinhas (emissdes otoacusticas) para altera¢des auditivas, o
teste do pezinho para a pesquisa de doencas metabdlicas e o teste do coragdozinho (teste
de oximetria) para alteragdes cardiacas.

As cardiopatias congénitas configuram o tipo mais comum de defeitos congénitos (qua-
se 1%), sendo responsaveis por muitas mortes no primeiro ano de vida. As manifestacoes
clinicas das cardiopatias mais criticas, como cianose (cor arroxeada da pele e mucosas)
causada por baixa oxigena¢do no sangue), palidez e extremidades frias em decorréncia
do baixo fluxo de sangue na circula¢do sistémica (para 6rgaos e tecidos) podem ndo es-
tar presentes nos primeiros dias de vida, ja que uma estrutura da circulagao fetal, o canal
arterial, ainda est4 aberto e prové algum fluxo necessario para manter uma circulagdo
de sangue razoavel. As cardiopatias criticas mais comuns sdo: transposi¢do das grandes
artérias, atresia pulmonar, hipoplasia do cora¢do esquerdo, coarcta¢do da aorta critica.
Todas essas e outras similares necessitam de tratamento nos primeiros dias de vida para
um resultado adequado.

O teste do coracdozinho auxilia na identificacdo das cardiopatias congénitas mais
criticas que necessitam de tratamento nos primeiros dias de vida (Fig. 8-1). Esse teste é
oferecido pelo sistema SUS e em 2014 tornou-se obrigatdrio no Brasil. O exame é reali-
zado entre 24 e 48 horas de vida, colocando-se um sensor externo de pulso (oximetro)
na mdo direita e, em seguida, em um dos pés para medicdo do nivel de oxigénio. Assim,
é um teste totalmente indolor. O resultado é considerado normal se ambas as saturagoes
de oxigénio forem superiores a 95% e/ou a diferenca entre elas inferior a 3%. Se o teste es-
tiver alterado, devera ser repetido em uma hora para confirmagdo. Se mantiver alterado,
o recém-nascido ndo deve ter alta, devendo ficar em observacdo e realizar outros exames
como a ecocardiografia. Ap6s a confirmacdo da cardiopatia, o tratamento mais adequado
serd instituido e cabera a equipe de cardiologia pediatrica decidir pelo melhor procedi-
mento para corregao.

Este teste apresenta sensibilidade de 75% e especificidade de 99%, o que quer dizer
que algumas cardiopatias criticas podem ndo ser detectadas através dele, principalmente
aquelas do tipo coarctagdo de aorta. A realizacdo deste teste ndo descarta a necessidade de
um exame fisico minucioso e detalhado em todo recém-nascido antes da alta hospitalar.
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Teste do coracaozinho

Aferir a oximetria de pulso na mdo direita (MSD) e
em um dos pés (M), entre 24 e 48 horas de vida
(recém-nascidos com IG > 35 semanas, assintomdticas

v v v

SpO, > 89% SpO, entre 90% e 94% ou SpO, 295% e
# entre MSDe MMI = 4% # entre MSD e MMI < 3%
l—{ Repetir o teste apos 1 hora }ﬁ
SpO, < 89% SpO, entre 90%, e 94% ou Sp0O, 295% e
# entre MSDe MMI = 4% # entre MSD e MMI < 3%
l—{ Repetir o teste apos 1 hora }ﬁ
SpO, < 89% SpO, entre 90/; e 94% ou SpO, 295% e
# entre MSD e MMI > 4% # entre MSD e MMI < 3%
Teste positivo Teste negativo
L» | m Realizar avaliacdo neonatal e Seguimento neonatal de rotina | ¢

cardiol6gica completa (exame
clinico e ecocardiograma)

= NJo dar alta até
esclarecimento diagnéstico!

Fig. 8-1. Fluxograma para interpretagdo do teste do coragaozinho. Sistematizacdo do atendimento ao
recém-nascido com suspeita ou diagnéstico de cardiopatia congénita. (Documento elaborado pelos
Departamentos de Cardiologia e Neonatologia da SBP- 2019-2021.)
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O QUE E CARDIOPATIA

CONGENITA? QUAIS 0S TIPOS?

CAPITULO 9

Nana Miura lkari

2
um defeito na formagao do coragdo da crianga que surge durante a gravidez. Cerca de
1 em 100 criangas nascidas vivas pode apresentar cardiopatia congénita.
Sao classificados em dois tipos: acianéticos ou cianéticos.

CARDIOPATIAS CONGENITAS ACIANOTICAS

As criangas portadoras de cardiopatias congénitas acianéticas com defeitos pequenos
geralmente evoluem sem queixas e tém colora¢do normal.

Nas lesdes de maior repercussao podem apresentar palidez, sudorese, congestao no
pulmao, dificuldade respiratéria, pneumonias, baixo ganho de peso, tonturas e desmaios.
Exemplos: comunicacdo interatrial (CIA), comunicacdo interventricular (CIV), persisténcia
do canal arterial (PCA), defeito do septo atrioventricular (DSAV), estenose aértica (EAo),
coarctacdo de aorta (CoAo) e estenose pulmonar (EP).

CARDIOPATIAS CONGENITAS CIANOTICAS

A cianose é a coloracdo azulada da pele e mucosas decorrente da baixa oferta de oxi-
génio aos tecidos. Observada na boca e nos dedos dos pés e maos dos pacientes portadores
de cardiopatias congénitas cianéticas.

Exemplos mais comuns sdo a tetralogia de Fallot (TF), transposicdo das grandes artérias
(TGA), ventriculo tnico, atresia trictispide, drenagem anémala total de veias pulmonares
e tronco arterial comum.
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QUAIS EXAMES MEU FILHO PRECISA

FAZER PARA SABER SE TEM UMA
CARDIOPATIA CONGENITA?

-

CAPITULO 10

Claudia Regina P. de Castro Grau

ECOCARDIOGRAMA

0 ecocardiograma é o principal método de imagem utilizado para avalia¢do diagnéstica
e acompanhamento das cardiopatias congénitas, tornando-se uma ferramenta essencial
para o pediatra e cardiologista pediatrico.

E considerado um método seguro, ndo invasivo, indolor, sem efeito colateral e que ndo
necessita de preparo prévio e sedagdo na imensa maioria das criancas, podendo ser rea-
lizado em qualquer faixa etaria. Esta técnica possibilita a avaliacdo em tempo real e com
precisdo da anatomia e dos aspectos funcionais das cardiopatias congénitas, assim como
o0 seguimento a longo prazo.

0 exame é realizado por meio de um equipamento de ultrassom com software dedi-
cado a cardiologia, denominado de aparelho de ecocardiografia, em que as ondas sonoras
sdo captadas, transformadas em imagens e posteriormente interpretadas pelo médico
especialista em cardiologia e ecocardiografia pediatrica. O mercado, hoje, disponibiliza
varios tipos de modelos de equipamentos de ecocardiografia com especificagdes distintas.
A inclusdo da tecnologia tridimensional utilizada em casos selecionados tem contribuido
para uma avaliacdo minuciosa da anatomia e fungdo cardiaca.

Na modalidade transtoracica, um transdutor com gel é utilizado no térax da crianga
com objetivo de captar o eco das estruturas do coracdo, fornecendo as imagens bidimen-
sionais das valvas, cavidades cardiacas e do masculo do coragdo denominado miocardio
que é responsavel pela fung¢do cardiaca. Ao associar a técnica do Doppler colorido, o exa-
me possibilita a analise qualitativa e quantitativa da velocidade do fluxo sanguineo atra-
vés das estruturas cardiacas identificando sua diregdo e velocidade na cavidade cardiaca
e nos grandes vasos.

Uma das principias indica¢des do ecocardiograma é a suspeita de cardiopatia congénita
realizada pela histoéria clinica, presenca de sintomas e sinais fisicos, como sopro cardiaco,
cianose, cansaco, sudorese, ganho ponderal inadequado, arritmia cardiaca, sincope, au-
mento da area cardiaca na radiografia de térax, alteragdo da pressdo arterial entre outros.

Os avancos tecnolégicos no campo da imagem permitiram uma constante melhora na
qualidade da imagem, crescente confiabilidade no método como ferramenta diagnostica
de alta sensibilidade e especificidade com papel fundamental na detec¢do precoce da car-
diopatia congénita que ocorre em aproximadamente 1% dos nascidos vivos.
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PERSISTENCIA DO CANAL ARTERIAL

(PCA) NO RECEM-NASCIDO A
TERMO E NA CRIANCA

-

CAPITULO 11

Jorge Yussef Afiune

canal arterial é um vaso sanguineo que se localiza entre a artéria aorta e a artéria pul-

monar, estando presente em todos os bebés durante a vida fetal. Nessa fase da vida,
este canal arterial é muito importante para o bebé, pois é através dele que uma boa par-
te do sangue do feto é direcionada para a placenta da mae, local onde o sangue recebe o
oxigénio. Quando o bebé nasce e o seu corddo umbilical é cortado e a placenta é retirada,
os pulmoes sdo aerados e passam a fazer a oxigenac¢do do sangue. Diante disso, esse canal
arterial deixa de ter funcdo e comeca a se fechar espontaneamente, o que acontece ainda
nos primeiros dias de vida. Entretanto, em alguns bebés, este fechamento nio acontece e
o canal arterial permanece aberto, sendo chamado entdo de Persisténcia do Canal Arterial
(PCA) (Fig. 11-1).
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Fig. 11-1. Canal arterial patente - seta
amarela.
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Os sintomas de PCA dependem do tamanho do canal e da quantidade de sangue que
passa através dele. Apés o nascimento, se o canal arterial persistir aberto, o sangue fluira
da artéria aorta para a artéria pulmonar. Esse fluxo de sangue aumentado para os pulmdes
pode sobrecarrega-los e sobrecarregar o coragao que tera que bombear essa quantidade
extra de sangue. Os bebés que apresentam um PCA de grande tamanho geralmente apre-
sentam sintomas de insuficiéncia cardiaca do tipo respiracdo rapida e ofegante, cansaco
as mamadas, dificuldade para ganhar peso, além de infec¢oes respiratérias mais frequen-
tes. Por outro lado, se a PCA for de pequeno tamanho pode ser que o bebé ndo apresente
nenhum sintoma e que o problema seja suspeitado durante uma consulta de rotina com
o pediatra através da escuta de “sopro” no coracao do bebé.

O diagnostico é feito através do exame de ecocardiograma que consegue avaliar o
formato, o tamanho e o fluxo que passa pela PCA. Essas informac¢des sao muito importan-
tes para a tomada de decisdo em relacdo a escolha do melhor tratamento para a crianga.

O tratamento da PCA depende da idade e dos sintomas que a crianga apresenta. Em
recém-nascidos de termo geralmente a conduta é utilizar algumas medicag¢des para con-
trolar os sintomas de insuficiéncia cardiaca e esperar um pouco de tempo pela evolucdo
clinica do bebé. Em alguns casos, a PCA podera se fechar espontaneamente um pouco
mais tarde. Nas criancas que apresentam uma PCA de grande tamanho e que apresentam
sintomas de insuficiéncia cardiaca, apesar do uso de medicac¢des, deve-se pensar em re-
alizar o fechamento desta PCA. Este fechamento pode ser feito através de duas formas:
cateterismo cardiaco intervencionista ou cirurgia cardiaca.

O fechamento da PCA através do cateterismo é feito através da colocacdo de catete-
res nos vasos sanguineos da perna e que chegam até a regido do canal arterial. De acordo
com a anatomia e o tamanho do canal arterial, o fechamento pode ser feito através da co-
locagdo de pequenas molas ou de uma proétese, causando o seu fechamento e bloqueando
o fluxo de sangue através do mesmo. Este é o método preferencial para tratamento em
criangas com peso maior que 4 kg e que tenham uma anatomia do canal arterial favoravel
para colocacdo de prétese ou mola.

A cirurgia cardiaca é feita através de uma pequena incisdo entre as costelas no lado
esquerdo do térax. O canal arterial é identificado, ligado com fios e pode também ser sec-
cionado. A cirurgia geralmente é realizada em bebés pequenos (< 4 kg) ou quando a PCA é
muito grande ou que tenha uma anatomia desfavoravel para o fechamento por cateterismo
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PERSISTENCIA DO CANAL ARTERIAL

-

CAPITULO 12

(PCA) NO RECEM-NASCIDO PREMATURO

Adriana Mello Rodrigues dos Santos

coragdo do feto apresenta uma conexdo entre a artéria pulmonar e a aorta, chama-

da canal arterial. Depois que o bebé nasce, com o inicio da respira¢do (e aumento da
oxigenacdo do sangue) bem como a liberacdo de alguns hormonios durante o parto, esse
canal arterial primeiro se contrai, nas primeiras 24 a 48 horas de vida (a isso chamamos
de fechamento funcional) e, depois, termina por se fechar totalmente, em geral cerca de
2 a 3 semanas de vida (fechamento anatémico). Essa é a evolucdo esperada em bebés que
nasceram a termo (no tempo certo). Quando o bebé nasce prematuramente, esse fecha-
mento pode ser mais demorado ou até ndo acontecer. Quanto mais prematuro o bebé,
maior a chance de o canal arterial ndo se fechar espontaneamente (Fig. 12-1).
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Fig. 12-1. Canal arterial patente - seta
amarela.
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Quando o canal arterial se mantém aberto em um bebé muito prematuro, pode ha-
ver sobrecarga de seu pulmado e reducdo do fluxo de sangue para algumas artérias do seu
corpo (ja que o canal arterial tende a roubar o fluxo da circula¢do do corpo do bebé para
o pulmdo). Como consequéncia, a respiragdo pode ser mais dificil (podendo ser necessario
o uso da ventilacdo mecanica e com o passar dos dias maior possibilidade de lesdo do pul-
mado, com dependéncia prolongada ao oxigénio, a chamada displasia broncopulmonar), o
bebé pode apresentar complica¢des como sangramento pulmonar, sangramento na cabe-
cinha, mau funcionamento dos rins, sofrimento do intestino (desde dificuldade em tolerar
a dieta até a perfuracdo do intestino) e risco aumentado de morte.

Quando ha suspeita de canal arterial no prematuro, o ecocardiograma (que é um ul-
trassom do corac¢do do bebé) é realizado e nos ajudara na avaliacdo do canal arterial e se
ha repercussdo hemodinamica, ou seja, se ha sobrecarga ao coracdo e risco das compli-
cacoes comentadas acima. Diante dessa possibilidade, podemos tentar o fechamento do
canal arterial com o uso de medicag¢des anti-inflamatérias como o ibuprofeno. Ao longo
do tratamento, o bebé é reavaliado e, se mesmo ap6s o tratamento medicamentoso o ca-
nal arterial continua grande e causando prejuizo ao bebé, pode ser necessaria (ainda que
raramente) a cirurgia.

Quando necessaria, a cirurgia é realizada através de um corte nas costas do bebé. O
cirurgido geralmente coloca umas pecinhas (clipes) ou amarra o canal arterial, fechando-o.

Nos casos em que o canal arterial, apesar de aberto, ndo seja tdo grande e o bebé este-
ja evoluindo bem, podemos apenas acompanhar esse bebé: avaliar ganho de peso, se ndo
estad cansadinho para respirar e dando tempo, para que o canal arterial se feche de forma
espontanea, ainda que tardiamente.
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JANELA AORTOPULMONAR
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CAPITULO 13

Marcia Ferreira Alves Barberato

anela aortopulmonar é uma doenca cardiaca congénita bastante rara (incidéncia de 0,2%
a 0,6% de todas as malformacgdes cardiacas) caracterizada por uma comunicacdo entre
a aorta ascendente e artéria pulmonar,' na presenca de duas valvas semilunares (aorta e
pulmonar) separadas (Fig. 13-1). Pode ocorrer isoladamente ou associada a outros defei-
tos cardiacos, como a interrupgdo de arco adrtico, coarctagdo de aorta, transposi¢do das
grandes artérias e tetralogia de Fallot.2
Varias classificagdes sdo descritas em literatura, mas, a mais aceita é a de Richardson.
A tipo I é definida como a comunicagdo entre a aorta ascendente e o tronco pulmonar; o
tipo I, quando a comunicag¢do ocorre entre a aorta e a origem da artéria pulmonar direita;
o tipo I, quando a artéria pulmonar direita se origina da aorta.?
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Fig. 13-1. Janela aortopulmonar.
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Fisiologicamente a janela aorto-pulmonar assemelhasse a um grande canal arterial
ou uma comunicacdo interventricular ampla, ocasionando um shunt esquerda-direita
causando um aumento do volume sanguineo para a circulacdo pulmonar e subsequente
insuficiéncia cardiaca congestiva.

Geralmente os sintomas aparecem na primeira infancia. Histéria de cansaco as mama-
das e dificuldade em ganho de peso sdo frequentes. Ao exame fisico, os sinais de aumento
do fluxo sanguineo pulmonar exteriorizam-se como taquidispneia e sinais de insuficiéncia
cardiaca com diminuicdo da perfusdo periférica e hepatomegalia. Sopro cardiaco em bordo
esternal esquerdo alto e sopro diastélico em regido de apice cardiaco.

Como exames complementares encontramos um RX de térax com aumento da vas-
cularizacdo pulmonar e cardiomegalia. Eletrocardiograma ndo possui achado especifico,
mas frequentemente encontra-se hipertrofia ventricular direita. O ecocardiograma permite
o diagnostico preciso da cardiopatia, visibilizando-se a falha entre a aorta ascendente e
a artéria pulmonar e lesdes associadas. O estudo hemodindmico pode ser necessario em
diagnésticos mais tardios, nos quais se necessita avaliacdo da pressdo pulmonar e lesées
associadas, nestes casos também pode-se optar por angiotomografia ou ressonancia nu-
clear magnética.

O tratamento cirtirgico deve ser feito logo apds o diagnoéstico. O tratamento clinico
com drogas anticongestivas pode ser usado em casos sem condic¢des cirdrgicas.

A dificuldade diagnéstica pode resultar na morte por insuficiéncia cardiaca grave e
hipertensdao pulmonar. Por isto, sempre se deve suspeitar da janela aortopulmonar em
criancas com insuficiéncia cardiaca grave.

A boa evolugdo cirirgica destes pacientes obriga a um diagnéstico preciso e indicagido
cirtrgica precoce.
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COMUNICACAO INTERATRIAL (CIA)

-

CAPITULO 14

14.1 = O que é uma Comunicacao Interatrial (CIA)?

Renata Cassar

omunicacdo interatrial (CIA) é um defeito cardiaco que esta presente desde o nasci-

mento, caracterizado por uma comunicacdo (buraco/abertura) entre as duas camaras
superiores do coracdo, que permite a passagem do sangue do atrio esquerdo (alta pressao)
para o atrio direito (baixa pressao) (Fig. 14-1-1).
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Fig. 14-1-1. Comunicagdo entre os
atrios.
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Esta comunicac¢do causa um aumento do fluxo de sangue que vai para os pulmaes, le-
vando a um aumento da resisténcia arteriolar pulmonar e insuficiéncia cardiaca direita. E
a anomalia cardiaca congénita mais prevalente em adultos, representando cerca de 35% de
todos os defeitos cardiacos congénitos, visto que, com frequéncia, criancas, adolescentes
e adultos jovens portadores desta doenca vivem durante varios anos sem relatar sintoma
algum. Com o avancar da idade, podem aparecer cansaco facil e arritmias (batimentos mais
rapidos ou tropecos do coragdo). O diagndstico é realizado pelo exame fisico, eletrocardio-
grama, radiografia de térax e ecocardiograma. A disseminagdo do uso da ecocardiografia
permitiu o diagnostico precoce de um grande nimero de pacientes, e seu tratamento,
dependendo da sua classificagdo, localizagdo, pode ser através do cateterismo cardiaco
(via percutdnea) ou cirurgia (térax aberto). O ecocardiograma transesofagico ajuda muito
a definir os detalhes anatémicos desta anomalia como localizacdo, niimero de defeitos e
presenca de bordas ao redor do orificio. Dependendo destas caracteristicas anatémicas,
esta lesdo pode ser tratada pelo cateterismo cardiaco com o implante de préteses especiais
semelhantes a um guarda-chuva duplo, evitando a cirurgia cardiaca.

0 fechamento percutaneo dos defeitos tipo ostium secundum é uma alternativa menos
invasiva de corre¢do para pacientes que preencham os critérios anatdmicos e de tama-
nho, podendo ser uma opg¢ao terapéutica apropriada para aqueles com embolia paradoxal.
Ainda, as técnicas cirtrgicas minimamente invasivas e com auxilio de video permitem
0 bem-sucedido fechamento das comunicag¢des, representando uma nova e promissora
abordagem terapéutica para o tratamento da CIA. O aspecto negativo é que, com a apre-
sentacdo tardia, os tratamentos podem livrar os pacientes das comunica¢des, mas ndo
resolvem o remodelamento e a faléncia ventricular direita avancados, as arritmias graves
e a vasculopatia pulmonar.
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14.2 = Forame Oval Patente

Ivan Romero Rivera

forame oval é um pequeno orificio localizado entre duas cimaras do cora¢do denomi-

nadas atrios e que fecha imediatamente ap6s o nascimento (Fig. 14-2-1).

Em alguns casos, pode permanecer aberto no primeiro més de vida e eventualmente
até a idade adulta. Sabe-se que aproximadamente 25% dos individuos adultos tém o fo-
rame oval patente.

Este orificio é formado pela aposi¢do incompleta de duas membranas na parede que
divide as cimaras citadas. E fundamental para a vida intrauterina do bebé e o seu fecha-
mento na vida fetal pode acarretar grandes complica¢des, que podem ser diagnosticadas
com o ecocardiograma fetal. Assim, o normal é ficar aberto até o momento de nascer e
fechar com o aumento da pressao dentro do atrio esquerdo, devido a expansdo pulmonar
produzida pela respiracdo do recém-nascido fora do Gtero materno.

Por ser um orificio muito pequeno, geralmente de tamanho inferior a 2 mm, quando
é isolado, ndo produz nenhuma alteragdo no coracdo do bebé e nenhuma manifestacao
clinica. Como ndo produz sopro a ausculta cardiaca, geralmente é um achado do ecocar-
diograma, quase sempre presente nas primeiras horas de vida e cujo diagnéstico ndo traz
nenhuma mudanca na conduta do recém-nascido.
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Fig. 14-2-1. Forame oval patente (seta
preta).




34 CAPITULO 14

Ndo existe nenhum tratamento clinico com medicagdo que ajude a fechar este ori-
ficio, bem como nenhum exame que possa predizer o seu fechamento espontineo ou a
permanéncia até a idade adulta.

Muito raramente, alguns adultos podem precisar do fechamento do forame oval, prin-
cipalmente quando existem complica¢des associadas.

Resumindo, o diagnostico de forame oval patente no ecocardiograma, é um achado
diagnéstico benigno que ndo trard nenhuma altera¢do ao recém-nascido ou a crianga, ndo
sendo necessaria nenhuma interven¢do ou medicagdo para o seu fechamento. Converse
com o seu médico para receber mais orientacoes.
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INTERVENTRICULAR (CIV)

Fabio Carmona

anatomia normal do coragdo pode ser descrita da seguinte forma: duas cavidades

denominadas atrios (um direito e um esquerdo) recebem o sangue que retorna pelas
veias do corpo, chamadas veias cavas (atrio direito), ou do pulmao (atrio esquerdo). Os
dois atrios se conectam, cada um separadamente, a cavidades denominadas ventriculos,
um direito e um esquerdo, que sao as bombas musculares que colocam o sangue em mo-
vimento, para o corpo (ventriculo esquerdo) ou para os pulmdes (ventriculo direito). Para
que a circulacdo do sangue ocorra de forma correta e eficiente, é necessario haver separa-
¢do entre os dois lados do coragdo (Fig. 15-1).

Uma comunicagdo interventricular (CIV) é uma descontinuidade (ou seja, uma falha,
uma interrupg¢do, um buraco, ou uma passagem) no septo interventricular, que é a parede
muscular que separa os dois ventriculos cardiacos (Figs. 15-2 e 15-3).
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Fig. 15-1. Coragdo normal.
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Fig. 15-3. Comunicacdo interventricular
perimembranosa.
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Trata-se de uma cardiopatia congénita, o que significa que a crianga ja nasce com a
CIV, sendo o tipo mais frequente. Quando a CIV esta presente, ocorre entio comunica-
¢do entre os dois ventriculos. Como a pressdo sanguinea é maior no ventriculo esquerdo,
ocorre passagem de sangue para o ventriculo direito e, posteriormente, para os pulmdes.
O volume de sangue que passa para o lado direito da circulacdo depende principalmente
do tamanho da CIV: quanto maior for o orificio, maior sera o volume de sangue.

Um paciente com uma CIV bem pequena pode ser assintomatico, ou seja, ndo apre-
sentar nenhum sintoma. Por outro lado, um paciente com uma CIV grande apresentara
muitos sintomas. Os sintomas sdo causados pelo excesso de sangue que é bombeado para
os pulmoes, provocando cansaco facil e sudorese intensa ao mamar ou realizar atividades
fisicas, respiracdo acelerada ou falta de ar, dificuldade para ganhar peso ou crescer, acelera-
¢do dos batimentos cardiacos, sopro cardiaco, aumento do tamanho do figado, entre outros.

Muitos casos de CIV, especialmente as de pequeno tamanho, ndo necessitam de tra-
tamento e podem fechar espontaneamente. Alguns casos, entretanto, poderdo necessitar
de tratamento, que pode consistir em uma cirurgia cardiaca ou no implante de um dispo-
sitivo que seja capaz de ocluir a CIV.
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Mirna de Sousa

s defeitos do canal atrioventricular (CAV) constituem um grupo de defeitos congénitos

do corac¢do que envolvem o septo atrioventricular e as valvas atrioventriculares e sao
responsaveis por aproximadamente 4-5% dos defeitos cardiacos congénitos.

O coragdo normal é formado por duas cavidades superiores chamadas atrios, sepa-
radas por uma “parede” denominada septo interatrial e duas cavidades inferiores cha-
madas ventriculos, separadas por uma “parede” denominada septo interventricular.
Entre as cavidades superiores e inferiores existem duas valvas, que se abrem para o san-
gue passar dos atrios para os ventriculos e se fecham para o sangue ndo refluir de volta.
A valva do lado direito se chama trictispide e a do lado esquerdo mitral.
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Fig. 16-1. Coragdo normal.
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No CAV forma total, a deficiéncia embrioldgica resulta em defeitos amplos nos septos
atrial e ventricular e uma valva atrioventricular tnica (Fig. 16-2).

Nas formas parciais, o defeito é restrito ao septo atrial, existindo dois orificios valvares
e uma fenda na valva atrioventricular esquerda (Fig. 16-3).

Existe uma forte associacdo entre CAV forma total e sindrome de Down. Quando o CAV
é identificado na vida intrauterina, a chance de o feto ter sindrome de Down é de apro-
ximadamente 40-50%. Por outro lado, aproximadamente 40% dos fetos com sindrome de
Down tém CAV, geralmente forma total.

A apresentacdo clinica vai depender da forma do defeito. Nos defeitos totais, a mani-
festacdo é precoce, geralmente nas primeiras semanas de vida com cansago as mamadas,
baixo ganho de peso e dificuldade para respirar. Nos defeitos parciais, as criangas geralmen-
te permanecem sem sintomas durante toda a infancia e o diagndstico é realizado através
da ausculta de um sopro cardiaco em um exame médico de rotina. Porém, quando existe
regurgitacdo de uma quantidade significativa de sangue pela fenda da valva esquerda as
criancas podem manifestar sinais de cansago aos esforcos e fadiga.

0 diagnéstico é realizado através de avaliacdo pelo médico especialista, o cardiologista
pediatrico e pela obten¢do de exames complementares: radiografia de térax, eletrocar-
diograma e ecocardiograma.

O tratamento é cirdrgico, em torno de 3-6 meses, nos casos de CAV forma total, e 2-
3 anos nos casos dos defeitos parciais. Algumas criangas necessitam tomar medica¢des
antes da cirurgia para a melhora dos sintomas.
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Fig. 16-2. Canal atrioventricular forma
total.
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Fig. 16-3. Canal atrioventricular forma
parcial.

Apesar de os resultados cirdrgicos serem geralmente excelentes, as criancas necessi-
tardo de acompanhamento médico regular durante toda a vida e, em alguns casos, existe
a possibilidade de ser necessario um novo tratamento cirtrgico.

BIBLIOGRAFIA

Anderson’s Pediatric Cardiology. Fourth Edition. Atrioventricular Septal Defects. Chapter 31.
2373-2489.

UptoDate. Clinical manifestations and diagnosis of atrioventricular (AV) canal defects. Literature
review current through; Feb 22. This topic last updated: jul 01, 2020.

UptoDate. Management an outcome of atrioventricular (AV) canal defects. Literature review
current through; Feb 22. This topic last updated: jul 01, 2020.






ESTENOSE PULMONAR

Y

™~
-
(]
-l
=
=
=
9

Geodete Batista

Estenose pulmonar é uma dificuldade na chegada do sangue até os pulmdes por uma
obstrucdo, que pode ser a nivel da valva pulmonar (mais comum), antes ou apds a val-
va. Ela responde por 8% de todos os pacientes com doenca cardiaca congénita (Fig. 17-1).
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Fig. 17-1. Estenose pulmonar.
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SINAIS E SINTOMAS

Criancgas com estenose pulmonar leve em geral ndo apresentam sintomas. Muitas vezes
o diagnéstico é feito em exame pediatrico de rotina com a ausculta de um sopro cardiaco.

Os sintomas aparecem a medida que a obstrucdo progride. Nos casos de estenose pul-
monar moderada a importante, podem ocorrer fadiga, falta de ar, dor toracica, desmaios e,
raramente, insuficiéncia cardiaca ou morte stibita durante exercicios fisicos extenuantes.

A cianose (coloracdo arroxeada da pele) pode ser observada especialmente em re-
cém-nascidos com estenose pulmonar importante. Essa é uma situa¢do de emergéncia e
requer tratamento imediato.

DIAGNOSTICO

0 exame clinico leva ao diagnéstico através da ausculta de um sopro cardiaco provo-
cado pela passagem do sangue através da obstrucdo de forma turbulenta.

O eletrocardiograma é tipicamente normal. Nos casos mais graves, pode apresentar
sinais sugestivos de dilatacdo e/ou hipertrofia do ventriculo direito.

0 ecocardiograma é o exame mais importante porque além de detectar a obstrucao
permite estimar o grau da obstrucdo e suas consequéncias para o coracdo, além de pos-
siveis lesdes associadas.

TRATAMENTO

A estenose pulmonar leve ndo requer tratamento, apenas acompanhamento clinico,
e as criangas tém uma vida normal, sendo a pratica de exercicios fisicos permitida. A es-
tenose leve diagnosticada no recém-nascido pode progredir a graus mais importantes no
primeiro ano de vida e, nesses casos, é necessaria maior vigilancia.

Criangas com estenose pulmonar moderada a importante requerem tratamento. O pro-
cedimento mais realizado é a dilatacdo da obstru¢ao com um cateter baldo (valvoplastia
pulmonar) sem necessidade de cirurgia com “peito” aberto. A estenose valvar pulmonar
importante no recém-nascido é tratada com mais urgéncia, necessitando de dilatacdo da
obstrucdo de forma mais imediata.

Em casos de lesdo mais complexa na valva pulmonar, como a displasia valvar, pode
ser necessaria cirurgia cardiaca (valvotomia pulmonar).

BIBLIOGRAFIA

Cuypers JA, Witsenburg M, van der Linde D, Roos-Hesselink JW. Pulmonary stenosis: update on
diagnosis and therapeutic options. Heart. 2013 Mar;99(5):339-47.

Shaddy RE, Penny D, Feltes TF, Cetta F, Mital S. Moss and Adams. Heart Disease in Infants, Children
and Adolescents: including the fetus and young adult. Tenth edition, Wolkers Kluwer, 2021.

Wernovsky G, Anderson RH, Kumar K, Mussatto K, Redington AN, Tweddell JS, et al. Anderson’s
Pediatric Cardiology. 4th ed. Elsevier; 2020.



ESTENOSE AORTICA

-

CAPITULO 18
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Avalva aértica comunica o ventriculo esquerdo a aorta, dando saida ao sangue do cora-
¢do. Logo depois ela se fecha, impedindo que haja refluxo. Quando esta valva oferece
alguma obstrucdo a passagem de sangue, existe estenose adrtica, ou seja, estreitamento
com comprometimento do fluxo de saida do ventriculo esquerdo.

No corac¢do normal, a valva adrtica tem trés folhetos que se abrem e fecham de acordo
com as batidas do coragdo. Sdo comuns defeitos nesta valva, em especial a valva adrtica
bivalvular que incide em 2% da populac¢do e pode oferecer obstaculo ao fluxo de saida.
Existem também estreitamentos do anel valvar, além das estenoses sub e supravalvares
(Figs. 18-1 e 18-2).
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Fig. 18-1. Estenose adrtica valvar
(observar o espessamento da valva
- seta).
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Fig. 18-2. Estenose adrtica supravalvar
(seta).

A estenose adértica ocorre em graus variaveis, desde obstrucées discretas, moderadas
até casos graves com importante repercussao, exigindo tratamento precoce. Quanto mais
importante o estreitamento, maior o esfor¢o que o coragdo realiza para vencé-lo, levando
a um aumento da espessura das suas paredes e, em casos extremos, a uma faléncia da sua
capacidade de contracao.

Criancas portadoras de estenose aértica podem ser assintomaticas, em especial nos
casos leves e moderados. Podem apresentar sincope, dor precordial, fadiga e falta de ar
aos esfor¢os, nos casos mais graves.

A estenose adrtica provoca um sopro caracteristico e € comum a suspeita pelo pediatra
em consultas de rotina sendo a crianga encaminhada ao especialista.

Com o advento da ecocardiografia fetal, muitos casos sdo diagnosticados na vida fetal
e em casos extremos abordados antes mesmo do nascimento.

Criangas com estenose aodrtica leve podem ficar em acompanhamento clinico; nos
casos moderados existem critérios bem estabelecidos que levam em consideracdo a pre-
senca de sintomas e a repercussdo hemodindmica, para decisdo do momento ideal e do
tipo de procedimento a ser realizado.

Varios tipos de abordagem podem ser indicados de acordo com o caso em questdo.
Criangas com estenose grave podem ser submetidas a uma valvoplastia com baldo reali-
zada através do cateterismo cardiaco. Abertura cirdrgica da valva é uma opg¢do nos casos
desfavoraveis ao procedimento percutaneo. Substitui¢do valvar por valva artificial sera a
Gltima opgdo, ja que com o crescimento da crianca fica a perspectiva de novas substituicdes.

Ao decidir o tipo de abordagem, trés fatores sdo de muita importancia: a localizagao
e o grau do estreitamento, além da idade da crianca.
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Portadores de estenose aértica devem ser rigorosamente acompanhados; casos leves
e moderados podem progredir com o tempo. Aqueles abordados por cateterismo usual-
mente apresentam alteracdes residuais, necessitando muitas vezes abordagem cirdrgica
posterior. Os que sdo submetidos a implante de préotese valvar precisam ser acompanha-
dos quanto ao funcionamento da prétese assim como da sua desproporcionalidade ao
crescimento do paciente.

Portadores de estenose adrtica devem ser bem orientados quanto a realizag¢do de ati-
vidade fisica. Todos os casos devem ser individualizados. Em linhas gerais sdo liberados
apenas aqueles com estenose leve. Algumas atividades recreativas podem ser considera-
das para os casos moderados e os casos graves devem evitar atividade fisica, pelo risco de
morte sibita. Pacientes submetidos a procedimentos percutineos ou cirtrgicos também
tém suas restricdes e devem ser individualizados.

Estenose adrtica é uma condicdo para toda a vida e necessita seguimento rigoroso
com cardiologista ao longo do tempo.
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Aaorta é 0 maior vaso do corpo humano. Ela leva o sangue rico em oxigénio do coracdo
para o resto do corpo. A aorta tem trés segmentos: aorta ascendente, o arco transverso
e a aorta descendente. A coartagdo da aorta é um estreitamento na aorta, em geral, entre o
arco e a aorta descendente (Fig. 19-1). Pode vir sozinha ou acompanhando outros defeitos
do coracdo. Isto causa diminuigdo do fluxo sanguineo para a parte inferior do corpo. O cora-
¢do precisa bombear o sangue com mais for¢a para vencer este obstaculo, entdo o misculo
cardiaco se espessa (hipertrofia). Isto causa elevacdo da pressdo na parte superior do corpo
enquanto as pernas tém baixa pressdo. Nos bebés com coartagdo da aorta importante, apds
alguns dias de vida eles podem ficar muito doentes e até morrerem, devido a diminuicdo do
fluxo na parte inferior do corpo. As crian¢as mais velhas podem ndo ter sintomas.
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Fig. 19-1. Coarctacdo da aorta (seta
preta).
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O QUE CAUSA COARTACAO DA AORTA?

Ela ocorre nas oito primeiras semanas da gesta¢do quando o coracdo esta se forman-
do, na maioria das vezes sem causa aparente. Porém, pode acontecer em crian¢as com
sindromes genéticas como na sindrome de Turner. O bebé tem uma chance maior de ter
coartacdo da aorta se ele tiver a valva aértica bictispide, uma comunicag¢do entre os ven-
triculos, persisténcia do canal arterial ou anormalidade na valva mitral.

QUAIS SAO OS SINAIS E SINTOMAS?

Os sintomas vao depender da severidade desta doenca. Nos casos graves, o sangue
consegue chegar na parte inferior da aorta através do canal arterial que fica aberto nos
primeiros dias de vida; quando ele fecha, a crianca pode apresentar irritabilidade, palidez
da pele, sudorese, respiracdo ofegante, coracao acelerado, recusa alimentar e pouco ganho
de peso. O pediatra pode também auscultar um sopro. Nos casos leves, a doenca pode s6
ser identificada na idade escolar, adolescéncia, ou mesmo na idade adulta por apresentar
pressdo alta e auséncia de pulsos nas pernas.

COMO E DIAGNOSTICADO?
Os exames que sdo feitos para avaliar a sua crianga incluem:

= Raios X de torax: pode ser normal ou mostrar o coragdo aumentado.

= Eletrocardiograma: é o registro da atividade elétrica do coracdo que pode mostrar no
recém-nascido sobrecarga do ventriculo direito e em criangas maiores sobrecarga do
ventriculo esquerdo.

® Ecocardiograma: é um ultrassom do coracdo que mostra o local e a extensdo da zona
coarctada, assim como a gravidade da obstrucdo e presenca de lesdes associadas. As
vezes pode ser necessario fazer uma tomografia com contraste ou uma ressonancia
magnética da aorta para definir mais claramente a anatomia e ajudar no planejamento
do tratamento.

COMO E TRATADO?

0 tratamento depende da idade em que foi feito o diagnéstico, da severidade da co-
artacdo e da presenca de lesdes associadas. No recém-nascido com coartacdo grave, tdo
logo seja feito o diagndstico, deve ser instituido tratamento com prostaglandina, que é
uma substancia que mantém o canal aberto e garante o fluxo para a aorta descendente. O
tratamento cirtrgico deve ser realizado tdo logo se consiga estabilizar a crianga. Em crian-
cas maiores ou adultos este defeito deve ser corrigido para evitar as complicag¢des futuras,
como hipertensdo arterial sistémica e insuficiéncia cardiaca.

Existem algumas opg¢oes de cirurgia a depender da anatomia do defeito:

= Corta-se acima e abaixo da area estreitada, removendo-a e se juntam as partes da aorta
restabelecendo o fluxo para a aorta descendente.

= Corta-se a area estreitada e coloca-se um patch ou pedago da artéria subclavia esquerda
(que é a artéria responsavel pela irrigacdo do braco esquerdo) para alarga-la.

= Usa-se um tubo para conectar a aorta acima e abaixo da area estreitada. Algumas crian-
¢as podem ser tratadas com cateterismo. Este método envolve a inser¢do de um cateter
na artéria até a regido estreitada e ha duas opgoes:
e Um cateter contendo um baldo pode ser inserido até a area estreitada e inflado dila-

tando a aorta. Depois é desinflado e retirado.
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o Um stent é colocado na area estreitada da aorta. Um stent é um dispositivo em forma
de tubo que pode ser colocado dentro de um vaso para manté-lo aberto.

Se a coartacdo foi corrigida e ndo ficou obstrucdo residual, a crianca pode ter uma
vida normal inclusive com pratica de esportes. Deve manter o acompanhamento com o
cardiologista por toda a vida. Raramente pode haver uma recorréncia da coarctagdo e ser
necessaria nova intervencao. A pressdo arterial pode se manter elevada mesmo ap6s a cor-
recdo, necessitando de medicagdo continua. Isto acontece mais frequentemente quando a
correcdo ocorre ap6s 0s 5 anos de idade.
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20.1 = O Que é Uma Interrupcao do Arco Aortico?

Zilma Vercosa de S Ribeiro

Ainterrupgéo do arco aédrtico (IAAO) é um tipo raro de doenca do coragdo e dos grandes
vasos que afeta cerca de 1% dos pacientes com doenca cardiaca congénita.! Na IAAO
ha uma ruptura anatémica entre a aorta ascendente e a aorta descendente. E classificada
em trés tipos de acordo com o local do arco aértico onde existe a falha anatdomica:2

= Tipo A (Fig. 20-1-1): interrupgdo do arco distal na artéria subclavia esquerda.

= Tipo B (Fig. 20-1-2): interrupcdo do arco entre a artéria carétida esquerda e a artéria
subclavia esquerda.

= Tipo C (Fig. 20-1-3): interrup¢do do arco proximal na artéria carétida esquerda.
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Fig. 20-1-1. IAA tipo A.
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Fig. 20-1-3. IAA tipo C.
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Desses trés tipos, o tipo B é o mais comum (78% dos casos) e o tipo C é o mais raro
(2% dos casos).

A presenca da IAAO de forma isolada é rara, normalmente esta associada a outros de-
feitos cardiacos como comunicacdo interventricular, janela aortopulmonar, anomalias da
valva aértica, tronco arterioso comum e dupla via de saida do ventriculo direito. A pre-
senca de anomalias extracardiacas também é comum, sendo a sindrome de DiGeorge ou
delecdo do cromossomo 22q11.2 presente em mais de 50% dos pacientes com IAAO tipo B.

A presenca do canal arterial (CA) é obrigatéria na manutengdo do fluxo sanguineo para
a parte inferior do corpo. Assim o bebé ao nascer é assintomatico e, com o passar dos dias,
a medida que o CA reduz fisiologicamente o seu calibre, os sinais e sintomas de insufici-
éncia cardiaca apresentam-se com dificuldade de se alimentar, desconforto respiratorio,
taquipneia, taquicardia, hepatomegalia, culminando com sinais de baixo débito cardiaco,
choque cardiogénico e 6bito.

0 uso de prostaglandina E1 é necessario para manter a paténcia do CA e evitar o colap-
so cardiaco stbito e o desfecho letal até que a correcdo cirtirgica seja realizada. O objetivo
cirtrgico é restabelecer a continuidade entre a aorta ascendente e a aorta descendente,
além de corrigir as lesdes associadas.

0 método diagnostico de escolha é o ecocardiograma, algumas vezes complementa-
-se com angiotomografia de térax ou ressondncia magnética ou cateterismo cardiaco para
melhor compreensdo anatémica do arco aértico antes da intervencdo cirtrgica corretiva.
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20.2 = Como se Trata Interrupcao do Arco Aértico?

Luiz Fernando Caneo

Aaorta é a principal artéria que sai do coragdo levando sangue para todos os 6rgaos do
corpo (Fig. 20-2-1). Na interrupgao do arco aértico (IAA) esta artéria esta descontinu-
ada em algum ponto entre a sua porcdo ascendente e descendente (Fig. 20-2-2).

O tratamento para a IAA é cirdrgico, no entanto enquanto a crianga esta sendo pre-
parada para a cirurgia a manutencdo do fluxo de sangue para a parte inferior do corpo
dependera da manutencdo do fluxo de sangue pelo canal arterial.

O canal arterial é uma estrutura vascular entre a artéria pulmonar e a artéria aorta
na sua parte descendente responsavel pela passagem do sangue do coragdo para a parte
inferior do corpo durante a vida fetal e seu fechamento pode ocorrer algumas horas apés
0 nascimento, assim que a crianga passa a respirar espontaneamente. No entanto, é possi-
vel através da administracdo endovenosa de uma medica¢do denominada prostaglandina,
garantir a fluxo sanguineo nos membros inferiores até a cirurgia.

A fase inicial do tratamento visa o controle clinico até a realizagdo da cirurgia e inclui:
suporte respiratério com ventilador mecanico; administracao de medicag¢Ges que estimu-
lam a crianga a urinar (diuréticos) e de medica¢des que aumentam a forca de bombea-
mento do coragdo (inotrépicos); controle dos gases sanguineos (nivel de oxigénio, diéxido
de carbono), dos niveis sanguineos de potassio, calcio, entre outros, bem como suporte
nutricional adequado por sonda ou por veia (nutri¢ao parenteral).
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Fig. 20-2-1. Coragdo normal.
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O objetivo da cirurgia é reconectar a parte ascendente da artéria aorta com a parte
descendente, restabelecendo a continuidade da mesma e consequentemente o fluxo do
sangue do coracdo para todo o corpo. Simultaneamente, a comunicag¢do entre os ventricu-
los esquerdo e direito (comunicacdo interventricular) associada a [AA também é corrigida
através do fechamento cirtrgico, que chamamos de ventriculosseptoplastia.

A cirurgia para o tratamento da IAA é normalmente realizada em carater de urgéncia,
nos primeiros dias de vida, mas apos a estabilizacdo clinica da crianga.

O risco cirdrgico é alto em especial nas criangas com artéria aorta muito reduzida na
regido da valva adrtica ou naquelas muito instaveis e debilitadas antes da cirurgia, porém
praticamente ndo existe a chance de viver sem a realizacdo da mesma. Em grandes centros
especializados espera-se que 90% desses recém-nascidos recebam alta hospitalar apés a
correcdo da IAA com fechamento da comunicagdo ventricular.

0 seguimento apos a alta hospitalar deve ser feito por cardiologistas especializados
e exames de controle devem ser realizados de tempos em tempos para avaliar a regiao
adrtica abordada e o crescimento da valva adrtica. A reoperacdo pode ser necessaria em
10% a 20% dos pacientes. Complica¢des apés a correcao da IAA incluem o estreitamento
ou a obstrucdo da regido abordada.
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Glaucia Maria Penha Tavares

Cor triatriatum é um raro defeito de formacdo do coracdo que se caracteriza pela pre-
senca de uma trave fibrosa dividindo um dos atrios em duas partes, e podendo, even-
tualmente, determinar alguma obstrucdo ao fluxo do sangue.

0 coragdo normal é formado por quatro cavidades: dois atrios e dois ventriculos. O
atrio direito recebe o fluxo sanguineo que retorna pelas veias do corpo para o coragdo, e
o atrio esquerdo, recebe o sangue que vem pelas veias dos pulmdes. Cada atrio se conecta
com seu respectivo ventriculo, que esta, por sua vez, ligado a uma grande artéria: a pul-
monar no ventriculo direito, e a aorta no esquerdo (Fig. 21-1).
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Fig. 21-1. Coracdo normal.
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O nome cor triatriatum resulta da impressdo de haver “trés atrios”, pois um deles
esta dividido em duas partes por uma espécie de membrana ou trave, que tem uma ou
mais perfuracgées (Fig. 21-2). Geralmente este defeito é encontrado no atrio esquerdo,
em decorréncia de uma incorporacdo imperfeita da regido aonde chegam as quatro veias
pulmonares, localizada na por¢do mais posterior, na outra parte do atrio, anterior, onde
se encontram o apéndice atrial e a valva mitral, a qual conecta este atrio ao ventriculo es-
querdo. Pode haver, em qualquer das duas por¢des do atrio, uma comunicagdo através do
septo interatrial com o atrio direito, o que ajuda a aliviar o fluxo represado pela divisdo
da cavidade. E muito raro ver este defeito no atrio direito, onde ja existe um resquicio de
membrana na cavidade, chamada valva de Eustaquio, mas, as vezes, essa estrutura é mais
desenvolvida e espessa que o habitual, comportando-se de forma parecida ao observado
no atrio esquerdo. E incomum outras lesdes associadas a este defeito.

A idade do diagnéstico depende da manifestacdo clinica. Nem sempre a presenca do
cor triatriatum causa sintomas, pois, se a estrutura que divide a cavidade tiver uma co-
municacdo ampla entre as duas partes do atrio, ndo havera sinais clinicos. Por sua vez,
quando houver restricdo da passagem do fluxo para a antecamara que se comunica com
o ventriculo esquerdo, o sangue pode-se acumular nos pulmdes, que ficam encharcados
e sujeitos a aumento de pressao. Podem surgir clinica de cansaco facil, pneumonias de re-
peticdo, e 0o aumento da pressdo no territério pulmonar pode sobrecarregar o ventriculo
direito e comprometer sua funcdo.

Os RX de térax desses pacientes podem mostrar congestdo pulmonar e dilatagdo do
coracdo, e o eletrocardiograma pode acusar sobrecarga dos atrios e do ventriculo direito,
mas o ecocardiograma é o exame mais adequado para pesquisar e fazer o diagnéstico.
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Quando o cor triatriatum ndo causa obstrucado, pode ser um achado incidental do exa-
me de ecocardiografia e ndo haver necessidade de nenhum tipo de tratamento. Se houver
obstrucado, a cirurgia para remover a estrutura que divide o atrio é necessaria e curativa.
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ARTERIAS CORONARIAS

Beatriz Furlanetto

As artérias corondrias sdo os primeiros ramos da aorta e levam sangue oxigenado para
0 coragao.

Na origem andmala das corondrias, uma das coronarias origina-se anomalamente de
outro local, que frequentemente é o tronco pulmonar. O tronco pulmonar leva o sangue
ndo oxigenado para os pulmoes e, nesse caso, a coronaria recebera sangue nao oxigenado
causando isquemia miocardica.

Chamada de ALCAPA (anomalous left coronary artery from de pulmonary artery), tam-
bém conhecida com sindrome de Bland Altman-Garland, é uma doenca bastante rara,
ocorrendo uma vez em cada 300.000 nascimentos, e causa a morte de 90% dos casos no
primeiro ano de vida.

Frequentemente o diagnéstico é de miocardiopatia devido a grave disfung¢do do ven-
triculo esquerdo. Mas, com o advento do ecocardiograma com Doppler Colorido praticado
por profissionais especializados em cardiopatias congénitas, esse diagnostico tem sido re-
alizado mais precocemente, e, assim, o tratamento pode ser efetuado oferecendo melhores
chances de sobrevida a esses pacientes.

O QUE ACONTECE COM O CORACAOQ?

Como consequéncia da ma oxigenagdo e isquemia, o ventriculo esquerdo dilata levan-
do a alteragdo da valva mitral que se torna insuficiente.

Essa disfuncdo é progressiva e provoca insuficiéncia cardiaca grave e arritmias que
podem levar a parada cardiaca e morte.

COMO SUSPEITAR?

Os sintomas apresentam-se ao redor do primeiro e do segundo més de vida, e po-
dem ser:

= Dificuldade para mamar com interrupgées e sudorese na cabecinha, choro aos esforcos,
como mamar e evacuar, palidez nas maozinhas e labios ou respiragdo ofegante e rapida.

Ap6s o diagnostico ecocardiografico, o tratamento devera ser realizado em centro de
referéncia para o trato de cardiopatias congénitas, onde a crianga sera reavaliada, quando
necessario, com angiotomografia de coracdo e submetida a cirurgia, que consiste em re-
direcionar a corondria para a aorta.

As técnicas cirdrgicas mais utilizadas sdo a técnica de reconstrucdo e redirecionamento
da coronaria esquerda com flaps adrtico e pulmonar e a técnica de Takeuchi, que direciona
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a corondaria andmala para a aorta através de um tinel criado no interior do tronco pulmo-
nar e uma comunicacdo deste tiinel com a aorta, uma vez que esta tltima pode provocar
estenose pulmonar, e, nos casos em que houver grande comprometimento do ventriculo
esquerdo, havera necessidade de instalacdo de suporte circulatério ou de um ventriculo
artificial que podera dar chance de recuperacdo ao corag¢do.!

A recuperacdo da funcdo do ventriculo esquerdo acontece entre 7 e 22 meses de pos-
-operatério na maioria dos casos, podendo persistir algum grau de disfuncao.

Nos casos de a recuperag¢io ndo acontecer, podera haver necessidade de transplante
cardiaco.
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DE VEIAS PULMONARES

Vanessa Alves Guimaraes

drenagem andmala total de veias pulmonares (DATVP) é um defeito critico de nascen-

¢a do coracdo no qual as veias pulmonares ndo se conectam ao atrio esquerdo como
de costume.

Normalmente, depois de distribuir oxigénio por todo o corpo, o sangue retorna ao co-
racdo pelas veias cavas superior e inferior e entdo segue para o atrio direito. A partir dai,
ele flui para o ventriculo direito, que o bombeia para os pulmdes para coletar oxigénio.

Em seguida, quatro veias vém dos pulmdes (duas do pulmao esquerdo e duas do pul-
mao direito). Elas carregam sangue rico em oxigénio (vermelho) para o atrio esquerdo.
0 sangue entdo flui para o ventriculo esquerdo, que o bombeia para o corpo (Fig. 23-1).
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Fig. 23-1. Coragdo normal.
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Em vez disso, nesta condi¢do, esses vasos sanguineos (as quatro veias pulmonares)
geralmente se unem para formar uma veia comum que volta para o coragdo por meio de
uma conexdo anormal (an6mala), desembocando no atrio direito ou nos vasos sangui-
neos que trazem sangue pobre em oxigénio (azul) do corpo para o atrio direito, as veias

cavas (Fig. 23-2).
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Para sobreviver apés o nascimento com esse defeito cardiaco, os bebés com DATVP
devem ter um orificio entre as cimaras superiores do cora¢ao (um defeito do septo atrial,
também chamado de comunicagdo interatrial ou CIA).

Quando o sangue pobre em oxigénio (que vem do corpo) e o sangue rico em oxigeé-
nio (que vem dos pulmdes) misturam-se no atrio direito, parte desse sangue flui por esse
orificio para o atrio esquerdo. Em seguida, o sangue flui para o ventriculo esquerdo, que
entdo o bombeia para o corpo.

DIAGNOSTICO DA DRENAGEM ANOMALA TOTAL DE VEIAS PULMONARES
Os bebés podem ser diagnosticados com DATVP antes do nascimento com um eco-
cardiograma fetal.
Depois do nascimento, para diagnosticar essa condi¢do, o médico pedira detalhes
sobre os sintomas do seu filho, seu histérico de satide e seu histérico de satide familiar.
A maioria dos bebés com essa condi¢do comeca a ter sintomas logo apés o nascimento.
Entretanto, algumas criancas comecam a ter sintomas até mais tarde na infancia.
E importante vocé relatar todos os sintomas que seu filho apresente para o médico.
Sintomas de drenagem andmala total de veias pulmonares:

= Respiracdo rapida ou esfor¢o para respirar.

= Ficar mais cansado do que o normal.

= Problemas de alimentacdo.

= Ndo crescer tdo rapido quanto o normal.

= Pele, labios ou leitos ungueais azulados (cianose).

0 médico também examinara seu filho e usara um estetoscépio para ouvir o coragao
dele. Seu filho também precisara de exames que fornecam informagdes sobre a aparéncia
e o funcionamento do coragdo.

Isso pode incluir:

= Radiografia de torax.
= Ecocardiografia.

= Eletrocardiograma.

= Cateterismo cardiaco.

TRATAMENTO DA DRENAGEM ANOMALA TOTAL DE VEIAS PULMONARES

Esta condigdo sé pode ser reparada por cirurgia.

Bebés com DATVP frequentemente requerem correcdo cirtrgica no periodo neonatal.

Na operacdo, o médico abre a parte posterior do atrio esquerdo e fixa a veia comum
a parede do atrio esquerdo. Isso cria um fluxo adequado de sangue rico em oxigénio dos
pulmdes para o coragdo. O médico também fecha a conexdao anormal que havia para o lado
direito do corag¢do, bem como o defeito do septo atrial.

0 momento da cirurgia depende da gravidade da condicdo do seu filho. Algumas crian-
cas precisam de cirurgia logo ap6s o nascimento porque apresentam sintomas graves. As
vezes, 0 cateterismo cardiaco e a colocacdo de um stent na veia comum sdo usados para
ajudar a estabilizar os bebés cuja veia comum esta bloqueada.

Se os sintomas de seu filho ndo forem graves, seu médico pode sugerir que vocé espere
que ele cresca. Isso facilita a cirurgia. A maioria das criangas é submetida a uma cirurgia
nos primeiros 6 meses de vida.
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Para atender as necessidades de satide a longo prazo do seu filho, é necessario acom-
panhamento em um programa especial de doencas cardiacas congénitas para adultos para
fazer a transicdo dele para cuidados de adultos quando ele estiver pronto.
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leda Jatene

Transposigéo das grandes artérias é uma cardiopatia congénita cianogénica, caracteri-
zada pela presenca de cianose ao nascimento (cor azulada em labios e extremidades,
ou mesmo de forma generalizada), com maior prevaléncia no sexo masculino, podendo
estar relacionada com diabetes materna.

Em criancas sem cardiopatia, o sangue que circula no corpo chega ao lado direito do
coracdo, vai aos pulmdes através da artéria pulmonar, onde recebe oxigénio, e retorna ao
lado esquerdo do coragao, sendo entdo distribuido por todo corpo pela aorta e seus ra-
mos (Fig. 24-1).
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Fig. 24-1. Coragdo normal.
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Nos casos de transposicdo das grandes artérias, o que acontece é que o ventriculo di-
reito esta conectado a aorta, e o ventriculo esquerdo, d artéria pulmonar, de tal forma que
o sangue que chega do corpo volta para o corpo e o que retorna dos pulmades volta aos pul-
moes, sendo necessarios defeitos associados para misturar as duas circulagdes (Fig. 24-2).

O tratamento para essa cardiopatia é cirirgico e deve ser realizado, na maioria dos
casos, nos primeiros dias apés o nascimento por meio de uma corre¢do anatdmica, conhe-
cida como operagio de Jatene, que reconecta o ventriculo direito a artéria pulmonar e o
ventriculo esquerdo a aorta, normalizando o fluxo sanguineo (Fig. 24-3).

De acordo com os defeitos associados e 0 momento em que o paciente é atendido e
diagnosticada a cardiopatia, o tratamento pode ser realizado por outras técnicas cirdrgi-
cas (Fig. 24-4).

Os resultados favoraveis da cirurgia realizada no momento adequado e nas melhores
condigdes da crianca permite que o paciente tenha boa evolucdo, chegando a idade adulta
com qualidade de vida préxima a normalidade, podendo praticar atividade fisica de forma
recreativa, mas devendo evitar esportes competitivos.

Em todos os casos esta indicada a profilaxia para endocardite infecciosa, com uso de
antibidtico antes de alguns procedimentos odontoldgicos e nos casos de quadros infec-
ciosos conforme orientac¢do do cardiologista.

Outro aspecto importante no acompanhamento tardio de pacientes do sexo feminino
submetidas a correcdo cirdrgica da transposi¢do das grandes artérias diz respeito a gravi-
dez, que ndo esta contraindicada, mas que deve ser discutida entre a paciente, o cardio-
logista e o obstetra, e acompanhada conforme orientag¢do dos profissionais envolvidos.
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Laura Mercer-Rosa

tetralogia de Fallot (TF) é uma malformag¢do comum do coragdo, caracterizada por
quatro problemas cardiacos relacionados:

= A presenca de um orificio entre as duas camaras inferiores do coracdo, denominadas
ventriculos.

= O principal vaso sanguineo que leva sangue para o corpo (aorta) localiza-se sobre este
orificio entre os ventriculos.

= O principal vaso sanguineo que vai para os pulmoes (artéria pulmonar) é estreitado.

= O musculo localizado na via de saida do ventriculo direito é espessado (Fig. 25-1).
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Fig. 25-1. Tetralogia de Fallot.
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Estes problemas fazem com que os bebés com tetralogia de Fallot tenham menos oxi-
génio no sangue que o normal, podendo fazer com que a pele, os labios e as unhas das
maos e dos pés parecam azuis.

Os pacientes com TF tém duas caracteristicas muito marcantes ao exame fisico:

= Apresentam a pele um pouco azulada, como referido acima, condi¢do chamada de cia-
nose.

= E, ao auscultar o coragdo, existe um sopro cardiaco, que resulta do estreitamento da val-
va pulmonar, representando a dificuldade do sangue de passar por essa valva e chegar
aos pulmades para receber oxigénio.

Em cerca de duas a cada 10 criangas nascidas com TF também ocorre uma sindrome
genética, como, por exemplo, a sindrome de DiGeorge e a sindrome de Down.

O portador de TF deve passar por uma cirurgia no primeiro ano de vida, que corrige
o0 estreitamento da valva pulmonar e fecha a comunicag¢do que existe entre os dois ven-
triculos (chamada comunicagdo interventricular). Dependendo do tipo de cirurgia, pode
haver necessidade futura de outros procedimentos, como o cateterismo, e outras cirur-
gias, como troca de valva pulmonar. A maioria dos pacientes sobrevive a cirurgia, e muitos
atualmente atingem a vida adulta.

Ap0s a cirurgia, o bebé devera ser medicado com antibidticos quando submetido a
alguns tipos de procedimentos, indicados pelo médico responsavel, por até 6 meses de-
pois da cirurgia, principalmente se houver comunicac¢do interventricular residual, a fim
de evitar infec¢do nas valvas do cora¢do (uma condi¢do chamada endocardite bacteriana).
Todos os pacientes com TF devem continuar o acompanhamento médico e ndo o inter-
romper mesmo quando adultos.

CRISES CIANOTICAS OU DE HIPOXIA

A crise cianética ou hipéxica define-se por uma diminuicdo significativa na quanti-
dade de oxigénio disponivel no sangue. Quando isso acontecer com o seu filho, ele ficara
com a pele mais azulada e com uma altera¢do na respiracao definida por um aumento do
ndamero de inspiracdes, que se tornam profundas. Esta é uma emergéncia e o médico deve
ser procurado. O que vocé pode fazer para ajudar seu filho a melhorar é posiciona-lo de
forma que os joelhos dele fiquem préximos do peito. Essa posicdo aumenta a quantidade
de sangue que chega aos pulmdes, aumentando a oferta de oxigénio. E muito importante
manter a calma nesse momento.

Algumas criancas tomam um remédio que ajuda a evitar essas crises, por isso fique
atento as instrugdes do profissional responsavel pelo seu filho no que diz respeito a fun-
¢do de cada medicamento. O portador de TF pode fazer as atividades que outras criangas,
adolescentes e adultos fazem (como frequentar escola, trabalhar e fazer atividade fisica).
Mesmo que muitos pacientes com TF tenham tolerancia diminuida ao exercicio, a pratica
de exercicios é importante e traz beneficios duradouros a satdde.
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Aatresia pulmonar é um defeito congénito da valva pulmonar, que é a valva que controla
o fluxo sanguineo do ventriculo direito para a artéria pulmonar (o vaso sanguineo que
transporta o sangue do coracdo para os pulmdes). A atresia pulmonar é caracterizada por
uma valva pulmonar completamente fechada ou muito rudimentar ndo sendo possivel o
sangue do ventriculo direito chegar aos pulmdes para serem oxigenados.

Existem dois tipos de atresia pulmonar, uma associada a uma comunicacdo interven-
tricular (Fig. 26-1) e outra forma sem comunicag¢do entre os ventriculos, também cha-
mada de atresia pulmonar com septo integro, que é o objetivo deste capitulo (Fig. 26-2).
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Fig. 26-1. Atresia Pulmonar com CIV.
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Fig. 26-2. Atresia Pulmonar com septo
interventricular integro.

Nesta forma de atresia pulmonar, a parede, ou septo, entre os ventriculos permane-
ce completa e intacta. Durante a gravidez, quando o coragdo esta em desenvolvimento,
muito pouco sangue flui para dentro ou para fora do ventriculo direito (VD) e, portanto, o
VD ndo se desenvolve totalmente e permanece muito pequeno. Se o VD estiver subdesen-
volvido, o coragdo pode ter problemas para bombear sangue para os pulmoes e o corpo.

DIAGNOSTICO

0 diagndstico pode ser feito durante a gestacdo por meio da ecocardiografia fetal ou
apoés o nascimento.

Quando o diagnostico é feito ainda dentro do Gtero, é recomendado acompanhamen-
to com cardiologista pediatrico e o nascimento deve ser programado em um centro com
servigo de cirurgia cardiaca ja que estes bebés vdo necessitar de tratamento cirtrgico ou
intervencionista logo ap6s o nascimento.

Ja os bebés que nascem com atresia pulmonar, sem diagnéstico fetal, sdo geralmente
graves e apresentam sintomas ao nascer ou logo depois. Eles podem ter uma cor de pele
de aparéncia azulada, chamada cianose, porque seu sangue ndo transporta oxigénio su-
ficiente. Na suspeita do diagnoéstico desta malformacdo, é imediatamente iniciada a utili-
zacdo de medicacdo por via venosa chamada de Prostaglandina a fim de manter o canal
arterial aberto e permitir a sobrevivéncia do bebé.

A confirmacao do diagnéstico é feita pela ecocardiografia, que confirmara o diagnés-
tico além de definir qual a melhor forma de tratamento.
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TRATAMENTO

O tratamento da atresia pulmonar vai depender da severidade do acometimento do
lado direito do coragdo, especialmente do tamanho do ventriculo direito e se o fluxo das
coronarias vem deste ventriculo.

Nos casos que se apresentam com uma valva bem formada e com ventriculo direito
de dimensdes adequadas, o tratamento pode ser feito por meio do cateterismo interven-
cionista para abrir a valva pulmonar (perfura¢do percutanea da valva pulmonar).

Nos casos em que o ventriculo direito é muito pequeno, podemos realizar procedi-
mento intervencionista para implante de um stent no canal arterial ou a realiza¢do de pro-
cedimento de anastomose sistémico-pulmonar. A op¢do de procedimento, nestes casos,
leva em consideracdo a experiéncia da equipe.

Os pacientes com ventriculo direito hipoplasicos vao seguir o algoritmo para os cora-
¢bes univentriculares, como na sindrome de hipoplasia do coracdo esquerdo.
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O QUE E E COMO TRATAR UMA DUPLA
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CAPITULO 27

VIA DE SAIDA DO VENTRICULO DIREITO?

Leonardo Augusto Miana

dupla via de saida do ventriculo direito (DVSVD) é uma condicdo rara que acontece

quando os dois grandes vasos do coracdo (aorta e tronco pulmonar) saem do ventri-
culo direito (VD). Numa situacdo tipica, a aorta emerge do ventriculo esquerdo (VE) e o
tronco pulmonar do VD (Fig. 27-1).
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Fig. 27-1. Coragdo normal.
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A DVSVD pode-se apresentar com os dois ventriculos bem desenvolvidos ou com hipo-
desenvolvimento de um deles. Neste texto, abordaremos a corre¢do da DVSVD no contexto
da presenca de cavidades cardiacas com tamanho dentro da normalidade.

A presenca de um “buraco” ou comunicag¢do entre os ventriculos, também chamada
comunicacdo interventricular (CIV), sempre esta presente na DVSVD. A manifestacdo de
sintomas do paciente e o tratamento cir(irgico sdo diversos a depender da posicdo dos
vasos e da presenca ou ndo de obstrucdo (estenose) pulmonar.

Para melhor entendimento, a DVSVD é subdividida em quatro tipos principais:

1. DVSVD tipo CIV (Fig. 27-2): vasos em posi¢do habitual (aorta mais para esquerda e
artéria pulmonar mais para direita) e sem estenose pulmonar. A crianca tem muito
cansaco e atraso no crescimento. O tratamento cirdrgico consiste em fechar a CIV,
porém deixando cada vaso em seu respectivo ventriculo (tunelizacdo).

2. DVSVD tipo Fallot (Fig. 27-3): vasos em posi¢do habitual e com estenose pulmonar.
A crianca, em geral, apresenta cianose. O tratamento cirtrgico visa tunelizar a CIV e
corrigir a obstru¢ao pulmonar.

3. DVSVD tipo transposi¢do ou anomalia de Taussig-Bing (Fig. 27-4): vasos em posicdo
trocada ou transpostos (aorta mais a direita) e sem obstrucdo pulmonar. Nesse caso,
a manifestacdo de cansaco é mais exuberante e geralmente necessita correc¢do ainda
nos primeiros dias de vida. A cirurgia consiste em trocar os vasos de posicdo (opera-
¢do de Jatene) e tunelizar a CIV.
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Fig. 27-2. DVSVD tipo CIV.
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Fig. 27-3. DVSVD tipo Fallot.

Fig. 27-4. DVSVD tipo transposicao ou

anomalia de Taussig-Bing.
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Fig. 27-5. CIV n3o relacionada ou
remota.

4. CIV ndo relacionada ou remota (Fig. 27-5): isto acontece quando a CIV fica muito dis-
tante dos vasos da base dificultando a tunelizagdo. A apresentacdo clinica depende
da presenca e do grau de obstrucdo pulmonar. A corregdo cirdirgica sera semelhante
a dos tipos anteriores nos casos em que a tuneliza¢do for factivel. Porém, nas situ-
acdes em que isto é impossivel, faz-se necessaria a realiza¢do de algumas cirurgias
transformando a circulacdo em univentricular. Ou seja: o paciente fica com os dois
ventriculos bombeando o sangue para o corpo (aorta), enquanto a circulagdo para o
pulmado precisa ser feita de forma passiva, indo direto das veias do corpo para o pul-

mado (circulacdao de Glenn-Fontan).

Apesar de ser uma doenca grave, se o diagnéstico e o tratamento forem feitos no
tempo adequado, geralmente nos primeiros meses de vida e em servicos com experién-
cia, os resultados sdo satisfatdrios e mais de 90-95% das criangas sobrevivem por mais de
10 anos ap6s a cirurgia. A sobrevida média e a necessidade de novas intervengdes variam

conforme o tipo de apresentacao.
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tresia tricGispide é uma cardiopatia congénita rara, caracterizada pela falha de desen-

volvimento da valva triciispide durante o periodo embrionario, resultando em auséncia
de comunicacdo entre o atrio e o ventriculo direito.

No coragdo normal, a valva trictispide estd localizada no lado direito do coragdo, entre
o0 atrio (a camara superior) e o ventriculo (a cimara inferior), permitindo a passagem do
sangue para ser oxigenado no pulmao (Fig. 28-1).

Em bebés com atresia tricispide, a valva tricispide esta ausente e o ventriculo direito
ndo se desenvolve adequadamente (Fig. 28-2).
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Fig. 28-1. Coragdo normal.
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Fig. 28-2. Atresia tricispide (seta preta).

Trata-se de uma cardiopatia complexa, com diferentes apresenta¢des anatémicas,
estando frequentemente associada a outras lesdes cardiacas, como: comunicacdo inte-
ratrial, comunicagdo interventricular, inversdo das grandes artérias (aorta e pulmonar),
estenose (estreitamento) ou atresia (auséncia) da valva pulmonar e interrupc¢do de arco
aortico (Figs. 28-3 a 28-7).

Nos bebés com atresia trictispide, o sangue nio consegue passar do atrio direito para
o ventriculo direito e, deste modo, alcancar o pulmdo para receber oxigénio. Durante a
gestacdo isto ndo constitui um problema significativo, visto que o oxigénio é fornecido
pela mde através da placenta. Entretanto, apés o nascimento, rapidamente falta oxigénio
e o0 bebé adquire uma colora¢do azulada, denominada cianose. Deste modo, para o sangue
chegar aos pulmdes nos bebés com esta doenga, ele precisa seguir um caminho diferente
do habitual. Do atrio direito passa para o atrio esquerdo através do forame oval patente
(orificio existente na vida fetal na parede que separa o atrio direito e esquerdo), juntan-
do-se ao sangue que retorna das veias pulmonares, entra no ventriculo esquerdo e, atra-
vés de outro orificio existente na parede que separa os dois ventriculos, alcanga a artéria
pulmonar e os pulmaes.

Na presenca de estenose ou atresia da valva pulmonar, ou na auséncia de uma comu-
nicacdo interventricular, a nica maneira de o sangue chegar aos pulmdes é através de
um canal arterial patente. O canal arterial € um vaso presente na vida intrauterina que
conecta a artéria pulmonar e a aorta, permitindo a passagem de sangue entre elas. Entre-
tanto, este vaso vem programado para fechar ap6s o nascimento, sendo necessario o uso
de uma medicacdo intravenosa continua, chamada prostaglandina, para evitar que este
vaso feche logo apds o nascimento.
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Fig. 28-3. Atresia tricispide com atresia
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Fig. 28-5. Atresia tricispide com
discordancia ventriculoarterial e atresia
pulmonar.

Fig. 28-6. Atresia tricispide com
discordancia ventriculoarterial e estenose
pulmonar.
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0 diagndstico pode ser feito antes do nascimento por meio de uma ultrassonografia ou
ecocardiograma fetal. O diagnéstico ainda intrattero é fundamental, pois a familia pode
ser encaminhada para um centro de referéncia onde o bebé recebera tratamento especia-
lizado, melhorando de maneira significativa o prognéstico, visto que, sem tratamento, a
maioria das criancas ndo é capaz de sobreviver ao primeiro ano de vida.

Ap6s o nascimento, o diagnéstico pode ser suspeitado pela realiza¢do do teste do
coracdozinho que evidencia uma baixa saturacdo de oxigénio no corpo. A manifestagao
clinica de cianose (coloragdo azulada da pele) é precoce, aparecendo de horas a dias de
vida. Em alguns bebés com atresia trictispide (sem estenose pulmonar e/ou com as arté-
rias invertidas) ha muito fluxo de sangue para os pulmdes, causando insuficiéncia cardi-
aca congestiva e os sintomas associados de dificuldade de alimentacdo, dificuldade para
respirar e baixo ganho ponderal.

As criancas com atresia tricspide necessitardo de duas ou trés cirurgias cardiacas
durante a infancia. Se, ap6s o nascimento, os niveis de oxigénio no sangue forem muito
baixos, geralmente se realiza um shunt sistémico pulmonar (cirurgia de Blalock-Taussig),
que consiste na colocagdo de um pequeno tubo entre a aorta e a artéria pulmonar para
permitir a passagem de sangue para o pulmado, nas primeiras semanas de vida (Fig. 28-8).

Nos casos em que ha fluxo de sangue excessivo para os pulmoes é realizada uma
bandagem na artéria pulmonar, causando um estreitamento nesta artéria e diminuindo a
quantidade de sangue que atinge os pulmoes.
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Fig. 28-8. Cirurgia de Blalock-Taussig.
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Geralmente, entre 6 e 12 meses de idade é feita a segunda intervenc¢do, denomina-
da cirurgia de Glenn, em que a veia cava superior é conectada a artéria pulmonar direita
e, apos os 2 anos de idade, a cirurgia de Fontan, em que a veia cava inferior é conectada
a artéria pulmonar, separando definitivamente as duas circulacoes (Figs. 28-9 e 28-10).

As criancas portadoras de atresia tricspide poderdo ter uma qualidade de vida pro-
xima a das crianc¢as sem doenca no corag¢do, porém necessitardo de acompanhamento
médico regular durante toda a vida, tendo em vista a possibilidade de desenvolvimento
de complicagdes.
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Fig. 28-9. Cirurgia de Glenn.
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Fig. 28-10. Cirurgia de Fontan.
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tronco arterial comum ocorre quando as grandes artérias do coragdo ndo se desen-

volvem normalmente durante o periodo embrionario. Neste defeito, em vez de dois
grandes vasos que surgem da base do coracdo, ha apenas um vaso. E uma das formas mais
raras de doenca cardiaca congénita, compreendendo cerca de 1% dos defeitos cardiacos,
sendo um pouco mais comum em filhos de mdes diabéticas.

No coragdo normal, hd dois grandes vasos sanguineos, a artéria pulmonar e a aorta,
que sdo responsaveis por levar o sangue do coragdo para o pulmao e para o resto do cor-
po, respectivamente (Fig. 29-1).
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Em bebés com tronco arterial comum ha apenas um grande vaso sanguineo saindo
do coracdo. Este tnico vaso fornece sangue para o corpo, artérias coronarias e pulmao.
Existe também uma grande comunicacdo entre os dois ventriculos, direito e esquerdo,
pela presenca de um amplo orificio no septo interventricular (parede que separa o ven-
triculo direito do ventriculo esquerdo), permitindo a mistura de sangue oxigenado e nio
oxigenado (Figs. 29-2 a 29-4).

Outros problemas cardiacos que podem estar associados ao tronco arterial comum
incluem anormalidades da valva truncal e das artérias corondrias e/ou estreitamento ou
interrupg¢do completa do arco aértico.

Um consideravel nimero de bebés com tronco arterial comum apresenta alteracdes
genéticas caracterizadas por dele¢des cromossomicas (22q.11.2) e podem apresentar
outros achados clinicos compativeis com a sindrome de DiGeorge. Além dos problemas
cardiacos, criangas com sindrome de DiGeorge podem apresentar deficiéncia de imuni-
dade, baixo nivel de célcio no sangue, fissura palatina, problemas renais, altera¢cdes nas
caracteristicas faciais e problemas de aprendizagem.

O tronco arterial comum é um problema cardiaco grave, que, sem tratamento ade-
quado, leva ao dbito da maioria dos bebés durante o primeiro ano de vida. Pode ser diag-
nosticado ainda na vida intrauterina por meio de um ultrassom ou ecocardiograma fetal.
Isto permite o encaminhamento da familia para um centro de referéncia onde mae e bebé
receberdo um tratamento especializado diminuindo os riscos de complicagoes.
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Fig. 29-4. Truncus tipo 3.
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A doenga costuma manifestar-se precocemente, dias a semanas ap6s o nascimento, com
dificuldade respiratoria, cansaco as mamadas, baixo ganho ponderal e cianose (colora¢do
azulada da pele). O diagndstico pode ser feito pela deteccdo de alteracdes na ausculta do
corac¢do e confirmado por um ecocardiograma, devendo ser realizado por um especialista
em ecocardiografia pediatrica.

O tratamento é cirtrgico, sendo efetuado o mais breve possivel apés o diagnéstico,
consistindo geralmente do fechamento da comunicacdo interventricular com um patch
(remendo) de pericardio bovino e colocac¢do de um tubo ou homoenxerto entre o ventri-
culo direito e a artéria pulmonar.

Muitas das criangas com tronco arterial comum irdo precisar de outras cirurgias para
substituicdo do tubo/homoenxerto com o crescimento e, deste modo, necessitardo acom-
panhamento médico durante toda a vida.
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TCCGA é uma forma rara de doenca cardiaca congénita, caracterizada por uma dis-

cordancia atrioventricular e ventriculoarterial; ou seja, o atrio direito esta conectado
ao ventriculo morfologicamente esquerdo e este a artéria pulmonar, e o atrio esquerdo
esta conectado ao ventriculo morfologicamente direito e este a artéria aorta. No coragdo
anatomicamente normal, o atrio direito esta conectado ao ventriculo direito e este a ar-
téria pulmonar, e o atrio esquerdo esta conectado ao ventriculo esquerdo e este a artéria
aorta (Figs. 30-1 e 30-2).

As causas ndo sdo bem definidas e provavelmente secundarias a diversos fatores, en-
tre eles ambientais e genéticos.
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Fig. 30-1. Coragdo normal.
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Fig. 30-2. Transposi¢ao congenitamente
corrigida das grandes artérias.

Faz-se necessario a distin¢do entre TCCGA e D-TGA, pois na TCCGA existe uma “cor-
recdo fisiol6gica” da circulacdo, visto que o sangue pobre em oxigénio proveniente das
veias sistémicas (do corpo) é direcionado para a circulagdo pulmonar para ser oxigenado
e 0 sangue rico em oxigénio é direcionado para a circulagdo sistémica. Deste modo, ndo
existe cianose (colorac¢do azulada da pele) na TCCGA, exceto se existirem lesdes associadas,
e geralmente ndo se observam sintomas ao nascimento e na infancia. Entretanto, pessoas
portadoras de TCCGA apresentam maior risco de desenvolver insuficiéncia cardiaca na
idade adulta devido a piora progressiva da fung¢do do ventriculo direito, o qual ndo tem a
capacidade de fazer o trabalho do ventriculo esquerdo durante o decorrer da vida.

Por outro lado, a TCCGA esta geralmente associada a outras lesdes cardiacas em mais
de 90% dos casos e os sintomas vdo depender basicamente das lesdes associadas:

1. Comunicacdo interventricular (CIV): presente em 70-80% dos casos determinando
quadro de insuficiéncia cardiaca.

2. Estenose pulmonar: 30-60% dos casos, geralmente associada a grandes CIVs. A obstru-
¢do encontra-se, em geral, abaixo da valva pulmonar e, se de grau importante, pode
levar a cianose.

3. Anormalidades da valva tricGspide (neste caso situada a esquerda): 90% dos casos com
regurgitacdo progressiva da valva.

4. Bloqueio atrioventricular completo: arritmia mais comum levando o coragdo a bater
mais lento e gerando fadiga e intolerancia ao esforgo fisico.

5. Taquiarritmias de reentrada incluindo sindrome de Wolf-Parkinson-White (WPW).
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0 diagnoéstico pode ser suspeitado pela presenga de sintomas e/ou pela ausculta de
um sopro cardiaco ao exame fisico e confirmado por meio da realizacdo de exames com-
plementares, como eletrocardiograma (ECG), radiografia toracica e ecocardiograma rea-
lizado por um ecocardiografista pediatrico.

O tratamento dependera da presenca e magnitude das lesdes associadas e dos distar-
bios do ritmo do coragdo.

Houve uma mudanca de paradigma em relacdo ao tratamento cirtrgico desta doenga,
evoluindo do chamado “reparo convencional” das lesdes associadas e mantendo a discor-
dancia entre as conexdes atrioventriculares e ventriculoarteriais para o “reparo anatomi-
co”, o qual faz o ventriculo esquerdo exercer a fun¢do do ventriculo sistémico.

Entretanto, esta decisdo ainda permanece um desafio, visto que ndo existem dados
suficientes demonstrando a superioridade de um tratamento em relacdo ao outro, e deve
ser individualizada e discutida com a equipe cirtrgica.

As criancas portadoras de TCCGA necessitardo de acompanhamento por toda a vida,
inicialmente com um cardiologista pediatrico e posteriormente por um cardiologista es-
pecialista em cardiopatias congénitas do adulto, dada a possibilidade de complicacdes ao
longo prazo, como arritmias, necessidade de novas intervencoes cirdrgicas ou hemodina-
micas, ou mesmo a possibilidade de transplante cardiaco.
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corac¢do anatomicamente normal contém quatro camaras (atrio direito, ventriculo

direito, atrio esquerdo e ventriculo esquerdo) e quatro valvas, que se abrem e fecham
para permitir um fluxo pulsatil continuo do sangue através dele (Fig. 31-1).

A valva tricispide conecta o atrio direito ao ventriculo direito e a valva mitral, o atrio
esquerdo ao ventriculo esquerdo. As valvas pulmonar e aértica conectam os ventriculos
as duas grandes artérias do corpo, pulmonar e adrtica, respectivamente.

0 sangue que retorna ao corag¢do vai para o atrio direito e depois para o ventriculo
direito.

Veia cava
superior

Veias
pulmonares

Atrio
esquerdo

Atrio
direito

Veia cava
inferior

Ventriculo ~ Ventriculo
direito esquerdo

Fig. 31-1. Coragdo normal.
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Ele é bombeado para os pulmdes para receber oxigénio. O sangue oxigenado retorna
ao coracdo através do atrio esquerdo, passando para o ventriculo esquerdo e atingindo o
resto do corpo através da artéria aorta.

As doengas congénitas da valva mitral isoladamente sdo doengas raras. Elas sdo classifi-
cadas de acordo com a morfologia e com a funcdo da valva. A valva mitral é composta de dois
folhetos, um anel de sustentacdo, as cordas tendineas e os masculos papilares (Fig. 31-2).

As principais malformacgdes sdo:

= Valvas displasicas: valva mitral em arcada, paraquedas, cleft (fenda) mitral, duplo orifi-
cio mitral, tecido acessério da valva mitral, anel supravalvar mitral.

= Anatomia normal: dilata¢do isolada do anel, alongamento das cordas tendineas e mus-
culos papilares.

= Prolapso de valva mitral e excesso de tecido dos folhetos da valva: raramente encontrado
em recém-nascidos e criancas pequenas sendo questionada a sua natureza congénita.
Nas formas mais graves, as alteracdes histoldgicas sdo semelhantes as encontradas em
pacientes com sindrome de Marfan, Erlers-Danlos e osteogenesis imperfecta.

As alteracdes na morfologia da valva resultam em alteracoes de sua fungdo, que podem
se manifestar por regurgitacdo ou estenose (estreitamento), ou ambos. Na regurgitacao,
uma quantidade de sangue, que pode variar de leve, moderada a importante, retorna ao
atrio esquerdo durante a contracdo do ventriculo. Na estenose mitral, o sangue tem di-
ficuldade de fluir do atrio para o ventriculo esquerdo, pela presenca de uma diminuicdo
da abertura valvar.

Veias
pulmonares

Atrio
esquerdo

Valva mitral

Ventriculo
esquerdo

Fig. 31-2. Cavidades esquerdas

demonstrando a valva mitral.
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A presenca de sintomas depende diretamente do grau de disfuncdo da valva, podendo
ser desde assintomatica e descoberta pela ausculta de um sopro cardiaco ou tardiamente
na evolucdo, até sintomas de insuficiéncia cardiaca manifestados, nos bebés pequenos,
por dificuldade respiratéria, cansaco as mamadas, baixo ganho ponderal e infec¢des de
repeticdo, e, nos maiores, por intolerancia aos esforcos fisicos e fadiga.

0 diagnéstico é suspeitado pelo exame clinico e confirmado por meio de exames com-
plementares, como radiografia de térax, eletrocardiograma e ecocardiograma, sendo este
considerado o padrdo-ouro para o diagnéstico.

O tratamento pode incluir medicac¢des para controle dos sintomas de insuficiéncia
cardiaca, sendo o reparo cirdrgico o mais indicado nos casos mais graves.
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anomalia de Ebstein é um defeito cardiaco congénito raro, caracterizado por uma mal-

formacdo da valva tricaspide causada pela aderéncia de partes dos folhetos da valva
ao musculo cardiaco adjacente. Isto se deve a uma falha na “separa¢do” destes folhetos
do miocardio durante a embriogénese, que apresentam ainda uma fixa¢do abaixo de seu
lugar habitual, na area que geralmente faz parte do ventriculo direito.

No coragdo normal, a valva trictispide esta localizada no lado direito entre o atrio e o
ventriculo e é formada por trés folhetos: anterior, posterior e septal. A funcdo da valva é
impedir o refluxo do sangue do ventriculo direito para o atrio direito (Figs. 32-1 e 32-2).

Veia cava
superior

Veias
pulmonares

Atrio
direito

Veia cava
inferior

esquerdo

Ventriculo
esquerdo

Ventriculo
direito

Fig. 32-1. Coragdo normal.
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Veia cava
superior

Atrio
direito

Veia cava
inferior

Ventriculo
direito

Fig. 32-2. Cavidades cardiacas direitas
com demonstragao da valva trictspide
entre o atrio direito e ventriculo direito.

Na anomalia de Ebstein, estes problemas podem resultar em graus variaveis de refluxo
ou vazamento de sangue através da valva (do ventriculo direito para o atrio direito) e um
ventriculo direito de menor tamanho, o qual pode ndo ter uma eficiéncia adequada para
bombear o sangue para a artéria pulmonar (Fig. 32-3).

Na maioria dos casos existe uma comunicagdo entre as duas cavidades superiores do
coracdo, os atrios.

Dez a vinte e cinco por cento das criancas com esta anomalia apresentam uma sindrome
conhecida como sindrome de Wolff- Parkinson-White (WPW), que pode ocasionar episodios
intermitentes de uma frequéncia cardiaca muito elevada, chamada taquicardia supraven-
tricular. Nesta situacdo, a frequéncia cardiaca da crianga pode atingir valores tdo elevados
quanto 200 a 250 batimentos por minuto, exigindo tratamento para reversdo da arritmia.

A presenca e a gravidade dos sintomas irdo depender do grau de deslocamento e va-
zamento da valva, do tamanho do defeito do septo atrial e da presenga ou ndo da sindro-
me de Wolff-Parkinson-White. O aparecimento dos sintomas também é bastante variavel,
podendo-se manifestar logo apdés o nascimento até a adolescéncia.

Em casos leves, com apenas um discreto deslocamento dos folhetos e pouco vaza-
mento de sangue pela valva, a crianca pode nunca desenvolver sintomas relacionados
com o coragdo.

Por outro lado, se o deslocamento da valva for significativo e com refluxo importante,
uma grande quantidade de sangue retornara para o atrio direito causando aumento de pres-
sdo nesta camara e insuficiéncia cardiaca direita. Na presenca de uma comunicagdo entre
os atrios, o sangue pobre em oxigénio, que ndo passou ainda pelos pulmdes para ser oxi-
genado, sera desviado para o atrio esquerdo causando cianose (coloracdo azulada na pele).
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Fig. 32-3. Anomalia de Ebstein.

0 aumento do sangue no atrio direito levara a dilatacdo desta cimara e podera acarre-
tar o aparecimento de um ritmo cardiaco rapido anormal chamado fibrilagdo atrial. Deste
modo, criancas com anomalia de Ebstein estdo propensas a desenvolverem arritmias cardi-
acas seja pela dilatagdo do atrio ou pela presenca da sindrome de Wolff-Parkinson-White.

Nos casos com manifestacdo logo apds o nascimento, o quadro clinico é geralmente
grave, com presenca de insuficiéncia cardiaca e cianose importante, necessitando trata-
mento em uma Unidade de Terapia Intensiva.

0 diagnéstico pode ser suspeitado pela presenca dos sintomas de cianose, cansago aos
esfor¢os ou presenca de arritmia e pela ausculta de um sopro cardiaco, e confirmado com
arealizacdo de um ecocardiograma por um especialista em ecocardiografia pediatrica.

Criancas com formas leves da doenc¢a podem ndo necessitar tratamento, apenas segui-
mento médico especializado. Aquelas com sintomas de insuficiéncia cardiaca leve podem-
-se beneficiar com tratamento medicamentoso. As arritmias supraventriculares podem
ser tratadas com medicamentos ou ablagdo por radiofrequéncia.

Em alguns pacientes, no entanto, é necessario o tratamento cirdrgico. No recém-nasci-
do, se a valva é muito deformada e apresenta refluxo de sangue importante, a oxigena¢ao
pode ser tdo baixa que a cirurgia se faz necessaria durante as primeiras semanas de vida.
Neste caso, pode-se optar por cirurgias paliativas como a colocag¢do de um tubo entre a
artéria aorta e a pulmonar, conhecida como cirurgia de Blalock-Taussig, para permitir a
oxigenacado do sangue.
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Em criangas mais velhas, na presenca de grau significativo de refluxo e sintomas de
insuficiéncia cardiaca, pode ser necessario cirurgia para reparar, método preferencial,
como a cirurgia de Cone idealizado pelo Dr. Jose Pedro, ou substituir a valva tricispide e
fechar o defeito septal atrial.

No geral, a perspectiva para criancas com Ebstein é muito boa, porém elas necessitarao
de acompanhamento médico periédico regular por toda a vida. Os avancos continuos nas
terapias cirtrgicas e médicas tém melhorado os resultados, mesmo para aquelas criangas
com a forma mais grave da doenca.
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sindrome de hipoplasia do cora¢ao esquerdo (SHCE) ou sindrome do coracdo esquer-

do hipoplasico é uma doenca rara caracterizada por um ventriculo esquerdo pouco
desenvolvido e estruturas do lado esquerdo do coracdo pequenas, que ndo sdao capazes de
prover adequadamente a circulagdo do sangue pelo corpo.

Apesar da melhoria significativa no tratamento cirtrgico e medicamentoso nas alti-
mas décadas, a mortalidade e as complicacoes permanecem elevadas. Por razdes ainda
ndo completamente conhecidas, o lado esquerdo do cora¢dao ndo se desenvolve adequada-
mente enquanto o bebé esta no ttero da mae, com diversos graus de comprometimento
da valva mitral, ventriculo esquerdo, valva aértica e aorta.

0 coracdo anatomicamente normal contém quatro camaras (atrio direito, ventriculo
direito, atrio esquerdo e ventriculo esquerdo) e quatro valvas, que se abrem e fecham para
permitir um fluxo pulsatil continuo do sangue através do coragao. A valva triciispide co-
necta o atrio direito ao ventriculo direito, e a valva mitral, o atrio esquerdo ao ventriculo
esquerdo. As valvas pulmonar e aértica conectam os ventriculos as duas grandes artérias
do corpo, pulmonar e adrtica, respectivamente (Fig. 33-1).

0 sangue que retorna ao coragdo vai para o atrio direito e depois para o ventriculo di-
reito, sendo bombeado para os pulmdes para receber oxigénio. O sangue oxigenado retorna
ao coragdo através do atrio esquerdo, passando para o ventriculo esquerdo e atingindo o
resto do corpo através da artéria aorta.

Em bebés com SHCE, o lado esquerdo do coragdo subdesenvolvido ndo pode bombear
sangue suficiente para atender as necessidades do corpo, pondo em risco a vida do bebé
logo ap6s o nascimento (Fig. 33-2).

A SHCE pode ser diagnosticada antes do nascimento do bebé, usando um tipo de ul-
trassom especializado chamado ecocardiograma fetal. O diagndstico ainda intradtero é
fundamental, pois a familia pode ser encaminhada para um centro de referéncia onde o
bebé recebera o tratamento especializado, melhorando de maneira significativa a chance
de sucesso.

Ap6s 0 nascimento, 0s sintomas costumam aparecer precocemente, nas primeiras 48
horas de vida, coincidentes com o fechamento normal do canal arterial, e caracterizam-se
por dificuldade respiratéria, palidez cutanea, dificuldade de alimentagdo e cianose (co-
loragdo azulada da pele) podendo progredir para choque cardiogénico e 6bito se o bebé
ndo for tratado prontamente.
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Fig. 33-1. Coracdo normal.

Fig. 33-2. Sindrome de hipoplasia do

coragdo esquerdo.
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0 diagnéstico é confirmado pelo ecocardiograma pés-natal, realizado por um médico
especialista.

A SHCE é uma doenga letal se ndo tratada, sendo considerada uma das cardiopatias
mais graves e de dificil manejo. Alguns bebés podem precisar de intervengdo ainda in-
tradtero, como, por exemplo, no caso de comunicacdes restritivas ente os dois atrios, onde
ha dificuldade da passagem de sangue do atrio esquerdo para o atrio direito, acarretando
aumento da pressdo no pulmao.

Em alguns casos de SHCE, pode estar indicada a abertura da valva adrtica intradtero,
na tentativa de promover o desenvolvimento do ventriculo esquerdo.

Apbs o nascimento, o tratamento é precoce e geralmente consiste em trés estagios.
O primeiro estagio é realizado logo apds o nascimento por meio de uma cirurgia de re-
construcdo da aorta, utilizando a artéria pulmonar e colocando um tubo entre a aorta e
a artéria pulmonar ou entre o ventriculo direito e a artéria pulmonar para suprir o fluxo
de sangue para o pulmado (cirurgia de Norwood/Sano) ou por um procedimento hibrido
(cirurgia + cateterismo) em que se coloca um stent no canal arterial e cria-se uma obstru-
¢do mecanica parcial ao fluxo de sangue nas artérias pulmonares (cerclagem das artérias
pulmonares) para evitar que ocorra excesso de sangue para os pulmdes (Figs. 33-3 e 33-4).

A escolha entre o procedimento hibrido ou cirtirgico depende da condigdo clinica e
anatoémica do bebé e da experiéncia do centro em que o bebé esta sendo tratado.

0 segundo estagio é realizado entre 4 e 6 meses de vida e consiste na colocacdo da
veia cava superior na artéria pulmonar direta (cirurgia de Glenn).
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Fig. 33-3. Cirurgia de Norwood.
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Fig. 33-4. Procedimento hibrido.

Vale ressaltar que o risco de complicag¢des e 6bito entre o primeiro e segundo estagios
sdo consideraveis. O terceiro estagio é realizado ap6s o segundo ano de vida e consiste
na cirurgia de Fontan, em que a veia cava inferior é direcionada para a artéria pulmonar,
separando-se por completo o lado direito do lado esquerdo do coragao.

Além dos procedimentos cirirgicos, sdo geralmente necessarios um ou mais catete-
rismos cardiacos para medidas de pressdo e avaliacdo detalhada da anatomia cardiaca.
O transplante de coracdo pode-se tornar uma op¢do para o tratamento de criangas com
sindrome de hipoplasia do coracdo esquerdo, mesmo apoés o tratamento cirtrgico ter sido
completado.

Outro aspecto importante na evolucdo destes bebés é o maior risco de atraso de de-
senvolvimento, além do déficit de aprendizado e/ou distdrbios comportamentais tardios.
A avaliacdo continua dessas criangas é altamente recomendada para garantir a identifica-
¢do precoce destes problemas.
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34.1 = O que é Ventriculo Unico?
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Cardiopatias congénitas sdo defeitos cardiacos gerados na vida intrauterina. O ventriculo
Gnico é um tipo de defeito cardiaco congénito. Ocorre quando uma das duas cimaras
de bombeamento do corac¢do, chamadas de ventriculos, ndo se desenvolve adequadamen-
te e ndo é grande o suficiente para bombear o sangue de forma efetiva para a circulagdo
(camara hipoplasica). Em alguns casos, uma das valvas cardiacas esta ausente (atrésica).
Assim, a circulagdo efetiva do sangue pelos pulmdes e pelo restante do corpo depende de
um Gnico ventriculo, chamado de ventriculo principal ou dominante. As manifestacdes
clinicas dependem da associacdo de defeitos em cada caso. As criancas podem apresentar
cianose (cor azulada da pele) pela presenca de sangue ndo oxigenado no sangue bombeado
para o corpo. Algumas criancas ficardo apenas levemente ciandticas, enquanto outras ndo
terdo oxigénio suficiente no sangue para atender as necessidades do corpo e precisarao
de algum tipo de tratamento precoce.

Existem varios tipos de defeitos que funcionam como um ventriculo Gnico. Eles es-
tdo entre os problemas cardiacos mais complexos e, na sua maioria, necessitam de varios
procedimentos cirtirgicos e/ou por cateterismo cardiaco ao longo da vida. Pela sua com-
plexidade, é possivel detectar essas cardiopatias na vida intrauterina, permitindo que es-
ses bebés sejam encaminhados para a realizacdo do parto em um hospital que disponha
de cirurgia cardiaca pediatrica. As cardiopatias mais comuns nesse grupo sao a atresia
tricaspide, a sindrome de hipoplasia do cora¢do esquerdo, a atresia pulmonar com septo
ventricular integro, entre outras (Figs. 34-1-1 a 34-1-3).

A anatomia tinica e complexa do coragdo e suas cimaras tornam cada defeito diferente
e o tratamento deve ser individualizado. Muitos bebés com um ventriculo Gnico podem
precisar de um tratamento de emergéncia nos primeiros dias de vida, cirtirgico ou por
cateterismo. Na evolucdo, podem ser encaminhados para uma sequéncia de procedimen-
tos paliativos, em que o fluxo de sangue das veias cavas é direcionado diretamente para a
artéria pulmonar. O tratamento é realizado em dois tempos. Primeiro, a veia cava superior
é conectada a artéria pulmonar direita (operacdo de Glenn), idealmente no primeiro ano
de vida (a partir de 4 meses) (Fig. 34-1-4).
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Fig. 34-1-3. Atresia pulmonar com septo
interventricular integro.

Fig. 34-1-4. Cirurgia de Glenn.
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Fig. 34-1-5. Cirurgia de Fontan.

0 segundo tempo é realizado a partir dos 2 anos de idade e a veia cava inferior é dire-
cionada para a artéria pulmonar direita (operagdo de Fontan) (Fig. 34-1-5).

Desta forma, todo sangue ndo oxigenado que retorna para o coracao pelas veias cavas
é direcionado para a artéria pulmonar e para pulmdes, sendo oxigenado. Esta condi¢do
permite que os pacientes sobrevivam a longo prazo com uma boa qualidade de vida em
grande parte dos casos. A experiéncia clinica tem demonstrado que é possivel sobreviver
sem uma camara de bombeamento do sangue para os pulmdes, no entanto essa condi¢ao
é paliativa e tem consequéncias funcionais para diversos 6rgaos. Por essa razao, esses pa-
cientes devem ser acompanhados regularmente em servico especializado em cardiopatias
congénitas por toda a vida.
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34.2 =« Como se Trata o Coracao Univentricular?
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DEFINICAO

Em corag¢des normais, o atrio direito conecta-se ao ventriculo direito que bombeia o
sangue pobre em oxigénio para os pulmdes e o atrio esquerdo conecta-se ao ventriculo
esquerdo que bombeia o sangue oxigenado para o corpo (Fig. 34-2-1).

Nos corag¢des univentriculares, o modo de conexdo entre atrios e ventriculos é di-
ferente, tanto o retorno venoso sistémico (pobre em oxigénio) quanto o pulmonar (rico
em oxigénio) misturam-se numa camara ventricular principal. Na maior parte dos casos
existe um ventriculo rudimentar (incompleto) que ndo tem condicdes de exercer funcao
de bomba, impossibilitando uma correcdo biventricular.

TIPOS

Os tipos mais comuns sdo a dupla via de entrada do ventriculo esquerdo, a atresia
tricaspide (auséncia de conexdo atrioventricular direita) e a sindrome de hipoplasia do
coragdo esquerdo (com atresia ou estenose mitral) (Fig. 34-2-2).

Veia cava
superior

Veias
pulmonares

Atrio
esquerdo

Veia cava Atrio
direito

inferior

Ventriculo
esquerdo

direito

Fig. 34-2-1. Coragdo normal.
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Fig. 34-2-2. Coracgdo univentricular
tipo dupla via de entrada do ventriculo
esquerdo.

APRESENTACAO CLINICA

Depende dos defeitos associados. Se existir obstrugdo do fluxo pulmonar, havera cia-
nose (coloracdo azulada das mucosas e da pele devida ao pouco oxigénio no sangue). Casos
sem obstrucdo do fluxo pulmonar apresentardo cansaco e baixo ganho de peso. Recém-
-nascidos com obstrucdo do arco aértico tém quadro grave com baixo débito sistémico e
até choque cardiogénico.

DIAGNOSTICO

0 ecocardiograma, que pode ser feito até na gestacgdo, é o melhor exame para diag-
noéstico da cardiopatia e dos defeitos associados.

TRATAMENTO

Consiste na separacao da circulacdo venosa sistémica e pulmonar mantendo o tinico
ventriculo funcional bombeando sangue para o corpo e eliminando a cianose. Podem ser
necessarias trés cirurgias (estagios).

O primeiro estagio, logo nos primeiros dias de vida, vai depender dos defeitos asso-
ciados. Se houver obstrucdo do fluxo pulmonar, é realizada a cirurgia de Blalock-Taussig
(colocagdo de um tubo plastico para mandar sangue para os pulmdes); se houver obs-
trucdo do arco adrtico, sera necessario reconstrui-lo e, se ndo houver obstruc¢do do fluxo
pulmonar, sera necessaria a bandagem da artéria pulmonar.

0 segundo estagio (operagao de Glenn, conexdo entre a veia cava superior e a artéria
pulmonar direita) é realizado geralmente entre 4 e 6 meses de idade (Fig. 34-2-3).

O terceiro estagio (operagdo de Fontan, conexdo da veia cava inferior a artéria pulmo-
nar) pode ser realizado entre 2 e 6 anos dependendo de cada caso (Fig. 34-2-4).
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Fig. 34-2-3. Cirurgia de Glenn.

Veia cava
superior

Veias
pulmonares

Atrio
esquerdo

Veia cava f
inferior

Ventriculo Ventriculo
direito esquerdo

Fig. 34-2-4. Cirurgia de Fontan.
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PROGNOSTICO

Apbs os trés estagios, a crianca terd uma oxigenacdo sanguinea adequada e podera
fazer até atividades fisicas adaptadas a sua capacidade funcional. Ela devera ter acompa-
nhamento cardiol6gico permanente.
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Enio de Oliveira Pinheiro

cardiomiopatia hipertréfica (CMH) é uma doenga caracterizada pela hipertrofia do

musculo cardiaco, predominantemente de forma assimétrica, envolvendo preferencial-
mente o ventriculo esquerdo. Possui origem genética, podendo surgir em qualquer faixa
etaria, do nascimento a 8* década, em ambos os sexos, ndo distingue areas climaticas ou
grupos raciais e distribui-se universalmente. Apresenta carater familiar e é transmitida por
heranga autossdmica dominante em aproximadamente 50% dos pacientes. Ela tem como
caracteristica um aumento (hipertrofia) da espessura das paredes do coracdo.

A hipertrofia leva a um desarranjo na arquitetura cardiaca que pode resultar em al-
gumas alteracdes no funcionamento do coracdo, como obstrugdo da saida do sangue dos
ventriculos para as grandes artérias, distirbios no ritmo cardiaco e outros. Tudo isto pode
levar ao aparecimento de alguns sintomas. A CMH pode-se desenvolver na vida fetal e ma-
nifestar-se ja a0 nascimento, porém, na maioria dos casos, os primeiros sintomas surgem
na infancia, na adolescéncia e, mais frequentemente, na vida adulta. O cansaco e a ciano-
se (extremidades roxas) constituem-se nas manifestacdes predominantes nos lactentes.
Ao exame médico pode-se encontrar um sopro cardiaco. Em criangas maiores, queixas de
palpitagdes, coracdo acelerado, dores no peito, tontura e sincope podem estar presentes.
Alguns casos sdo assintomaticos e o primeiro sintoma pode ser a morte stbita. A compli-
cacdo mais temida nos pacientes portadores de CMH é justamente essa, a morte stbita.
Ela surge com mais intensidade na faixa dos adolescentes e adultos jovens, sendo a CMH
a principal causa de morte sibita em atletas.

O diagn6stico se faz pela suspeita clinica e confirmagdo por meio de exames comple-
mentares, como eletrocardiograma e ecocardiograma. Histéria de morte sabita na fami-
lia sempre deve ser investigado. Criancas em qualquer idade, que apresentem alguns dos
sintomas anteriormente citados, e todas aquelas que venham a praticar alguma atividade
fisica devem passar por uma avaliagdo médica. Nos filhos de mdes diabéticas também
pode estar presente a hipertrofia miocardica. Nestes casos, estudos mostram que a evo-
lucdo é benigna, e o desaparecimento da hipertrofia se faz nos primeiros meses de vida,
raramente trazendo alguma repercussdo para a crianga.

A cardiomiopatia hipertroéfica é uma doenca que necessita de um diagnéstico precoce
e acompanhamento médico especializado para evitar o surgimento de suas complicacoes.
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DEFINICAO

Cardiomiopatia dilatada (CMD) é uma doenca do misculo cardiaco caracterizada por
dilatagdo e reducdo da contratilidade do ventriculo esquerdo ou de ambos os ventriculos,
na auséncia de doenca coronariana, doenca valvar, hipertensdo arterial ou cardiopatia
congénita.

ETIOLOGIA

Pode ser idiopatica, familiar, genética, secundaria as doengas de erros inatos do me-
tabolismo, distrofias musculares, infec¢des virais ou doengas autoimunes.

APRESENTACAO CLINICA

Pode variar desde criangas assintomaticas até quadros de insuficiéncia cardiaca des-
compensada aguda e choque cardiogénico levando a morte. Os sintomas mais comuns
sdo falta de ar, cansaco, tosse, chiado no peito, irritabilidade, baixo ganho de peso, palidez
cutdnea e sudorese. Outros sintomas sdo dor no peito, palpita¢ées e sincope.

DIAGNOSTICO

Suspeitado pelo quadro clinico e confirmado por exames complementares, como a
radiografia de térax, que mostra aumento da area cardiaca, e principalmente pelo ecocar-
diograma, que quantifica o grau de dilatacdo e disfuncdo contratil ventricular.

TRATAMENTO

Medicamentos para insuficiéncia cardiaca, como diuréticos, inibidores da enzima con-
versora de angiotensina e betabloqueadores. Na vigéncia de sintomas graves, é necessa-
rio internacdo em UTI, suporte com drogas vasoativas, ventilacio mecanica e até suporte
circulatério mecanico. Se ndo ha possibilidade de recuperacio, avalia-se a indica¢do para
transplante cardiaco.
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PROGNOSTICO

Aproximadamente um terco dos pacientes com CMD morrem da doenga, um ter¢o
continua a ter insuficiéncia cardiaca crénica que requer terapia e um terco dos pacientes
apresenta melhora em sua condigdo.
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Paulo Henrique Manso

a cardiomiopatia restritiva (CMR), o misculo do coracdo é substituido gradativamen-

te por tecido anormal, como tecido de cicatrizagdo. Isso faz com que os ventriculos
fiquem mais rigidos. Essa rigidez ventricular faz com que os ventriculos nio relaxem ade-
quadamente e ndo se encham de sangue como deveriam. Desta maneira, o sangue fica
represado nos atrios, que ficam dilatados, e o fluxo através do coragdo também se reduz
com o passar no tempo. Essas alteracdes podem levar a problemas como insuficiéncia
cardiaca e arritmias.

QUANDO SE DESENVOLVE?

E uma doenca bastante rara, sendo diagnosticada principalmente a partir dos 6 anos
de idade, mas pode ser diagnosticada em qualquer idade.

QUAL A CAUSA DA CARDIOMIOPATIA RESTRITIVA?

A causa da CMR ainda é desconhecida, mas pode ter um componente genético e afetar
varios membros de uma mesma familia. Algumas outras doengas ou condi¢ées também
podem causar cardiomiopatia restritiva:

= Amiloidose: acimulo de uma proteina anormal em varios 6rgdos, incluindo o coragdo.

= Hemocromatose: condi¢do em que ingestdo excessiva de ferro pode-se acumular no
coragdo.

= Alguns tipos de tratamento de cancer, como quimioterapia ou radioterapia toracica.

= Sarcoidose e outras doencas autoimunes.

= Cicatrizes cardiacas.

QUAIS OS SINTOMAS DA CARDIOMIOPATIA RESTRITIVA?

Muitas pessoas ndo apresentam sintomas, ou podem apresentar apenas sintomas leves,
vivendo uma vida normal. Alguns pacientes podem desenvolver sintomas com o passar
do tempo, com a piora da fung¢do do corac¢do. Os sintomas podem aparecer em qualquer
idade, e podem incluir: tosse, cansago progressivo a esforcos, fadiga, falta de ar, arritmias
e palpitag¢des, inchaco na barriga e nas pernas.

COMO E FEITO O DIAGNOSTICO?

Como muitos pacientes podem ser assintomaticos ou ter sintomas leves, o diagnosti-
co pode ser dificil, e geralmente envolve uma consulta médica, em que o médico vai fazer
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perguntas sobre os sintomas e sobre outros membros da familia que possam ter tido sin-
tomas parecidos; entdo vai realizar exame fisico e solicitar alguns testes, como o eletro-
cardiograma, o ecocardiograma e eventualmente uma ressonancia nuclear magnética do
coracgdo. Outros exames, como cateterismo cardiaco, tomografia cardiaca, teste de esfor¢o
e bidpsia cardiaca, podem ser solicitados, dependendo da suspeita que o médico tenha.

COMO E FEITO O TRATAMENTO?

O tratamento visa principalmente ao alivio dos sintomas, pois pode ndo haver cura
definitiva. O médico pode recomendar mudancas no estilo de vida (pratica de exercicios,
dieta saudavel, baixo consumo de sal, deixar de fumar e consumir bebidas alcodlicas). O
médico também pode receitar alguns medicamentos, como betabloqueadores, inibidores
da enzima conversora e diuréticos, além de remédios antiarritmicos, se necessario. O tra-
tamento especifico para a condi¢do adjacente (amiloidose, hemocromatose etc.) também
sera realizado. Seu médico avaliara qual a melhor op¢do terapéutica. Em casos mais graves,
outros tratamentos podem ser recomendados, como colocacdo de marca-passo cardiaco,
implante de coracdo artificial ou mesmo transplante cardiaco.
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Cristina Machado Camargo Afiune

Consiste em uma doenca em que ocorre inflamag¢do do musculo cardiaco que causa
uma diminuic¢do da sua for¢a de contracdo e seu mau funcionamento. As causas mais
comuns de miocardite sdo: infec¢do, uso de alguns medicamentos, como quimioterapia,
uso produtos quimicos e radiac¢do.

Nas criangas, a miocardite é geralmente causada por uma infec¢do viral (por virus)
sendo parvovirus, influenza, adenovirus, coxsackie, virus da rubéola, HIV e SARS-CoV-2
os agentes mais comuns. Vale lembrar que infec¢des por estes virus sao frequentes em
criangas, mas felizmente o nimero de casos de miocardite é pequeno.

Quando a miocardite é causada por uma infeccdo, o germe entra no corpo e viaja pela
corrente sanguinea e infecta o coragdo. Normalmente, o sistema imunolégico vai até o lo-
cal da infeccdo para se livrar do germe. Em algumas criangas, essa resposta imunoldgica
é excessiva, de modo que ndo apenas o germe é destruido, mas as préprias células do co-
racdo podem ser danificadas. Quanto mais musculo cardiaco for danificado, mais graves
serdo os sintomas da miocardite.

Os sintomas dependem da idade da crianga. Crian¢as menores que 2 anos geralmen-
te apresentam cansa¢o as mamadas, dificuldade para alimentacdo, palidez e sudorese.
Criancas maiores geralmente apresentam fadiga, inchago no corpo, dor abdominal e febre,
podendo também referir dor no peito e coragdo acelerado.

Alguns exames ajudam a fazer o diagndéstico dessa doenca. Na radiografia de térax,
observa-se aumento no tamanho do corac¢do além da presenca de liquido nos pulmdes.
O eletrocardiograma pode mostrar alguma arritmia e aumento da frequéncia cardiaca. O
ecocardiograma é o exame que ird mostrar aumento do tamanho do cora¢do além de di-
minui¢do na for¢a de contracdo dos ventriculos. A ressonancia cardiaca pode ser realizada,
pois tem a capacidade de mostrar areas de inflamagdo e cicatrizes no coragdo, podendo
confirmar o diagndstico de miocardite. Em alguns servicos, utiliza-se ainda a realizagdo
de uma biépsia do coragdo para se analisar melhor o misculo cardiaco.

O tratamento da miocardite baseia-se no grau de comprometimento do coracao.

O tratamento é feito com medicac¢des que ajudam o coracdo a funcionar melhor, além
de medicagdes que ajudam a eliminar o excesso de liquido no organismo e nos pulmdes
(diuréticos), até que o coragdo se recupere desta inflamag¢do. Em alguns casos, pode-se
usar medicac¢des para combater diretamente a inflamacdo do coracdo, como imunoglo-
bulina ou corticoide. Felizmente, em cerca de 50% dos casos de miocardite em criancas,
0 coragdo recupera-se completamente, ocorrendo a cura em até 1 ou 2 meses. Por outro
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lado, 25% dos casos ficardo com cicatrizes no coragdo e precisardo de medica¢des ao lon-
go da vida e, nos outros 25% do casos, a doenca vai evoluir de forma muito grave podendo
necessitar do uso de coracdo artificial mecanico ou até mesmo um transplante cardiaco.
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m 1961, o Dr. Tomisaku Kawasaki identificou em uma crian¢a em Téquio, no Japdo,

um conjunto de manifestacdes clinicas distintas de qualquer outra doenga ja descrita.
Em 1967, o Dr. Kawasaki publicou sua experiéncia em 50 crian¢as com essas mesmas al-
teracdes clinicas, sendo a doenga, inicialmente, denominada de sindrome mucocutanea
linfonodal e, posteriormente, recebendo seu nome. A doenca de Kawasaki (DK) é uma do-
enca aguda que acomete principalmente criancas até 5 anos, com pico de incidéncia entre
9 e 11 meses de idade, autolimitada, de etiologia desconhecida, constituindo-se em uma
vasculite de artérias de tamanho médio, afetando principalmente as artérias coronarias
em cerca de 25% dos pacientes ndo tratados e aproximadamente 4-5% dos pacientes tra-
tados com imunoglobulina intravenosa (IGIV), com consequente formagdo de aneurismas
das artérias corondrias.!

Apesar dos aspectos clinicos e epidemioldgicos da doenca sugerirem fortemente uma
etiologia infecciosa, a DK ainda permanece sem causa definida. Fatores clinicos tendem a
uma etiologia infecciosa ou a uma resposta imune anormal a um agente infeccioso, como
o fato de ser autolimitada, com febre de inicio sibito, cursar com inflamacao orofaringea,
adenomegalia cervical, enantema e rash cutaneo. Fatores epidemiolégicos, incluindo dis-
tribuicdo da idade, sazonalidade inverno-primavera, ciclos epidémicos em determinadas
regides com surtos de expansdes geograficas, além dos aspectos laboratoriais, sdo todos
sugestivos de causa infecciosa. Entretanto, esfor¢os para identificar um agente infeccioso
com métodos soroldgicos e culturas para bactérias e virus, assim com inocula¢do em ani-
mais, tém falhado ao longo de mais de trés décadas na identificacdo de um agente causal.
E possivel que a resposta imunolégica a diversos agentes microbianos diferentes possa
causar a DK. Diversos estudos tém sugerido que influéncias genéticas na magnitude e na
natureza da resposta imune podem determinar a suscetibilidade a DK. Uma vez que testes
diagnosticos especificos ainda ndo existem, o reconhecimento clinico é de grande impor-
tancia para a conducdo terapéutica destes pacientes, pois o retardo ou o equivoco diagnos-
tico pode comprometer sobremaneira o curso e o prognéstico da doenga.2 O diagnéstico
da doenca ainda é eminentemente clinico e segue os critérios classicos estabelecidos pela
American Heart Association (AHA),' em que a febre deve persistir por pelo menos cinco
dias e estar associada a quatro outras manifesta¢des listadas no Quadro 39-1. Existem si-
tuagdes peculiares nas quais os pacientes com febre ha mais de cinco dias e com menos de
quatro outras manifestacgdes clinicas ja apresentam acometimento coronariano ao ecocar-
diograma, confirmando precocemente o diagnéstico de DK. Desta maneira, a contribui¢ao
da ecocardiografia é extremamente (til e valiosa na DK.3
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Quadro 39-1. Critérios Diagnésticos para Doenca de Kawasaki

= Febre por pelo menos 5 dias
= Quatro dos seguintes sinais:
o Hiperemia conjuntival bilateral
o Alteracdes de mucosa oral
¢ Eritema ou fissura labial
* Eritema difuso ou orofaringe
¢ Lingua em framboesa
o Alteracoes de extremidades
¢ Edema endurado de mdos e pés
¢ Eritema palmoplantar
¢ Descamacao, usualmente, periungueal
o Exantema polimorfo
e Adenomegalia cervical (> 1,5 cm de didmetro)

Obs.: Na presenca de febre e quatro outros sinais, pode ser feito o
diagnoéstico de DK antes do 5° dia de doenga

As alteracdes laboratoriais mais observadas sao hemograma com leucocitose e neutro-
filia, além de aumento dos valores de exames de fase aguda, como velocidade de hemos-
sedimentacdo e proteina C-reativa. O diagnéstico de DK incompleta pode ser estabelecido
na presenca de trés ou mais dos critérios a seguir descritos: albumina < 3 g/dL; anemia;
elevacgdo da alanina aminotransferase (TGP); plaquetas ap6s os sete dias > 450.000/mm?3;
leucdcitos = 15.000/mm? e urina com = 10 leucdcitos.

O tratamento mais indicado é a aplicacdo de IGIV em dose tnica de 2 g/kg por infusdo
de 12 horas. De acordo com a evolugdo do quadro clinico do paciente, a dose de IGIV pode
ser repetida ou podem ser adicionados corticoides, principalmente em casos refratarios.*
Durante a fase aguda, aspirina é administrada na dose de 80 a 100 mg/kg em 4 doses di-
arias. Aspirina em altas doses juntamente com imunoglobulina parece causar efeito an-
ti-inflamatério aditivo. Alguns centros mantém a aspirina em dose elevada até 48 a 72
horas apés a crianca ficar afebril e outros a mantém até o 14° dia da doenca., mesmo que
a febre tenha cessado antes. Nesta época, a dose é diminuida para 3 a 5 mg/kg/dia até a
6° ou a 8* semana do inicio da doenca nos pacientes sem anormalidades coronarianas, e
indefinidamente naqueles com alteragdes corondrias, mesmo ap6s resolucdo destas anor-
malidades ao ecocardiograma.

Devido ao potencial comprometimento das artérias corondrias, os pacientes com DK
podem ser estratificados de acordo com risco relativo de apresentar isquemia miocardi-
ca.! Esta estratificacdo preocupa-se com o tratamento farmacolégico do paciente para
reduzir trombose, com sua atividade fisica, acompanhamento de exames complementa-
res diagndsticos, como ECG, ecocardiograma, teste de esfor¢o e exames para avaliacdo da
perfusdo miocardica, além de avaliar as indicacdes de angiografia coronaria, visando ao
melhor seguimento dos pacientes ap6s a DK.
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MULTISSISTEMICA EM PEDIATRIA

Gabriela Nunes Leal

populagdo pediatrica foi relativamente poupada da infec¢do pelo SARS-CoV-2, quando

comparada a populacdo adulta. De fato, sabe-se que apenas 40% dos individuos com
menos de 18 anos expostos ao virus acabam sendo infectados. Ainda, apenas 20-30% das
criangas e adolescentes infectados pelo SARS-CoV-2 apresentam sintomas.

No entanto, aproximadamente um ano apos o inicio da pandemia comecaram a ser
descritos casos de sindrome inflamatéria multissistémica em pediatria (SIM-p), relacio-
nados com a infec¢do prévia pelo SARS-CoV-2. O quadro surge entre 3 e 6 semanas apds
a infeccdo, representando uma reacdo imunolégica tardia da crianga ao virus. O quadro
clinico destas criangas e adolescentes pode incluir:

= Febre alta e persistente.

= Dor abdominal, diarreia, vomitos.

= Manchas avermelhadas pelo corpo.

= Conjuntivite.

= Desconforto respiratorio.

= Queda do estado geral, torpor, extremidades frias, reducdo da quantidade de urina, ge-
méncia.

Em 80% dos casos de SIM-p, o coracdo e o sistema cardiovascular sdo comprometidos.
A crianga pode apresentar:

= Alteracdo no ritmo do corag¢do (com aumento ou diminuicdo da frequéncia cardiaca).

= Inflamag¢do na membrana que recobre o coragdo (pericardio) com acimulo de liquido
ao redor deste.

= Inflamacgdo das valvulas cardiacas (valvulite).

= [nflamagdo do musculo cardiaco (miocardite) com redugdo da for¢a de contracdo do
coracao.

= [nflamagdo das artérias corondrias que irrigam o coragdo. Essas artérias podem sofrer
dilatagdo com formacdo de aneurismas e até de trombos em seu interior.

E importante que os pais reconhecam esses sinais e sintomas de alerta para SIM-p,
encaminhando a crianga ou o adolescente para servico médico de emergéncia.

O pediatra emergencista que receber o paciente realizara exame fisico minucioso e
solicitara coleta de exames, afastando outras doengas que se assemelham a SIM-p. Os da-
dos de histéria sdo muito importantes para o diagnéstico de SIM-p, devendo os respon-
saveis informarem se a crianga ou adolescente foi exposto a algum caso confirmado de
COVID-19 nas semanas anteriores. O exame de PCR por swab para SARS-CoV-2 podera ser
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negativo neste momento, uma vez que a SIM-p ocorre longe da infec¢do aguda pelo virus.
Por outro lado, a sorologia costuma ser positiva. Entre os exames que podem ser solicita-
dos para diagnéstico e seguimento das complicagdes cardiacas estdo o eletrocardiograma,
Holter, ecocardiograma, angiotomografia de corondrias e ressonancia nuclear magnética.

Nos casos de maior gravidade, pode ser indicado atendimento em unidade de terapia
intensiva pediatrica. Alguns pacientes acabam necessitando de auxilio para respirar com
cateter de oxigénio ou até entubac¢do com ventilagdo mecanica. Eventualmente precisam
receber também drogas por acesso venoso para ajudar o coracdo a bombear o sangue e para
manter a pressao sanguinea adequada. Em raros casos, quando os pacientes ndo respon-
dem adequadamente a estas medidas convencionais, pode-se lancar mdo de oxigenac¢do
extracorpdrea através de membranas (ECMO). Existem medicacdes que sdo usadas para
conter a inflamacdo e reduzir danos aos 6rgdos. Entre elas estdo a imunoglobulina humana
e os glicocorticoides, que sdo administrados na veia, ja nas primeiras horas de internagao.
A aspirina é utilizada para reduzir inflamacao e risco de tromboses em corondrias. Alguns
pacientes com maior risco de desenvolver trombose recebem também heparina. A retira-
da da aspirina, glicocorticoides e heparina deve ser feita, conforme evolucio clinica, pelo
cardiologista/pediatra que acompanha o paciente.

Ainda que a SIM-p seja uma forma potencialmente grave de doenca, a maior parte das
criancgas se recupera bem, quando adequadamente atendida. A taxa de mortalidade, nos
Estados Unidos, é de 1,7% e, no Brasil, é de 6,25%. O momento ideal para retorno as ativi-
dades esportivas ap6s um quadro de SIM-p deve ser sempre determinado pelo cardiolo-
gista que acompanha o paciente, conforme evolucdo clinica. No momento, ndo é possivel
definir qual é a chance de ocorrerem complicagdes cardiacas a longo prazo nas criangas e
adolescentes que tiveram SIM-p. Por esta razdo, é essencial continuar o acompanhamento
destes pacientes apds a alta, ao longo de todo o seu desenvolvimento.
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Cleonice de Carvalho Coelho Mota

febre reumatica é uma doenga aguda que tem inicio algumas semanas apds uma in-

feccdo de garganta ndo tratada ou tratada de forma incorreta. Crian¢as com mais de
4 anos e adolescentes com menos de 15 anos sdo os mais atingidos pela primeira vez, mas
as recidivas da doenca podem acontecer até na idade adulta, principalmente nos jovens.
Ap6és a ocorréncia da fase aguda, o acometimento do coragdo evolui para a fase cronica,
que acompanha o individuo por toda a vida. Portanto, a febre reumatica pode causar le-
soes permanentes (sequelas) nas valvas do coracdo (cardiopatia reumatica, “reumatis-
mo no coragao”).

O QUE CAUSA A FEBRE REUMATICA?

A febre reumatica ocorre apés inflamacdo da garganta causada por uma bactéria cha-
mada estreptococo. Portanto, se ocorrer febre, mal-estar, vomitos e dor de garganta com
inchaco das amigdalas, vermelhiddo e pontos de pus, deve-se procurar assisténcia médica
para tratamento. Nunca dé pouca importancia para uma dor de garganta.

QUAIS SAO 0S PRINCIPAIS SINTOMAS DA FEBRE REUMATICA?
Além dos sintomas gerais como febre, falta de apetite, fadiga e desanimo, a doenga
pode atingir varias partes do corpo.

= Coragdo: falta de ar, cansaco facil com exercicio fisico, coracdo acelerado e dor no peito.

= Articulagdes: muita dor e inchacdo nas juntas (articulagdes), que se tornam quentes e
avermelhadas. A inflamagdo passa de uma junta para a outra, principalmente joelhos,
tornozelos, cotovelos e punhos.

= Sistema nervoso: falta de coordenac¢do dos movimentos de bragos, pernas e lingua (dan-
¢a de Sdo Guido).

= Pele (raro): pequenos carocos debaixo da pele, principalmente perto das articulagdes, e
manchas avermelhadas na pele, principalmente no tronco.

COMO PODEMOS EVITAR A FEBRE REUMATICA?

1. Deve-se procurar assisténcia médica ao primeiro sinal de dor de garganta. E impor-
tante tratar corretamente a amigdalite para evitar o primeiro surto da febre reu-
matica. Deve-se sempre seguir as orientacées médicas, incluindo o tempo de uso do
antibiético mesmo com melhora do quadro, para que o estreptococo seja totalmente
eliminado do corpo.
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2. Pessoas que ja apresentaram febre reumatica podem voltar a ter a doenca (recidi-
vas). Portanto, para que ndo ocorram novos surtos é necessario o uso de injecdo intra-
muscular de penicilina benzatina de 3 em 3 semanas. O uso regular desta medicacdo
impede novas infec¢Ges de garganta pelo estreptococo. Este tratamento preventivo é,
portanto, muito importante para evitar outros surtos e, consequentemente, pro-
blemas graves nas valvas do coracao, incluindo o uso continuo de medicagdo para o
coragdo e também a necessidade de cirurgia cardiaca.

3. Diminuir o contato com o estreptococo, visto que é uma bactéria com grande poder
de transmissdo. Ap6s 24 horas do inicio do tratamento da amigdalite com antibiético,
0 paciente torna-se minimamente contagiante.
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Ana Cristina Tanaka

pericardite é a inflamacgdo do pericardio que é a camada mais externa do coracdo,

formada por duas membranas finas separadas por um pouco de liquido que ajuda no
deslizamento do coragdo dentro da caixa toracica. A incidéncia na faixa etaria pediatrica
ndo é conhecida. Pode ser aguda ou cronica. As causas mais comuns sao as infec¢des virais,
doencas reumatolégicas, doencas renais, hipotireoidismo, neoplasias, pds-operatério de
cirurgia cardiaca (sindrome pés-pericardiotomia) e idiopatica.

A forma aguda, em geral, é stbita e dura de 1 a 3 semanas. A inflamagdo do pericar-
dio pode levar ao aumento do liquido pericardico (derrame pericardico) e, em casos mais
graves, comprometer a func¢do do corac¢do (tamponamento cardiaco). Dependendo da du-
racdo e da causa, pode ocorrer aumento na espessura do pericardio e o aparecimento da
pericardite constritiva, cujo tratamento é cirtrgico com retirada de parte do pericardio
comprometido.

0 sintoma mais comum é uma dor aguda em pontada no peito, que varia de inten-
sidade conforme a mudanca de posicdo do corpo. Pode ocorrer febre também. A maioria
dos casos é de leve intensidade e costuma melhorar por conta prépria. O diagnéstico é
feito com os sintomas relatados, exame fisico e exames complementares como radiografia
de térax, eletrocardiograma, ecocardiograma, tomografia computadorizada, ressonancia
magnética e exames laboratoriais.

As complica¢des podem ser o tamponamento cardiaco e a pericardite constritiva.

O tratamento inclui repouso, medicagdo para dor ou febre, anti-inflamatérios e/ou
antibidticos. Nos casos mais graves podem ser necessarios outros medicamentos e, rara-
mente, cirurgia com pungao e drenagem para retirada do excesso de liquido pericardico
e/ou de parte do pericardio no caso de pericardite constritiva.
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O s tumores do coracdo sdo neoplasias, ou seja, massas compostas por células com cres-
cimento desordenado, constante e com velocidade superior a dos tecidos normais.
Podem ser classificados em benignos, quando tém crescimento mais lento, ordenado e
respeitando os limites com os tecidos vizinhos, ou malignos (cancer), quando geralmente
tém um crescimento mais rapido, com células pouco diferenciadas e que invadem os te-
cidos vizinhos, seja de forma direta ou pela circulagdo em um processo denominado me-
tastase. Além disso, podem ser primarios, quando se originam nos tecidos do coracdo, ou
secundarios, quando se originam em outros tecidos e invadem o cora¢do por metastase.

Sdo muito raros em criancas e, nesta faixa etaria, aproximadamente 90% sdo do tipo
benigno. O mais comum é o rabdomioma, que pode ser miltiplo, geralmente assintomatico,
ja detectavel pelo ecocardiograma fetal e que, na maioria dos casos, desaparece de forma
espontanea durante o acompanhamento clinico, podendo requerer tratamento quando é
muito grande e produz algum grau de obstrucdo dentro do coragdo, sendo, nestes casos,
sintomatico. Ocasionalmente, pode estar associado a uma doenca chamada esclerose tube-
rosa, que tem outros sinais espalhados pelo corpo. Nestes casos, provavelmente, o médico
fara uma avaliacdo genética para confirmar ou descartar este diagnéstico. Seguem, em fre-
quéncia, o fibroma, o teratoma e o hemangioma. Os fibromas podem ser assintomaticos,
mas geralmente produzem sinais de insuficiéncia cardiaca como falta de ar e arritmias, e
os hemangiomas podem estar associados a outras tumoragdes vasculares na pele. Embora
benignos, todos requerem uma avaliagdo médica para diagnéstico, acompanhamento e,
quando necessaria, a indicagdo de resseccdo cirtrgica.

Os mixomas sdo tumores benignos mais comuns na idade adulta, mas podem, me-
nos frequentemente, serem diagnosticados na faixa pediatrica. Requer cirurgia para ser
retirado pela possibilidade de obstruir parte do coragao e soltar fragmentos que podem ir
pelo sangue e obstruir alguns vasos periféricos.

Os tumores malignos do cora¢do sdo muito mais raros e compreendem, principalmente,
os sarcomas, linfoma e mesotelioma. Na maioria das vezes produzem sintomas locais por
obstrucdo ou pelo comprometimento geral, como febre, fadiga e dificuldade na alimenta-
¢do. Quando secundarios, devemos lembrar que eles tém origem em outro 6rgdo e pode
haver, portanto, sintomas ndo necessariamente associados ao coracao.

Embora os exames ndo invasivos como o ecocardiograma ou a ressonancia magnéti-
ca possam ajudar a definir o tipo de tumor pelas suas caracteristicas e pela localizacao, a
definicdo exata do tipo de células e a provavel malignidade devem ser definidos mediante
bidpsia do tecido tumoral.
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Em todos os casos, 0 acompanhamento médico do paciente é muito importante, tan-
to para o diagndstico como a defini¢do do tipo de tumor e a necessidade ou ndo de fazer
tratamento clinico ou ressec¢io mediante cirurgia.
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Cristiane Nogueira Binotto

ndocardite infecciosa (EI) é uma doenga grave que provoca inflamac¢ao no endocardio,

membrana que reveste a parede interna do coragdo e nas valvulas cardiacas, mas pode
atingir defeitos septais, endocardio mural ou devices intravasculares, como patchs, shunts
cirtrgicos e cateteres intravenosos.!

A incidéncia é de aproximadamente 0,3/100.000 nascimentos em criangas, com
mortalidade de 11,6% e um estudo multicéntrico encontrou-se uma incidéncia de 0,05
a 0,12/1.000 internagdes, sendo uma complicagdo nos pacientes com febre reumatica,
com cardiopatia congénita e com cirurgia cardiaca prévia.2 Em neonatos ocorre com mais
frequéncia em coragdes estruturalmente normais, onde a endocardite é rara, ocorre em
decorréncia da utilizacdo de cateteres centrais. Pacientes com cardiopatias podem de-
senvolver endocardite em qualquer faixa etaria, sendo mais frequente nos pacientes com
comunicagdo interventricular, tetralogia de Fallot e estenose aértica. A incidéncia de ve-
getacdo nos implantes de valva Melody tem sido entre 3 e 14%.23

Causada por microrganismos que invadem a corrente sanguinea e se instalam em
areas danificadas do endocardio, em valvulas cardiacas nativas ou defeituosas ou prote-
ses e nas grandes artérias, é associada a alta morbidade e mortalidade e é muito temida
nos pacientes cardiopatas.'? Sua classificacdo se baseia na viruléncia do agente envolvi-
do: baixa viruléncia quando ocasionada por estreptococo o-hemolitico, enterococo ou
estafilococo coagulase-negativo, ocasionando uma doenga subaguda prolongada, e alta
viruléncia quando ocasionada pelo stafilococcus aureus, streptococco pneumoniae ou strep-
tococco B-hemolitico, levando a uma doenca aguda e invasiva.34 Temos também as endo-
cardites ndo infecciosas, com baixa incidéncia, por formacdo de vegetacdes e secundarias
a doengas como lpus eritematoso sistémico (endocardite de Libman-Sacks), febre reu-
matica, cancer de pulmado, estdbmago e pancreas, tuberculose e pneumonia com formacdo
de trombos. Os trombos presentes na endocardite podem-se deslocar e obstruir artérias
a distancia (embolizagdo).**

O streptococcus viridans tem uma propensao em aderéncia nas valvas cardiacas e é o
responsavel pela maioria das endocardites, em pacientes adultos, sendo os cocos gram-
-positivos encontrados em 90%, principalmente nos pacientes com febre reumatica.>¢
Microrganismos gram-negativos sdo menores que 10% em criangas, contudo, em neo-
natos, imunossuprimidos e usuarios de drogas injetaveis, aumenta sua incidéncia. Entre
os gram-negativos temos o grupo HACEK (Haemophilus parainfluenzae, H. aphrophilus,
H. paraphrophilus, H. influenzae, Actinobacillus actinomycetemcomitans, Cardiobacterium
hominis, Eikenella corrodens, Kingella kingae, e K. denitrificans).6
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Quadro 44-1. Condi¢des com risco de endocardite

Alto risco

= Préteses valvares
= Episddio prévio de endocardite
= Cardiopatia congénita cianética complexa (TGA, T4F, ventriculo Gnico)
= Shunts sistémico-pulmonar cirtrgico
= Uso de drogas injetaveis
= Cateter venoso central

Médio risco
= Ducto arterial patente ndo corrigido
= Comunicagdo interventricular ndo corrigida
= Comunicacdo interatrial ndo corrigida (exceto ostium secundum)
= Valva adrtica bictspide
= Prolapso da valva mitral com insuficiéncia
= lesdo valvar reumdtica
= Qutras lesoes valvares
= Miocardiopatia hipertrofica

A cultura sanguinea nas EI pode ser negativa em aproximadamente 5 a 10% dos pa-
cientes, dificultando o diagndstico e o tratamento adequado.

Existem algumas condic¢Ges conhecidas que aumentam o risco de EI e estdo listadas
no Quadro 44-1.56

A doenga se instala quando bactérias provenientes, principalmente da boca (caries
e lesdes gengivais), mas também provenientes da pele, intestino, aparelho respiratorio e
trato urindrio ou utilizacdo de cateter central, ou procedimentos cirtirgicos como cirur-
gias de amigdalas e adenoides, ou utilizacdo de broncoscépio rigido para exames de vias
aéreas, bexiga e intestino ou realizacdo de tatuagens e piercing ou drogas injetaveis, sdo
levadas pela corrente sanguinea ao coracdo. Estas bactérias atingem as valvulas cardiacas
ou endocardio, onde se fixam, com multiplica¢cdo dos patégenos e surgimento de vegeta-
¢des, ou seja, estruturas com restos celulares, plaquetas, fibrina e células vermelhas, onde
as bactérias se aderem e, eventualmente, formam uma vegetacdo infectada com compro-
metimento e destruicdo da valvula e de seu funcionamento. Bactérias como estafilococo
e estreptococo sdo mais comuns pela predisposicdo a agregacdo plaquetaria.>®

A consequéncia imediata da endocardite inclui a formacao de vegetacao, alteracoes he-
modindmicas e sindrome clinica, fazendo parte da entidade complexa que é a endocardite.
As manifestacdes distais sdo fendomenos embélicos que podem ocorrer em 6rgaos nobres
como cérebro, rim, pulmdes e extremidades, e achados extracardiacos estdo relacionados
com mecanismos imunolégicos. O fator reumatoide esta relacionado, principalmente,
com o antigeno estreptococo a-hemolitico ou estafilococo coagulase-negativo. Este fator
tende a desaparecer com o tratamento efetivo, mas os mecanismos imunolégicos podem
ocasionar problemas de pele, tecido subcutaneo, olhos e rins (nefrite).*

ACHADOS CLINICOS

As manifesta¢des e complicacdes estdo diretamente relacionadas com as mudancgas es-
truturais e hemodinamicas causadas no local da infec¢do, da embolizacdo pela vegetacdo e
reagdes imunolégicas. A bacteriemia vai ocasionar febre e toxicidade sistémica. Os achados
em criancas sdo diferentes dos adultos. Nos adultos a maior causa é valvar e em criangas
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com cardiopatias congénitas a lesdo envolve alteracdo estrutural e o endocardio, como no
caso da comunicacdo interventricular e ducto arterial patente, e outros sitios vasculares
com condutos cirtrgicos; como exemplo temos os shunts e stents, levando ao aparecimento
de febre alta com suor noturno, novo sopro cardiaco ou intensificacdo do sopro existente,
petéquias, fenémenos embdlicos, esplenomegalia, edemas em pés e pernas, fadiga intensa,
dor muscular, perda de peso e inapeténcia, achados neurolégicos, presentes em 20% dos
casos, simulando infarto, abcesso e meningite asséptica, nédulos de Osler (nédulos macios
nas pontas dos dedos das maos e pés), lesdes de Janeway (areas de sangramento dolorosas
nas palmas das mdos e nas plantas dos pés), manchas de Roth (hemorragia de retina e nos
olhos), anemia, alteracdes renais incluindo proteindria, hemattria e leucocittria e cultura
sanguinea positiva. Os neonatos sdo os que apresentam sintomas de sepse ou achados neu-
rolégicos focais de embolizacdo e podem desenvolver infec¢des satélites como meningite
e osteomielite.>®

ACHADOS LABORATORIAIS

A cultura sanguinea positiva é o padrdo-ouro para o diagnéstico, porém, sdo ne-
cessarias trés coletas em sitios separados dentro de 24 horas, com intervalo minimo de
1 hora entre as coletas para a confirmacgdo. Mas ainda é alto o indice de cultura sanguinea
negativa, 26,6% em adultos e em criangas é ainda superior a 30,2%. Em criangas, 43,1%
sdo ocasionadas pelo Staphylococci spp. e 39,5% pelo Streptococci spp., sendo este Gltimo
predominante nas criangas com cardiopatias congénitas. O Mycobacterium chimaera é o
mais comum nos casos de valvas prostéticas. Outros exames auxiliam no diagndstico: ve-
locidade de hemossedimentacdo, fator reumatoide, anemia, hematfria e, em alguns casos,
presenca de anticorpos para especificos antigenos bacterianos.®

0 ecocardiograma bidimensional é o principal método para a elucidacdo diagnésti-
ca, com sensibilidade em criangas superior a 80%, mas este exame negativo ndo afasta a
El, e é ainda o exame que define a indicacdo cirdrgica da EI. Em criangas a necessidade
de ecocardiograma transesofagico é rara, mas esta indicado em casos de abcesso de raiz
aortica, proteses valvares, deformidade toracica e obesidade. O ecocardiograma transeso-
fagico é superior na identificacdo da vegetacdo, identificacdo de escapes paravalvulares,
deiscéncias de proteses e avaliacdo de via de saida de ventriculo esquerdo em pacientes
com cirurgias prévias, e avalia a necessidade de procedimentos cirfirgicos como nos ca-
sos de vegetacdo persistente apés embolizacdo, vegetacdo em valva mitral > 10 mm, um
ou mais procedimentos embdélicos em 2 semanas durante a vigéncia de antibidtico, 2 ou
mais fendmenos embdlicos durante ou apés o tratamento medicamentoso, aumento da
vegetacdo com 4 semanas de tratamento, disfunc¢do valvar, insuficiéncia mitral ou aérti-
ca com sinais de faléncia ventricular, insuficiéncia cardiaca nio responsiva ao tratamento
medicamentoso, perfura¢do ou ruptura valvar, novo bloqueio cardiaco e abcesso grande
apesar do tratamento antimicrobiano.*®

0 ecocardiograma 3D ainda apresenta uma efetividade a ser comprovada e o ecocar-
diograma intracardiaco tem sua importancia na visualiza¢do de vegetacdes em valvas
pulmonares implantadas. O PET-CT com uso de F-fluorodesoxiglucose (F-FDG), usa o fato
de o processo inflamatoério ser ativo e com altos indices de F-FDG, e é de grande validade
nos casos suspeitos de endocardite em proéteses ou devices e foi incorporado como cri-
tério maior nos critérios de Duke com sensibilidade de 70 a 85%, mas ainda ndo tem sua
aplicabilidade confirmada em criancas com cardiopatias congénitas. O importante é o
diagnostico precoce e o manejo relacionado com complica¢des embélicas ou insuficiéncia
cardiaca aguda nas regurgitacdes valvares.>6
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CRITERIOS DIAGNOSTICOS

O diagnoéstico baseia-se no exame fisico, bacteriemia, histéria clinica de emboliza¢do
e fendmeno vascular imunolégico e avaliacdo dos sintomas. A cultura é o padrdo ouro e
o ecocardiograma identifica a vegetacdo. Tomografia e ressonancia sdo {teis em vegeta-
¢Oes caracteristicas.

Para a defini¢do de EI, utilizam-se os critérios de Duke (Quadro 44-2).46

Podemos classificar a El apds utilizagdo dos critérios de Duke em confirmada, possivel
e descartada (Quadro 44-3).46

Quadro 44-2. Critérios de Duke para Diagnéstico de Endocardite
Critérios maiores

1. Cultura sanguinea positiva

a) Microrganismos tipicos e consistentes com endocardite em 2 culturas sanguineas separadas:

= Streptococcos viridans, estreptococcos bovis, grupo HACEK, S. aureus; ou

= Enterococo da comunidade na auséncia de foco primario; ou

b) Microrganismos consistentes com endocardite em cultura sanguinea persistente como segue:

= Minimo de duas culturas positivas com tempo > 12 horas; ou

= Trés ou a maioria de quatro culturas sanguineas positivas com intervalo entre a primeira e a dltima >
1 hora

¢) Uma Unica cultura sanguinea positiva para Coxiella burnetii ou titulo de Ac IgG de antifase | >1:300

2. Evidéncia de comprometimento endocdrdico

a) Ecocardiograma positivo para El pelo exame transtoracico ou transesofagico

= Presenca de massa intracardiaca oscilante em valva ou estruturas de (vegetagdo), com jatos
regurgitantes ou materiais implantados sem uma explicagao anatémica alternativa ou

= Abcesso; pseudoaneurisma, fistula intracardiaca ou

= Nova deiscéncia parcial de valva prostética ou

= Perfuracdo valvar com nova regurgitacao valvar

b) Atividade anormal detectada nas proteses valvares pelo F-FDG no PET-CT (ap6s 3 meses de

implantacdo)

) Lesdes para-valvulares no CT-scan cardiaco

Critérios menores

1. Predisposicdo por problema cardiaco ou uso de drogas injetaveis

2. Febre >38°C

3. Fenomenos vasculares, embolia arterial, infarto pulmonar séptico, aneurisma micético, hemorragia
intracraniana, hemorragia conjuntival e lesdes de Janeway

4. Fendmenos imunolégicos: glomerulonefrite, nédulos de Osler, manchas de Roth e fator reumatoide
5. Evidéncia microbioldgica: cultura positiva, ndo encontrada dentro dos critérios maiores ou infec¢ao
ativa com microrganismo consistente com endocardite
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Quadro 44-3. Classificagdo da Endocardite Infecciosa (El)

El confirmada El possivel El descartada

1. Critérios patoldgicos: 1. Um critério maiore 1. Outro diagnéstico confirmado ou
a) Microrganismo demonstrado um critério menor ou 2. Resolugdo da sindrome infecciosa
em cultura ou exame histolégico 2. Trés critérios com < 4 dias de tratamento ou

da vegetacao, que embolizou, ou menores 3. Sem evidéncia patolégica de El em
presenca de abcesso intracardiaco cirurgia ou autopsia com < 4 dias de
b) Lesdo patoldgica, vegetacdo ou tratamento ou

abcesso cardiaco confirmado por 4. Sem critérios para endocardite

exame histolégico demonstrando
endocardite ativa

2. Critérios clinicos:

a) Dois critérios maiores ou

b) Um critério maior e trés critérios
menores ou

¢) Cinco critérios menores

TRATAMENTO

O tratamento deve ser iniciado precocemente, a nivel hospitalar, para evitar danos ir-
reparaveis ao coragdo. Quando a cultura é negativa utiliza-se antibiético de largo espectro,
mas em certos casos a cirurgia é inevitavel para a retirada da vegetacdo.>¢

A completa erradicagdo da infec¢do requer muitas semanas de antibioticoterapia,
porque a vegetacdo contém plaquetas e fibrina em altas concentra¢des, com escolhas de
antibidticos bactericidas. Quando é necessaria combinacdo antibidtica, testar a atividade
bactericida sinérgica, como a combinagdo de penicilina G e gentamicina para enterococo
ou estreptococo a-hemolitico.6

Para o estreptococo com uma concentracdo inibitéria minima (MIC < a 0,1ug/mL) para
a penicilina, sendo os grupos mais frequentes: o grupo viridans (o hemolitico) e o restante
S. bovis ou B-hemoliticos, o tratamento com penicilina G cristalina na dose de 200 a 300.000
U/kg/dia por 4 semanas tem boa resposta, principalmente em pacientes com funcdo renal
alterada e risco de toxicidade ao aminoglicosideo. Ampicilina é uma alternativa na dose de
200 a 300 mg/kg/dia e a ceftriaxona na dose de 100 mg/kg/dia EV ou IM diariamente por
4 semanas é utilizada em pacientes externos. Em adultos tem sido utilizada a penicilina
G cristalina ou ceftriaxona associada a aminoglicosideo na dose de 3 a 6 mg/kg/dia por 2
semanas com boas respostas, mas em criancas nao é recomendada.

Para o Streptococco viridans e bovis com MIC > 0,1 e £ 0,5 ug/mL, o tratamento reco-
mendado é por 4 semanas com penicilina G cristalina ou ceftriaxona associado a 2 sema-
nas de gentamicina.

Paciente com MIC > 0,5 ug/mL pode ser tratado com ampicilina ou penicilina G crista-
lina associado a gentamicina 4 a 6 semanas, sendo este tratamento eficaz em Abiotrophia
defectiva e Granulicatella e Gemella. Utilizado também para enterococo susceptivel a peni-
cilina, gentamicina e vancomicina. Sendo a endocardite por enterococo rara em criancas,
o controle rigido de funcdo renal e ototoxicidade se faz necessario.

Endocardite pelo estafilococo pode ser pelo coagulase-positivo (S. aureus) ou coagu-
lase-negativo (S. epidermidis). Exceto em casos susceptiveis, as terapias devem incluir an-
tibiéticos penicinilase-resistentes (nafcilina ou oxacilina) administrados por 6 semanas
com associa¢do a gentamicina por 3 a 5 dias, podendo ser utilizada, também, a cefazolina.
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Existe aumento das taxas de resisténcia a oxacilina, meticilina e nafcilina (ORSA, MRSA,
NRSA). O antibiético daptomicina foi aprovado para tratamento de bacteriemia pelo S.
aureus, mas em criancas é limitado seu uso.*¢

Endocardite por gram-negativo em criancas é causada pelo grupo HACEK (Haemophilus
parainfluenzae, H. aphrophilus, H. paraphrophilus, H. influenzae, Actinobacillus actinomy-
cetemcomitans, Cardiobacterium hominis, Eikenella corrodens, Kingella kingae, K. denitrifi-
cans). Esta bacteriemia ocorre sem um foco presente e sem achados clinicos tipicos e deve
ser tratada 4 semanas com ceftriaxona ou cefotaxime ou ampicilina com sulbactam. Em
adultos a ciprofloxacilina é recomendada, sendo as fluoroquinolonas ndo recomendadas
em pacientes com menos de 18 anos.

Endocardite por microrganismo anaerébico como Escherichia coli, Pseudomonas ae-
ruginosa ou Serratia marcescens é rara e a terapia deve ser indicada pelos testes de susce-
tibilidade. A experiéncia é com uso de penicilina ou cefalosporina associada a aminogli-
cosideo por 6 semanas.*®

Endocardite fliingica é uma nova sindrome e geralmente ocorre por complicacdo de
tratamento clinico ou cirdrgico com alta mortalidade e morbidade, ocorre em pacientes
imunossuprimidos (prematuros) com cateteres centrais, sendo mais comum pela Candida
sp., o tratamento recomendado é com anfotericina B por 6 semanas.®

Endocardite em valvas prostéticas, o tratamento é por 6 semanas ou mais com peni-
cilina, ampicilina ou ceftriaxona associada a gentamicina por 2 semanas ou nafcilina ou
oxacilina associada a gentamicina e ripampicina ou vancomicina. Nesta situacdo a cirurgia
normalmente é necessaria.>¢ Em adultos o tratamento ciriirgico precoce reduz a morta-
lidade e deve ser realizada nos casos obstrutivos, com insuficiéncia cardiaca progressiva,
endocardite fiingica e cultura positiva com 10 a 14 dias de tratamento, sendo o uso de
anticoagulagdo discutivel.*6

O tratamento antimicrobiano é realizado com pelo menos um bactericida usado na
dose corrigida para peso, idade e ajuste renal, tratamento com duragdo de 6 semanas ou
mais, com tratamento baseado na cultura e sensibilidade do antimicrobiano, mas ajustes
podem ser feitos em casos de mistura de agentes ou resisténcia bacteriana. O tratamento
empirico deve ser feito de acordo com protocolos estabelecidos. O tratamento cirdargico
na faixa pediatrica ainda é controverso, em adultos o tratamento cirdrgico precoce é bem
estabelecido nas Gltimas décadas. Definido como emergéncia (24 horas), urgente (em
poucos dias) e cirurgia eletiva precoce (apés 1 ou raramente 2 semanas ap6s o diagnés-
tico e antes de completar o tratamento antibiético), mas as complica¢des sdo embolismo
cerebral ou acidente vascular isquémico transitério.

PROFILAXIA

A prevencdo é realizada com uso profilatico de antibi6tico nos procedimentos den-
tarios, gastrointestinais e urolégicos, nos pacientes que apresentem fatores de risco para
endocardite bacteriana. A recomendacdo importante para a profilaxia é: escova¢do den-
taria varias vezes ao dia e fio dental, visita ao dentista regularmente, reducdo na ingesta
de agtcares e ndo ser fumante. A EI pode ser prevenivel corrigindo os defeitos cardiacos
ou reduzindo a bacteriemia. As recomendacées com uso de antibiético profilatico em
certos procedimentos dentarios e cirrgicos se modificaram ao longo dos anos devido a
atribuicdo de El a procedimentos diarios como escovagao dos dentes, comuns do dia a dia.
A American Heart Association (AHA), em 2007, e o instituto de satde e exceléncia clinica
do Reino Unido (NICE), em 2008, e Canada estudaram as recomendacgdes de profilaxia.>?
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Reconheceram que existem grupos individuais que aumentam o risco de EI, é inquestio-
navel, incluindo os pacientes com cardiopatias congénitas cianéticas sem correcao, shunts
paliativos e condutos, valvas prostéticas, e histéria de endocardite prévia, correcao com-
pleta de cardiopatias com device ou material prostético implantados percutaneamente,
durante os 6 primeiros meses apés o procedimento, reparo de cardiopatia congénita com
defeitos residuais e transplantados cardiacos que desenvolveram valvulopatia. Recomen-
da-se, neste grupo, a profilaxia em procedimentos com manipula¢do gengival ou regido
periapical do dente ou perfuracdo de mucosa oral, ndo sendo necessaria nos casos de in-
jecdo anestésica de rotina, radiografias dentarias, retirada de aparelhos ortodonticos ou
sangramento por trauma de mucosa oral.”

Nos casos de tratamentos do trato respiratério superior ou inferior, trato gastrointes-
tinal ou geniturindrio, esta indicada a profilaxia com amoxacilina 50 mg/kg em dose tni-
ca 30 a 60 minutos antes do procedimento (maximo 2 g) ou ampicilina 50 mg/kg IM ou
EV ou cefaxolina ou ceftriaxona 50 mg/kg IM ou EV. Em pacientes alérgicos, a penicilina
utiliza clindamicina 20 mg/kg (maximo 600 mg), ou cefalexina 50 mg/kg ou azitromicina
15 mg/kg (maximo 500 mg).

As recomendagdes do AHA em 2007 também indicam que a ma conservagao denta-
ria, periodontal ou periapical, podem causar bacteriemia mesmo sem procedimento e o
Guideline enfatizou o cuidado com a higiene oral na prevencao da endocardite. Estudos
estdo sendo realizados para identificar se houve aumento da endocardite com as novas
regras da profilaxia mais restritas.6’

El ainda é um importante e complexo problema clinico, com 5 a 10% de mortalidade
em pacientes pediatricos. O Guideline em 2015, publicado pela European Society of Cardio-
logy, enfatizou a importancia de um time no cuidado da EI (cardiologista, microbiologista,
infectologista e cirurgido cardiaco) e novas modalidades de exames como tomografia e
angiografia computadorizada e PET-CT nos critérios de diagndstico, sendo o tratamento
cirtrgico precoce em determinados casos clinicos, necessario e fundamental para uma
boa evoluc¢do do paciente.
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Celia Camelo Silva

ipertensdo pulmonar é quando a pressio da artéria do pulmao encontra-se alta. Nos
H pacientes com hipertensdo arterial pulmonar, os vasos da periferia do pulmao tor-
nam-se muito estreitos, exigindo que o musculo do coracdo do lado direito faca mais for-
¢a para bombear sangue para os pulmdes. Com o passar do tempo a doenca progride e o
miusculo do coragdo torna-se fraco, entra em faléncia e os sintomas da doenga aparecem.

A hipertensdo pulmonar pode acometer pacientes de todas as idades, criancas e adul-
tos. Existem varios tipos de hipertensdo pulmonar. A escolha do tratamento depende do
tipo de hipertensao pulmonar, por isso diagnosticar a sua causa é de extrema importancia.
Para isso varios exames podem ser necessarios, incluindo exames especializados, como
ecocardiograma, tomografia de térax, ressonancia magnética, prova de fun¢do pulmonar
e cateterismo cardiaco, sendo este ltimo considerado o padrdo-ouro para confirmar o
diagnéstico de hipertensdo pulmonar.

QUAIS SAO OS SINTOMAS?

Os sintomas aparecem lentamente, de forma que o paciente com hipertensao pulmo-
nar pode ndo percebé-los por meses e até anos. Comumente eles passam a ser percebidos
e pioram quando a doenga se agrava e deixa o coracdo fraco.

Os sintomas sdo:

. Falta de ar e cansaco ao fazer esforco fisico e, eventualmente, mesmo em repouso.
. Fadiga, indisposicao.

. Tontura ou desmaios.

. Dor no peito.

. Inchaco nos tornozelos, pernas e abdome.

. Coloracgdo azulada nos labios e pele.

. Palpitacgdo (batedeira no peito).

NOoO U bk W=

Principais causas de hipertensdo arterial pulmonar (Grupo 1):

. Idiopatica: quando a causa ndo é identificada.

. Mutacdo genética: causa hereditaria passada através da familia.

. Uso de alguns tipos de medicamentos, por exemplo, para emagrecimento.
. Cardiopatia congénita (de nascencga): sindrome de Eisenmenger.

. Outras doencas como: esclerodermia, ltpus, esquistossomose, HIV etc.

g WN =
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O que é a Sindrome de Eisenmenger?

E a hipertensdo pulmonar que ocorre devido a existéncia da cardiopatia congénita.
Em geral, aqueles com defeitos grandes que permitem que grande fluxo de sangue seja
desviado do lado esquerdo para o direito do coracgdo e que acarreta grande fluxo sangui-
neo aos pulmdes. Quando o defeito cardiaco ndo for corrigido ou o for tardiamente, ha
risco de provocar alteragdes na parede da artéria pulmonar com aumento progressivo da
pressdo e resisténcia vascular pulmonar, o que leva a inversdo do fluxo que passa a ser
da direita para a esquerda e o paciente torna-se cianético (coloracdo azulada). Ao atingir
este ponto, o defeito que antes poderia ser fechado por cirurgia ou cateterismo, nao pode
mais ser fechado.

Existem outros grupos:

= Grupo 2: doengas do coragdo esquerdo.

= Grupo 3: doengas pulmonares - fibrose cistica, doenca intersticial e DPOC.

= Grupo 4: tromboembolismo pulmonar -

= coagulos.

= Grupo 5: mecanismo ndo conhecido, como sarcoidose, anemia falciforme, anemia he-
molitica cronica, esplenectomia, doencas da tireoide.
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I[van Romero Rivera

Ainsuficiéncia cardiaca (IC) constitui uma sindrome caracterizada por diversos sintomas
e sinais, dentre os mais importantes estao: falta de ar ou dispneia, respiracao ofegan-
te, tosse seca e de forma caracteristica, sudorese profusa, dificuldade de alimentacdo e,
portanto, pouco ganho de peso nos recém-nascidos.

Pode acometer os individuos em qualquer idade, com diferentes etiologias e frequéncia
dos sintomas. Em adultos, por exemplo, o edema periférico ou inchago é comum, diferen-
te da crianca e, principalmente, do recém-nascido, onde a sudorese excessiva durante a
amamentacdo é um sinal importante. £ durante o esforco da amamentacio que aparecem
os sintomas, fazendo com que este recém-nascido pare de se alimentar varias vezes para
tomar folego. Os sintomas costumam melhorar quando a atividade fisica (choro, movi-
mentacdo, amamentacdo, jogos recreativos nas criancas maiores) é interrompida, porque
nesse momento diminui a necessidade de oxigénio trasportado pelo sangue; mas estes
sintomas voltam com atividade fisica e sio mais limitantes quanto pior é a insuficiéncia.

Em adolescentes e adultos, a causa que leva a IC geralmente é um problema relacio-
nado com a bomba cardiaca, com diminui¢do da sua for¢a de contracdo, fazendo com que
o liquido que deveria ser bombeado pelo corag¢do se acumule no espaco venoso determi-
nando edema de membros inferiores, mas, principalmente, congestao no pulmao, onde,
por aumento da pressdo, sai dos vasos e pode entrar nos alvéolos pulmonares, que sao
espacos onde o sangue recebe o oxigénio inspirado pelo pulmao; esta falha da bomba de-
termina também que menor quantidade de sangue seja bombeada pelo coragdo para nutrir
o corpo, determinando alguns sinais conhecidos como baixo débito.

Em criangas e, particularmente, em recém-nascidos, esta é uma causa mais rara e
quase sempre esta associada a infec¢des virais que determinam miocardite, que é a in-
flamacdo do musculo do coracdo, necessario para bombear o sangue. Entre as multiplas
causas virais e pela importancia recente, pode ser citada a miocardite por Covid-19, mas,
em muitos casos, a infecgdo viral por outros agentes se faz ja na vida intrauterina, nascen-
do, assim, com miocardite e com quadro de insuficiéncia cardiaca. Em relagdo aos sinais,
como previamente citado, o edema é raro e dificil de ser avaliado em recém-nascidos, mas
existe aumento do tamanho do figado ou hepatomegalia, orientando para esta situagdo.

Em recém-nascidos e criancas, a IC pode acontecer mesmo com o musculo cardiaco e
a funcdo de bomba preservados. Isto acontece na vigéncia de cardiopatias congénitas que,
através de comunicagdes andmalas, levem maior quantidade de sangue para os pulmdes.
Nestes casos as artérias pulmonares ficam dilatadas com o excesso de liquido e impedem o
bom funcionamento dos alvéolos pulmonares, levando ao inicio dos sintomas respiratorios.

149



150 CAPITULO 46

Independentemente da etiologia ou do tipo de sintomas, todas as criangas com IC
precisam de acompanhamento médico para evitar a piora dos sintomas, o que é feito,
na maioria dos casos, com o uso de diuréticos ou drogas que melhorem a passagem do
sangue pelo coracdo e, em casos de cardiopatias congénitas, planejar, incialmente, o tra-
tamento clinico; quando da falta de resposta ou quando o defeito é muito grande, indicar
tratamento cirdargico.
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PROCESSO DE TRANSPLANTE CARDIACO?

Estela Azeka

transplante cardiaco constitui-se op¢do terapéutica para criancas e adultos com car-

diopatia congénita e miocardiopatias que sdo refratarios ao tratamento convencional
medicamentoso e/ou cirdrgico no intuito de melhora da qualidade de vida.

0 processo de selecdo do candidato ao transplante inclui avaliagdo multiprofissional
e critérios que terdo impacto direto na sobrevida do paciente ap6s o procedimento. Estes
principios sdo baseados na necessidade de cuidados com a crianga transplantada: imu-
nossupressdo, os 6rgaos vitais devem estar com bom funcionamento no organismo com
0 coragdo novo; anomalias estruturais pulmonares ou funcionais que levam a faléncia do
6rgdo transplantado; alteragdes neurolégicas e psiquiatricas irreversiveis e severas, uso
ativo e abusivo de substancias. Portanto, a avaliagdo adequada no momento do transplante
é fundamental, inclusive porque o quadro clinico do paciente é dindmico, isto é, se ele es-
tiver com infec¢do ativa, sangramento digestivo, algum tipo de cancer, fendmeno trombo-
embdlico pulmonar recente, doencga ndo cardiaca sistémica que compromete a sobrevida
do paciente, o paciente devera ser avaliado neste sentido e até retirado da fila tempora-
riamente. A presenca de comorbidades como diabetes ndo controlada, insuficiéncia renal
irreversivel, insuficiéncia hepatica, obesidade moérbida e hipersensibilizados sdo alguns
fatores que devem ser considerados no momento de entrar na fila do transplante. Pacientes
podem evoluir com necessidade de coracdo artificial enquanto aguardam o transplante.

Uma vez listado, o paciente podera receber o transplante desde que o doador seja
adequado e alguns aspectos sejam considerados: a parte técnica, logistica, avaliacdo imu-
nolégica chamado cross-match e tipagem sanguinea.

Ap6s o transplante, as principais complicacdes incluem as imediatas e tardias: rejei¢ao
hiperaguda do 6rgdo, disfunc¢do do 6rgao, infecgdes, rejeicdes, hipertensio arterial, can-
cer, diabetes, doenca coronariana, insuficiéncia renal e hepatica, alteracdes no colesterol.

A imunossupressdo deve ser tomada diariamente, no mesmo horario, e a adesdo ao
tratamento com visitas no ambulatério sdo fundamentais para o sucesso do transplante
e melhora da qualidade de vida do paciente.
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CONGENITOS DO CORACAO?

Leonardo Augusto Miana

coracdo é um 6rgdo complexo e cheio de estruturas que precisam estar bem conecta-

das para fazé-lo funcionar com perfeicdo. Quando um bebé nasce com uma cardiopa-
tia congénita, significa que alguma “peca” dessa engrenagem apresenta uma forma que
ndo é a ideal.

Felizmente, grande parte das cardiopatias congénitas pode ser corrigida por meio de
cirurgia. A maioria dos nascidos cardiopatas pode levar uma vida muito semelhante a das
criangas tipicas. Para conquistar esse resultado, é fundamental ter acesso ao tratamento
certo no momento ideal.

As cirurgias cardiacas pediatricas podem ser divididas em dois grandes grupos: as
corretivas e as paliativas.

1. Cirurgia corretiva: também chamada de correcao total, ocorre quando todos os defeitos
cardiovasculares sdo reparados. O cora¢do passa a funcionar de forma muito semelhan-
te a ideal, mesmo que para isso sejam utilizados dispositivos externos como proteses
dos mais diversos tipos. A cirurgia corretiva nem sempre é definitiva. Nos casos em
que um dispositivo artificial é utilizado, uma nova intervenc¢do pode ser necessaria,
seja por degeneragdo desse material ou porque ele ndo acompanhou o crescimento
natural do paciente;

2. Cirurgia paliativa: utilizada nas situagdes em que nao é possivel realizar a cirurgia cor-
retiva, seja porque a apresentacdo da doenca assim ndo permite ou porque a crianga
ainda é muito pequena para tolerar uma grande intervengdo. Nesses casos, o objetivo
é realizar um procedimento que alivie o principal problema do coracao, seja alteran-
do o fluxo do sangue ou corrigindo parcialmente a anatomia do 6rgao, otimizando a
condicdo do paciente, buscando alcangar a melhor qualidade de vida possivel dentro
daquela realidade.

Existem, também, situa¢cdes em que é realizado um procedimento paliativo como
ponte para uma intervencdo corretiva futura. Dependendo da complexidade do caso, ha
pacientes que podem ser submetidos a um ou mais procedimentos paliativos.

CONSULTA PRE-OPERATORIA

Primeiramente a equipe cirtrgica avalia, em conjunto com o time de cardiopediatria,
a indicacdo de cirurgia e qual o melhor momento para sua realizag¢do. Existem cardiopa-
tias que precisam ser operadas logo ap6s o nascimento. Outras precisam acontecer nos

153



154 CAPITULO 48

primeiros meses de vida. Ainda ha casos em que se deve esperar alguns anos antes de a
operacdo ser realizada.

0 ecocardiograma é um exame fundamental na avalia¢do do funcionamento do cora-
¢do, assim como a radiografia de térax e o eletrocardiograma. Ha algumas situacdes em
que exames complementares adicionais precisam ser realizados, como: tomografia com-
putadorizada, ressondncia magnética, cateterismo cardiaco ou estudo eletrofisiolégico,
dentre outros.

Depois de realizados todos os exames diagnoésticos, o(a) cirurgido(a) deve conversar
com a familia e explicar todas as alternativas cirdrgicas, assim como os riscos e benefi-
cios de cada procedimento. E de extrema importancia que as dividas e questionamentos
sejam esclarecidos nessa etapa.

Para quase todas as operagdes cardiacas a crianga precisa colher exames de sangue
e urina previamente. O jejum é obrigatério por um periodo entre 4 e 8 horas na véspera
do procedimento, dependendo do tipo de alimentac¢do que o paciente vem recebendo.

O QUE ACONTECE NO CENTRO CIRURGICO?

O primeiro passo é a realizacdo da anestesia, momento em que acontece a adminis-
tracdo de medicacdes para a crianca dormir e ndo sentir dor. Depois, o(a) anestesiologista,
em conjunto com a equipe cirdrgica, instala a monitorizacdo no paciente, utilizando-se
de cateteres e sondas. Esses materiais servem para avaliagdo continua dos sinais vitais
- tais como pressdo e quantidade de urina - durante a cirurgia e no pés-operatério. Eles
também auxiliam na infusdo de medicagdes. Esta etapa dura em torno de 1 a 2 horas, de-
pendendo do tamanho do paciente.

O corte, também chamado de incisdo, pode ser feito em diversos locais do térax (Fig.
48-1). Para correcdo da maioria das cardiopatias congénitas é realizada uma esternotomia
mediana, incisdo feita bem no meio do térax sobre o 0sso esterno que fica “em cima” do
coracdo. Para correcdo de determinadas doengas, outros tipos de incisdo podem ser rea-
lizados nas mais diversas regides do térax (Fig. 48-1). O tamanho do corte também pode
variar, dependendo da cardiopatia e da técnica escolhida pelo(a) cirurgido(a).

Durante a cirurgia pode ser necessario retirar o timo para melhor exposicdo e acesso
ao coracdo. A realizacdo ou ndo da timectomia (resseccdo do timo) depende da cardiopa-
tia e do(a) profissional que esta realizando o procedimento cirtrgico. Os estudos até hoje
ndo demonstraram grandes maleficios apds a timectomia, mas é importante saber que
algumas vacinas ndo podem ser aplicadas em pacientes sem o timo.

Nas cirurgias que precisam de correc¢do no interior do corac¢do, na aorta ascendente
ou arco aértico e nas artérias pulmonares, é necessaria a utilizacdo de um aparelho que
realiza a circulagdo extracorpérea, ou CEC. Essa mdaquina faz as fung¢oes do coragao e do
pulmao, “recebendo” o sangue do paciente, removendo dele o gas carb6nico e adicionan-
do oxigénio, “bombeando-0”, em seguida, de volta ao corpo. Essa técnica é realizada pelo
tempo durante o qual é realizada a correcdo cirdrgica. Nesse momento torna-se imperioso
utilizar uma medicacdo chamada heparina para o sangue ndo coagular.

Algumas correcdes e paliacdes podem ser realizadas sem o uso de CEC, o que ndo ne-
cessariamente quer dizer que a doenca é mais ou menos grave. Ou seja, a circulagdo ex-
tracorpdrea ndo necessita ser utilizada nos procedimentos que ndo envolvem diretamente
as cavidades do coragdo e vasos da base.
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Fig. 48-1. Tipos de incisOes para a cirurgia cardiaca.

Para operar dentro do coragdo, é preciso fazer com que ele pare de bater. Consegue-se
isso através da injecdo de uma substancia chamada cardioplegia, que, quando aplicada,
promove a parada dos batimentos e também, protege as células cardiacas para que o 6r-
gdo volte a funcionar novamente apds a cirurgia.

As técnicas de corregdo sdo muito variaveis, dependendo do defeito a ser corrigido e da
operacdo proposta. Ha casos em que sdo utilizados “patchs” para fechar defeitos septais (os
chamados “buraquinhos”) e para ampliar regides estreitas ou estendéticas; também pode
ser necessario eliminar tecidos doentes ou em excesso, conectar vasos, remendar valvas
com suturas especiais e até mesmo substituir essas estruturas por proteses.

Ap6s a realizagdo da cirurgia (seja correcdo total ou paliacdo), retorna-se o fluxo de
sangue para o corag¢ao e aguarda-se o retorno dos batimentos cardiacos, que devem estar
normalizados para que se possa desconectar a maquina de CEC. A partir desse momento,
a circulagdo sanguinea passa a ser realizada pelo coracdo.

Na etapa seguinte, a equipe médica passa a avaliar varios parametros que permitem
mensurar se a corre¢do foi bem-sucedida. Um importante aliado neste momento é o eco-
cardiograma, que determinara se o procedimento foi 6timo, satisfatério ou inadequado.
Se o resultado for considerado insatisfatorio, o(a) cirurgido(a) precisa definir se é possivel
retomar o procedimento ou, se considerar o risco muito alto, optar pela reinterven¢do em
um momento futuro.

Logo depois de passar pela correcdo e pelo periodo de CEC e parada controlada (is-
quemia), o cora¢do pode precisar do suporte de medica¢des para manter a contratilidade
e a pressdo arterial. Nos casos em que ndo se recupera adequadamente os batimentos,
outra maquina, chamada ECMO, que funciona de forma semelhante a CEC, auxilia na
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recuperagdo do coracao e/ou do pulmdo por um periodo mais prolongado até que os 6r-
gdos se recuperem.

Uma vez terminada a assisténcia da CEC, é preciso reverter o efeito da heparina. Para
isto usa-se um “antidoto” chamado protamina. Assim, o sangue volta a coagular quando
fora dos vasos e impede que a crianca tenha hemorragia no pds-operatério. Quando defi-
nido pela equipe cirtrgica que o funcionamento da circulacdo sanguinea esta bom e que
ndo existem sangramentos significativos, comeca o preparo para o fechamento da incisdo
e término da cirurgia. Se o sangramento persisitir, fatores de coagulacdo adicionais pre-
cisam ser administrados.

0 fechamento do térax é o procedimento de aproximar os tecidos por meio de fios
de sutura. Quando o osso esterno é aberto, sdo necessarios fios especiais para reaproxi-
ma-lo. Eles sio metalicos na maioria das vezes, aparecem nas radiografias de térax e ndo
precisam ser removidos. O osso cresce em volta dele. Em cirurgias complexas de criangas
muito pequenas, vez por outra se opta por ndo aproximar o esterno num primeiro mo-
mento. Entdo é colocado um curativo nas bordas da abertura. Assim se consegue que haja
bastante espago para o coragdo e o pulmdo repousarem enquanto diminui o inchago cau-
sado pela operagdo. Apoés alguns dias, o osso é suturado.

Salvo raras exce¢des em cirurgias muito pequenas, um ou mais drenos para moni-
torizacdo de sangramento sdo inseridos no térax, permanecendo assim por alguns dias.
Dependendo do tipo de operacdo, pequenos fios azuis sdo conectados ao coracao e saem
através da pele para caso o paciente precise utilizar alguma forma de estimulo elétrico no
corac¢do (marca-passo provisorio).

Quando acaba o tempo cirdrgico, a equipe médica conversa com a familia e explica
como foi o procedimento, enquanto os(as) profissionais responsaveis pela anestesia prepa-
ram a crianca para transferir para unidade de terapia intensiva (UTI). O tempo de duracdo
da cirurgia é muito variavel. Ha casos em que se demora menos de uma hora e também
acontecem situagées que ultrapassam as 12 horas. A maior parte dos procedimentos com
CEC leva de 3 a 4 horas para ser concluido o tempo principal. Nesses casos, o paciente fica
no centro cirdrgico de 4 a 7 horas.

Na chegada a UTI, existe a troca de informacdes de tudo que aconteceu no centro ci-
rargico para a equipe de plantdo. A partir deste momento, o cuidado fica sob responsabi-
lidade de médicos(as), fisioterapeutas e enfermeiros(as) intensivistas.

COMPLICAGOES POS-OPERATORIAS

Apesar de indesejadas, complicacdes cirtrgicas e p6s-operatérias podem ocorrer.
Praticamente todos os 6rgaos podem ser afetados uma vez que estamos lidando com ca-
sos de alta complexidade. Coracdo e pulmdes sdo os que apresentam maior chance de ter
alguma intercorréncia. O risco de infeccdo no pés-operatério também ndo é desprezivel
e deve ser considerado.

A maior e mais temida de todas as complicagdes é o 6bito. A chance de morrer durante
ou logo apds uma cirurgia depende de multiplos fatores como o tipo de afecgdo, a cirurgia
propriamente dita, a experiéncia de toda a equipe e do hospital, além do(a) cirurgido(a).

ALTA HOSPITALAR

A quantidade de dias em que o paciente permanece no hospital depende de uma sé-
rie de fatores, mas os mais importantes sdo: o tamanho da cirurgia e a presenca ou ndo
de complicagdes no pés-operatorio.
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ACOMPANHAMENTO POS-OPERATORIO

O paciente deve ter o acompanhamento da equipe cirdrgica especialmente nos pri-
meiros meses apds a operacao. A cicatrizacdo completa dos tecidos se da apenas apés 90
dias, em especial do osso esterno. Contudo, ap6s 30 dias de p6s-operatério, grande parte
da cicatrizagdo ja ocorreu e o organismo apresenta-se mais recuperado.

Depende de cada médico(a) liberar as atividades escolares e de relacionamento da
crianga com amigos e familiares. De forma geral, recomendam-se ao menos 30 dias com
certa limitacdo.

Apos os primeiros dias de pds-operatorio, a ferida pode ficar exposta, desde que es-
teja limpa e seca. Os cuidados com o local incluem, ainda, evitar exposicdo ao sol e, de-
pendendo da indicagdo, podem-se utilizar pomadas e fitas que auxiliam na cicatrizagdo.
E importante destacar, porém, que existe grande variabilidade na reacio dos organismos
no que se refere a formagdo dos diferentes tipos de cicatriz.

Dependendo da cardiopatia preexistente, um lado do térax pode ficar mais “alto”
que o outro. Em geral, o lado esquerdo apresenta esse aspecto por causa do aumento do
coracdo. Felizmente, na maioria dos casos, com a normalizac¢do do 6rgao, a caixa toracica
adequa-se gradativamente acompanhando o crescimento da crianga.

A maioria dos pacientes que nasce com cardiopatia congénita deve manter acompa-
nhamento especializado para o resto da vida, incluindo visitas a cardiopediatria, controles
peri6dicos por meio da realizagdo de exames e uso de medicacdes. Apesar disso as corre-
¢bes cirdrgicas proporcionam a possibilidade de viver mais e melhor. As conquistas nesse
sentido sdo cada vez maiores.
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ma grande parte das doengas cardiacas congénitas necessitara de tratamento cirtrgico

em algum periodo da vida. De maneira geral, as doencas mais graves necessitam de
tratamento mais precoce, algumas ainda no periodo neonatal, ou seja, nos primeiros 28 dias
apoés o nascimento. A evolucdo pds-operatéria depende de uma série de fatores, entre eles
a idade e o peso da crianca, tipo de cardiopatia, condi¢des clinicas do paciente, presenca
de outras doencas associadas e, principalmente, de um diagnéstico pré-operatério com-
pleto e preciso. O periodo de recuperac¢do ap6s a cirurgia representa um dos periodos de
maior risco para pacientes com cardiopatia congénita que necessitam de cirurgia paliativa
ou corretiva, principalmente nos primeiros 2 a 3 dias. Desse modo torna-se fundamental
uma avaliacdo detalhada e uma indicagdo cirtrgica apropriada por uma equipe especia-
lizada. Apés o procedimento cirtirgico, todos os pacientes serdo encaminhados para uma
unidade de terapia intensiva, onde serdao monitorizados e cuidados, independente do tipo
da cardiopatia. As cirurgias sdo realizadas sob anestesia geral com necessidade de intu-
bacdo endotraqueal e colocacdo de varios cateteres para monitorizacdo e/ou infusdo de
liquidos e medicagdes, além de drenos na regido toracica e/ou abdominal para saida
de liquidos acumulados ou algum sangramento que ocorra apds a cirurgia. Uma parte das
criangas estara apta a ser extubada ainda no centro cirtrgico, porém, algumas chegardo
a UTI ainda intubadas e necessitardo de ventilagdo mecanica por tempo variavel. A extu-
bacdo sera realizada o mais precoce possivel, desde que a crianca esteja estavel do ponto
de vista cardiopulmonar, sem sangramentos, alerta e capaz de respirar espontaneamente.
Algumas vezes, apds a extubacdo, sdo colocadas em ventilagcdo ndo invasiva, cateter nasal
de alto fluxo ou CPAP nasal (pressdo positiva continua em vias aéreas).

A recuperacao ap6s a cirurgia cardiaca pode ser caracterizada como normal ou anor-
mal. A recuperagdo normal é aquela que é esperada para determinado paciente, de acordo
com sua condi¢do pré-operatéria, procedimento realizado, efeitos da circulacdo extracor-
poérea e de outras interven¢des necessarias. A recupera¢ao anormal é aquela que é prolon-
gada e ndo esta dentro do esperado para o paciente, podendo ser decorrente de lesdes ndo
diagnosticadas, lesdes cirtrgicas residuais, complicacdes da circulagao extracorpérea e de
outros 6rgdos. A equipe multidisciplinar responsavel pelos cuidados do paciente na UTI
realizara avalia¢des continuas e minuciosas através de exame fisico completo e exames
complementares como ECG, radiografia toracica, ecocardiograma, tomografia computado-
rizada e/ou cateterismo cardiaco diagndstico ou terapéutico em determinadas situagdes
com a finalidade de garantir boa evolucdo clinica. Alguns servicos dispdem também de
psicélogos na equipe, que podem auxiliar os pais no contexto pré e pos-operatorio. Através
da escuta clinica, identifica pontos de angustia e ansiedade, facilita o didlogo entre pais e
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equipe, orienta e busca recursos psiquicos junto as familias a fim de estabilizar sentimen-
tos e emocoes emergentes desse momento tdo dificil.

Nas cirurgias de pequeno a moderado porte, a maioria das criancas estara apta a re-
ceber alta da UTI em 24-48 horas. Nas grandes cirurgias, o tempo de permanéncia geral-
mente é maior e muito variavel, dependendo da evolugdo da crianca.
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Aassisténcia circulatéria mecanica (ACM) consiste no uso de dispositivos (maquinas)
capazes de exercer a fun¢do do coracdo e/ou pulmdo por determinado periodo de
tempo, em pacientes com comprometimento grave da fun¢ao destes 6rgdos, porém, de
carater reversivel.

Isto pode acontecer em diversas situacdes clinicas, entre elas:

1. Apés cirurgias cardiacas para corre¢do de defeitos cardiacos congénitos, principal-
mente cirurgias mais complexas onde ndo se consegue retirar o paciente da maquina
de circulagdo extracorpérea.

2. Em casos de inflamacdo grave do coragdo (miocardites) ou prejuizo importante da
funcdo do coragdo (cardiomiopatias).

3. Arritmias cardiacas graves refratarias a tratamento medicamentoso.

4. Hipertensdo pulmonar (aumento da pressdo no pulmdo) ndo responsiva a tratamento

clinico.

. Apds parada cardiorrespiratéria em casos selecionados.

6. Doencas pulmonares que comprometem a capacidade do pulmado realizar adequada-
mente as trocas gasosas.

[9)]

Vale a pena ressaltar que os dispositivos de ACM ndo tratam a doenca, apenas forne-
cem tempo para que 0 0rganismo possa se recuperar.

Alguns pacientes apresentam contraindicacdo a instalacdo de ACM por ndo se bene-
ficiarem deste tipo de tratamento:

1. Doenga cardiaca inoperavel ou em fase terminal sem possibilidade de reversdo.
. Lesdo cerebral grave.

. Sangramentos ndo controlaveis em grandes 6rgaos.

. Criangas de muito baixo peso.

. Disfungdo grave e irreversivel de outros 6rgdos.

u s W

Podem ser divididos, basicamente, em duas categorias: os temporarios e os de longa
permanéncia.

Dispositivos de assisténcia circulatéria mecanica de curta duragdo sdo os mais utili-
zados em criangas e o principal dispositivo nesta categoria é a ECMO.
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ECMO é uma sigla de origem inglesa que significa: ExtraCorporeal Membrane Oxyge-
nation, ou, na tradugdo para o portugués, oxigenagdao por membrana extracorporea.

A ECMO consiste no uso de uma maquina que utiliza uma bomba para assumir o traba-
lho do cora¢do e um oxigenador (pulmado artificial) para assumir o trabalho dos pulmdes,
semelhante a usada na cirurgia cardiaca (circulagdo extracorpérea).

Ela é realizada através da colocacdo de canulas (tubos) em grandes veias e artérias do
corpo, centrais (térax) ou periféricas (vasos periféricos), dependendo da idade da crianca
e situacgdo clinica em que se encontra, permitindo a drenagem do sangue pobre em oxi-
génio e o retorno do mesmo ja oxigenado, ap6s passar por uma membrana de oxigenacao
(Fig. 50-1).

TIPOS DE ECMO

Existem dois tipos de ECMO: a venoarterial (VA), utilizada para suporte do coracdo e
pulmao, e a ECMO venovenosa (VV), utilizada para suporte apenas do pulmao. A decisao
do tipo de ECMO a ser utilizada dependera da doenca apresentada pela crianca.

Na ECMO venoarterial (VA) a maior parte do sangue do paciente é drenada por uma
grande veia, passando por um oxigenador e sendo reinfundida por uma artéria rica em
oxigénio para ser distribuido pelo corpo, sem a participacdo significativa do coragdo. Deste
modo o coracdo pode “descansar” e se recuperar enquanto o fluxo de sangue e nutrientes
é mantido para todo o organismo.

Na ECMO venovenosa (VV) apenas a funcdo do pulmado é substituida e o coragdo con-
tinua funcionando normalmente, onde o sangue é drenado por uma veia e reinfundido
por outra ou pela mesma veia.

Ap6s a decisdo de colocacdo da crianca em assisténcia circulatéria, a equipe de ECMO
é acionada. Esta equipe consiste, geralmente de um cirurgido cardiaco, um anestesista,
um perfusionista, uma enfermeira, um médico intensivista e um fisioterapeuta, todos es-
pecializados nesta modalidade de treinamento.

A passagem das canulas pode ser feita no centro cirirgico ou na unidade de terapia
intensiva e dependera do julgamento da equipe. Apés a colocac¢do das canulas, a ECMO
é iniciada.

A ECMO é uma maquina grande e precisa ser preenchida com sangue para fun-
cionar. Para que o sangue circule adequadamente pelo circuito da ECMO, o paciente
precisa ser plenamente anticoagulado, habitualmente com heparina a fim de evitar a
formacdo de trombos no circuito. Além da heparina, ele precisara receber um nimero
significativo de outras medica¢des como sedativos, antibiéticos, diuréticos, entre ou-
tros. A equipe cuidara para que a maquina funcione adequadamente ao mesmo tem-
po em que aguarda a recuperacdo dos 6rgdos afetados e cuida para que outros 6rgaos
ndo sejam acometidos.
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Fig. 50-1. (a-c) Exemplos de circuitos de ECMO
com canulas, bomba e membrana.
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0 tempo que o paciente necessita ficar em ECMO é muito variavel e individual e, de-
pende muito do motivo pelo qual a ECMO foi iniciada. De maneira geral, os pacientes per-
manecem em ECMO VA por 5-10 dias e em ECMO VV por 10-14 dias, mas essas sao apenas
médias e podem variar muito de paciente para paciente. A equipe avalia diariamente a
possibilidade de retirada do paciente da assisténcia circulatoria, pois apesar de fornecer
grandes beneficios e salvar vidas, ndo é isenta de riscos. Os principais riscos e complica-
¢oes estdo listados a seguir:

1. Sangramento: é a complica¢do mais comum da ECMO, em razdo da necessidade de
anticoagulacdo plena para evitar formac¢do de trombos no circuito. Na maioria das
vezes, 0 sangramento ocorre ao redor dos locais da insercdo das canulas da ECMO ou
em outros locais cirargicos do corpo. No entanto, é possivel que ocorra sangramen-
to em qualquer parte do corpo enquanto o paciente estd tomando heparina, sendo a
mais temida a hemorragia no cérebro.

2. Formacdo de trombo, entrada de ar ou falha no circuito de ECMO, necessitando de
troca e procedimentos de emergéncia para evitar a instabilidade do paciente.

3. Infeccdo: secundaria ao déficit de imunidade e a presenca de diversos dispositivos
necessarios ao funcionamento da ECMO.

4. Faléncia renal ou de outros 6rgdos.

A equipe de ECMO estara sempre atenta a todas as possiveis complica¢des e tomando
todos os cuidados necessarios para tentar evitar ao maximo que as mesmas acontecam.

RETIRADA DE ECMO

A equipe de ECMO avaliara o paciente todos os dias e observara se ha sinais de re-
cuperacdo da fungdo cardiaca e/ou pulmonar. O exame fisico, dados de monitorizagdo e
exames complementares como radiografia toracica e ecocardiografia serdo utilizados para
esta avaliacdo e, se julgar que o paciente ndo necessita mais de assisténcia da circulacao,
inicia-se “tentativa de desmame”. As canulas permanecerdo no local durante o periodo
de “suporte minimo” e s6 serdo removidas quando toda a equipe de satide tiver certeza
de que a crianga ficara bem sem a ajuda da maquina de ECMO. Por outro lado, se mesmo
com o uso da ECMO nao houver melhora clinica ou a crianga evoluir com piora ou com-
plicacdes, o time de ECMO discutira com a familia as possibilidades.

Apo6s a retirada da ECMO e das canulas, que podera acontecer no centro cirirgico ou
na unidade de terapia intensiva, dependendo do tipo de canulagdo, o paciente ainda tem
um longo caminho pela frente até a recupera¢ao completa, necessitando permanecer na
UTI até ndo necessitar de ajuda de outros aparelhos ou medicag¢6es continuas.

Ap6s alta da UTI a crianga continuara necessitando de cuidados de uma equipe multi-
disciplinar, entre os quais nutricionista para recuperac¢ao nutricional, fonoaudiologia para
reaprender a comer sozinho, fisioterapia respiratéria e motora para recuperacao da forca
muscular, entre outros, e os cuidados da equipe médica e de enfermagem.

Dispositivos de assisténcia circulatéria mecanica de longa duracgdo:

= Os VADs (ventricular-assist device), ou dispositivos de assisténcia ventricular, sdo utili-
zados em pacientes que necessitam apenas de suporte da fun¢do cardiaca por um tempo
mais prolongado, como os portadores de cardiomiopatias (com deficiéncia da fun¢do do
coracdo) em fase avangada, como ponte para o transplante cardiaco ou para recuperacao.
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DOENCA CARDIACA

Marcio Miranda Brito

maioria das formas de cardiopatia congénita tem etiologia multifatorial. Isso significa

que o desenvolvimento de uma malformagdo cardiaca congénita é determinado pela
interacdo de diversos fatores genéticos e ambientais. O risco de cardiopatia congénita
na populacdo em geral e de 1 para cada 100 nascidos vivos. As cardiopatias congénitas
podem ou ndo estar associadas a sindromes genéticas, que sdao doencas decorrentes de
falhas no desenvolvimento dos cromossomos humanos, como, por exemplo, a sindro-
me de Down (trissomia do 21), e a mutagdo de genes, como, por exemplo, na sindrome
de Marfan, dentre outras. Além disto, a cardiopatia congénita pode estar acompanhada
de outras malformag¢des em outros 6rgaos ou sistemas, como o renal, o digestivo ou o
neurolégico.

Correlacdo de sindromes genéticas e cardiopatias congénitas:

= Na trissomia do cromossoma 18 (sindrome de Edwards), 80 a 100% dos casos tém co-
municagdo interventricular (CIV), comunicagdo interatrial (CIA), persisténcia do canal
arterial (PCA), coartac¢do da aorta (CoAo), estenose pulmonar (EP), dupla via de saida de
ventriculo direito (DVSVD), tetralogia de Fallot (T4F), doenca polivalvular e defeito do
septo atrioventricular (DSAV).

= Na trissomia do cromossomo 13 (sindrome de Patau), 80 a 100% deles tém CIA, CIV, PCA,
doenga polivalvular e dextrocardia.

= Na delecdo 22q11.2 (sindrome de DiGeorge), 75 a 100% tém T4F, interrupg¢do do arco
aortico, tronco arterial comum, CIV, atresia pulmonar, EP e arco aértico a direita.

= Na monossomia do cromossoma X (sindrome de Turner), 17 a 60% tém CoAo, valva a6r-
tica bivalvular, hipoplasia de ventriculo esquerdo, prolapso da valva mitral e estenose
aortica (EAo).

= Nasindrome de Noonan, as cardiopatias ocorrem em 60 a 90% destes, sendo a EP a lesdo
cardiaca mais comum, seguida por miocardiopatia hipertréfica e CIA. CIV, insuficién-
cia mitral, CoAo, EAo, PCA e estenoses das artérias pulmonares sdo também descritas.

= Em outras sindromes conhecidas de dele¢des ha também alta incidéncia de cardiopa-
tias. Na sindrome de Williams, a estenose supravalvar adrtica esta presente em 75% dos
casos; na sindrome de Holt-Oram (cromossoma 12q12), a CIA é a mais comum; na sin-
drome de Alagille (cromossoma 20p12), as estenoses das artérias pulmonares, além de
CIV, CIA e PCA, estdo presentes; na sindrome de Charge, podemos encontrar anomalias
conotruncais em 60 a 85% dos casos.
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INFANCIA E ADOLESCENCIA

Isabela de Carlos Back

Todas as criangas e os adolescentes, portadores ou nao de cardiopatia de qualquer tipo,
precisam ter uma vida saudavel para ndo apresentar algum tipo de problema cardiaco
na vida adulta. A prevengdo deve basear-se em: nutri¢do, atividade fisica, saide mental,
protecdo contra agentes externos, monitora¢do em satde e, mais raramente, o uso de
medicamentos.'?

A nutricdo é a base da prevencdo. Leite materno até idealmente os dois anos tem be-
neficios por toda a vida, protegendo contra obesidade, diabetes, hipertensao e colesterol
alto.3 Devemos oferecer a crianga alimentos frescos, saudaveis, feitos preferencialmente
em casa e variados. Se possivel, oferecer cereais integrais, fazer as refeicoes em familia
e em um ambiente tranquilo e prazeroso. Evitar ao maximo alimentos industrializados,
especialmente os ricos em gorduras trans, actcar e sal. Uma dica importante, que é facil-
mente aceita pelas criangas, é ingerir as 5 cores de frutas e verduras todos os dias: verde,
vermelho, roxo, laranja e amarelo/branco. Antes dos 2 anos de vida evitar agtcar adicio-
nado e suco, e oferecer estes alimentos posteriormente com parcimonia.'?

0 segundo habito mais importante é a atividade fisica. Idealmente, as criancas de 2 a
5 anos devem fazer algum tipo de atividade fisica durante 2 horas por dia; entre as de 5
a 17 anos, cerca de 1 hora por dia, todos os dias. Parece uma meta dificil, mas vale tudo:
brincar em parquinhos, no jardim, com animais, arrumar seus brinquedos, ajudar os pais
em casa no que for adequado para a sua idade, locomocdo até a escola, atividades recrea-
tivas organizadas (escolinhas de esportes), enfim: qualquer atividade nesta idade conta.
Praticamente todas as crian¢as podem e devem praticar atividade fisica, com ou sem car-
diopatia; na ddvida, converse com seu médico. O segredo também é variar ao maximo,
evitar que se especializem antes dos 12 anos, se possivel, e que sejam atividades que as
criancas gostem de fazer. Evitar tela (TV, videogame ou outra modalidade) antes dos 2 anos
de vida. A partir desta idade, restringir para o maximo de 2 horas por dia de tela, quando
ndo relacionada com o estudo.'?

A saade mental é um fator determinante na sadde de qualquer pessoa, em qualquer
idade. Na crianca, sugere-se evitar excesso de atividades, estimular muita atividade em
grupo, com familia, animais e amigos. O cuidado com a construcdo da personalidade e da
autoestima das criangas tem um papel fundamental por toda a vida, e pode contribuir na
prevencdo de obesidade, pressdo alta e o uso de drogas, como o fumo.'?

Devemos proteger as criancas contra o fumo desde a gestacdo, evitando que a mde
fume de forma ativa ou passiva (quando convive em ambientes fechados com fumantes).
O controle do fumo na familia da crianga é muito importante para evitar que ela seja uma

169



170 CAPITULO 52

fumante passiva, e que cres¢ca com o exemplo do tabagismo. Devemos conversar sobre os
maleficios do fumo desde a infancia.!?

Quanto a monitoracdo em satde, ha alguns fatores de risco cardiovasculares que sem-
pre devem ser controlados pela equipe de saide, principalmente o crescimento e o de-
senvolvimento, com controle de peso e indice de massa corporal. A partir de 3 anos, toda
a crianga deve ter sua pressao arterial aferida todos os anos; em todos os casos de risco,
cardiopatias ou doencas que podem alterar a pressdo arterial, as criancas devem ter sua
pressdo arterial aferida em todas as consultas.* Também devem ser medidas, pelo menos a
partir dos 9 anos de idade, as concentragdes do colesterol e das lipoproteinas sanguineas.
Se a crianca tem histéria familiar de doenca cardiaca precoce ou de colesterol alto, deve
ter suas gorduras sanguineas avaliadas mais precocemente.!?

Raramente ha a necessidade de uso de remédios para o controle destes fatores na in-
fancia, mas, quando necessario, ja ha medicamentos seguros, desde que indicados com
critérios clinicos estritos. Eles sé sdo utilizados depois da modificacdo do estilo de vida
por cerca de 6 meses, exceto em casos especiais. Converse com seu pediatra e seu cardio-
logista pediatrico.'?4
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Isabel Cristina Britto Guimaraes

INTRODUCAO

Frequentemente, pensamos que hipertensdo arterial (HA) é uma condicdo que afeta
apenas os adultos. Mas, na verdade, pode ocorrer em qualquer idade.

O QUE CAUSA HIPERTENSAO ARTERIAL NA CRIANCA?

A hipertensdo arterial na grande maioria das vezes ndo tem causa conhecida. Essa
condicdo é chamada de hipertensdo arterial primaria, sendo a causa mais comum de hi-
pertensdo em criancas acima dos 6 anos de idade e adolescentes, principalmente naqueles
com sobrepeso/obesidade, histéria familiar de hipertensio e ingesta excessiva de sal. Por
volta dos 7 anos, 50% dos casos de hipertensao ocorrem por conta da obesidade, aumen-
tando para 85-95% como causa na adolescéncia.

0 aumento severo dos niveis pressoricos na crian¢a pode representar a manifestacao
de outro problema sério de satde, como doengas renais, anormalidades do sistema car-
diovascular, enddcrino ou neurolégico. Tal condi¢do recebe o nome de hipertensao arte-
rial secundaria.

COMO A PRESSAO ARTERIAL (PA) E MEDIDA?

Para a mensuracdo da PA, o(a) médico(a) devera utilizar bracadeiras adequadas para
o brago da criancga. Os valores normais da pressdo arterial variam de acordo com a idade,
estatura e sexo.

Toda crianga > 3 anos de idade e os adolescentes devem ter a PA verificada anualmente.

Criangas < 3 anos de idade devem ter a PA medida em caso de prematuridade, muito
baixo peso ao nascer, restri¢do de crescimento intrauterino, antecedente de internacdo em
UTI neonatal, cardiopatias congénitas, doencas renais, cancer, uso cronico de medicacoes
que elevam a PA e doengas sistémicas associadas a hipertensao arterial.

COMO E FEITO O DIAGNOSTICO E QUAL O TRATAMENTO?

Sera feito o diagnéstico de HA na crianca e no adolescente, quando os valores da PA
estiverem elevados em trés avaliacoes clinicas distintas, de acordo com idade, sexo e per-
centil de estatura.

Criangas > 3 anos de idade e adolescentes, com excesso de peso, uso cronico de me-
dicagdes que elevam a PA, doenga renal e diabetes, devem ter sua PA verificada em toda
avaliacdo clinica.
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O tratamento de primeira linha para a crianga/adolescente hipertensos continua sen-
do a mudanca do estilo de vida:

= No caso da obesidade, é fundamental a perda de peso.

= Limitar a ingesta de sal na dieta. Reduzir o uso de sal na cozinha, restringir o consumo de
salgadinhos, pizza, fast food e reduzir a ingestdo de alimentos enlatados e processados.

® Realizar atividade fisica diaria, 30 a 60 minutos.

= Limitar o tempo de tela (TV e computador) para menos de 2 horas/dia.

= Ndo fumar ou ingerir bebida alcodlica.

No caso de a PA estar muito alta, sera necessario o uso de medicagdes, principalmente
na presenca de outra doenca associada, como diabetes ou doenca renal. Na atualidade, ha
uma variedade de drogas anti-hipertensivas ja testadas e seguras para uso em criangas e
adolescentes a curto e longo prazo.
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CONGENITA - POSSO ENGRAVIDAR?

Catarina V. Cavalcanti

s avangos nas técnicas de diagndstico, no manuseio clinico e nas técnicas cirdrgicas

tém permitido que a maioria das criancas nascidas com cardiopatia congénita (CC)
atinja a vida adulta e a idade reprodutiva, e muitas mulheres desejam engravidar.

A gravidez por si s6 é uma sobrecarga para o cora¢ao devido ao aumento da volemia
de até 50% que atinge o pico ap6s a 32* semana de gestacdo. Ha também queda da pressao
arterial por vasodilatacdo e aumento da frequéncia cardiaca.

Na presenca de cardiopatias ndo corrigidas, de lesdes residuais ou de sequelas ap6s
uma correcdo, esta sobrecarga pode ter efeitos deletérios na saide da mae e do feto.

As mulheres que desejam engravidar devem procurar o seu cardiologista para que
sejam avaliadas e aconselhadas quanto a possibilidade de uma gestacdo.

Para a maioria das pacientes, a possibilidade de engravidar e levar a gestacdo a termo
ndo apresentara grandes problemas.

Grande parte das CCs é formada por defeitos simples que sdo corrigidos, deixando
apenas pequenas “cicatrizes” no coragdo, e que permitem que o individuo possa levar uma
vida normal, o que inclui uma gestacao.

Sugere-se fortemente, porém, que a gravidez seja contraindicada em algumas situa-
¢oes especificas que apresentam risco muito alto para a mde e para o feto, que sao elas:

= Hipertensdo arterial pulmonar.

= Disfuncdo importante do ventriculo sistémico.

= Estenose mitral importante.

= Estenose adrtica importante.

= Dilatagdo da aorta > 45 mm na sindrome de Marfan.

= Dilatacdo da aorta > 50 mm na aortopatia da valva adrtica bivalvular.
= Coarctacdo da aorta grave.

= Hipoxemia (cianose) importante.

Em condic¢des de risco moderado, cada caso deve ser individualizado e amplamente
discutido com uma equipe multidisciplinar que inclui cardiologista, obstetra, anestesista,
neonatologista, geneticista, entre outros.

Um outro aspecto que deve ser abordado é o aconselhamento genético. Riscos para o
bebé herdar uma cardiopatia congénita variam de 3-5% em cardiopatias multifatoriais até
50% em algumas sindromes genéticas, como a sindrome de Marfan. Hd também a possibi-
lidade de parto prematuro e de o feto apresentar restri¢cao de crescimento nas cardiopatias
com baixo débito ou cianose importante.
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Por Gltimo, é importante ressaltar que algumas medica¢des comumente usadas por
mulheres com CC devem ser descontinuadas e substituidas por outras na gravidez; dai a
importancia que a gestacdo seja planejada com o médico assistente.
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CARDIOPATIA CONGENITA
E IMPORTANTE?

Fernando Tadeu Vasconcelos Amaral

As cardiopatias congénitas sdo defeitos estruturais do coragdo que requerem diagnoéstico
precoce para possibilitar uma melhor perspectiva de vida. Na idade pediatrica, uma
grande propor¢do desses pacientes ira necessitar de uma intervengao cirdrgica em cen-
tros especializados, enquanto outros irdo precisar somente de acompanhamento clinico. A
grande maioria dessas criangas, operadas ou ndo, chega a idade adulta. Nessa fase da vida,
esses pacientes precisam ser acompanhados por profissionais com experiéncia em cardio-
patia congénita no adulto, pois a maioria deles ndo esta completamente curada e muitos
ainda sdo portadores de lesdes no coracdo. Algumas dessas lesdes requerem orientacoes
especificas quanto a pratica de atividade fisica, cuidados dentarios, uso de medicagdes
e atividades diarias, inclusive no trabalho. Alguns pacientes, ao longo do tempo, podem
necessitar uma nova intervenc¢ao que deve ser feita preferencialmente por profissionais
habituados a lidar com cardiopatias congénitas. Esses cuidados sdo importantes, pois po-
dem permitir que um grande nimero deles tenha uma qualidade de vida muito proxima
do normal com pouco risco de complicagoes.
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QUE E E PARA QUE SERVE?

Juliana Rodrigues Neves

Aproximadamente 30 mil criangas nascem no Brasil todos os anos com algum tipo de
cardiopatia congénita. Algumas dessas doencas do coracdo necessitam de tratamento
ainda no primeiro ano de vida e outras, ao longo da infancia. Felizmente, com os avangos
tecnoldgicos e atualizacdo médica continuada por parte dos cardiologistas pediatricos que
lidam diariamente com os pacientes com cardiopatia congénita, a maioria destas crian-
¢as atinge a vida adulta e consegue ter boa qualidade de vida. Muitos desses pacientes
necessitam de cateterismo cardiaco ao longo do seu acompanhamento, seja como apoio
diagnéstico ou preparo para uma cirurgia cardiaca futura, seja como tratamento para a
sua doenca. Mas o que é o cateterismo cardiaco e como ele é feito?

O cateterismo cardiaco é um procedimento invasivo e estéril que deve ser realizado
por profissional treinado para realiza-lo, chamado de cardiologista intervencionista. Para
realizar o procedimento em cardiopatias congénitas e especialmente em criangas, este
profissional deve ainda receber treinamento especifico para lidar com as caracteristicas
anatomicas diferentes que existem em cada tipo de doenca cardiaca congénita e com as
particularidades de realizar um exame invasivo em uma crian¢a muito pequena ou em
um recém-nascido. Este tipo de procedimento pode ser indicado para o diagnéstico de
alguns problemas cardiacos quando o ecocardiograma e outros exames de imagem me-
nos invasivos, como a tomografia, ndo conseguiram definir bem a anatomia ou quando é
necessario medir pressdes dentro no coragio, como, por exemplo, quando ha hiperten-
sdo pulmonar. Contudo, cada vez mais, o cateterismo cardiaco vem sendo utilizado como
tratamento definitivo de varias cardiopatias congénitas, sem a necessidade de cirurgia
cardiaca aberta, de forma menos invasiva, e com recupera¢do mais rapida e menor tempo
de internacdo hospitalar, ou para evitar a cirurgia em uma crian¢a muito pequena, reali-
zando um procedimento paliativo, ou seja, temporario, ndo reparador, e, assim, permitir
que esta crianca cres¢a ou se estabilize para realizar a cirurgia em melhores condicoes,
ou com mais seguranca.

Mas, como é feito o cateterismo? Em criancas, o cateterismo, por ser invasivo, deve
ser realizado sob anestesia que pode ser geral (respirando com o auxilio de aparelhos) ou
ndo (a chamada sedagdo, quando a crianga respira normalmente como se estivesse dor-
mindo) a depender do tamanho do paciente e do tipo de intervencdo a ser realizada. A
decisdo do tipo de anestesia deve sempre ser realizada em conjunto pelo intervencionis-
ta e pelo anestesista responsavel, e deve ser explicada aos pais e a crianca (se ja conse-
guir entender) em linguagem clara e simples. Independentemente do tipo de anestesia,
sua crianca ird necessitar da punc¢do de uma veia para infusdo de soro e medicamentos.
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De uma forma geral, ap6s a anestesia, o intervencionista punciona vasos na regido ingui-
nal (virilha) do paciente. Esses vasos sdo: veia, leva o sangue da perna (ou do corpo) para
o coracdo (geralmente do lado direito) e artéria, leva o sangue do cora¢do (geralmente do
lado esquerdo) para a perna. Apesar da puncdo da virilha ser a mais comum, outros vasos
podem ser utilizados, como os do pescoco ou do braco. A decisdo do melhor acesso para
cada caso cabe ao intervencionista. Desta forma, conseguimos acessar o corac¢do dos dois
lados através de tubinhos de material especial, estéril, flexivel e ndo traumatico, chama-
dos de cateteres (dai o nome: cateterismo). Os cateteres navegam por dentro destes vasos
e conseguimos vé-los nessa passagem por meio de um equipamento com monitores que
emite raios X (como uma radiografia de térax, sendo que em movimento, como um filme).
Ao atingir a regido que queremos avaliar, utilizamos inje¢des de contraste (material que
pode ser visto aos raios X) para ver o caminho que o sangue faz pelo coragio (Fig. 56-1).
Através dos cateteres também conseguimos medir a pressao e colher amostras de sangue
em todas as camaras do coragdo e nas grandes artérias: aorta e artéria pulmonar, e assim
entender como o coragdo do seu filho esta funcionando. Apds o cateterismo, todos os ca-
teteres sdo removidos e o local das pun¢des é comprimido por alguns minutos para que
ndo haja sangramento e, depois, um curativo mais apertado continua essa compressao
por algumas horas.

Como falamos anteriormente, o cateterismo também pode ser terapéutico, ou seja, tem
a capacidade de tratar a doenca cardiaca do seu filho. Atualmente sdo varias as cardiopa-
tias que podem ser tratadas desta forma e vamos explicar alguns destes procedimentos.
O cateterismo terapéutico é sempre realizado apds a andlise do cora¢do, como explicamos
anteriormente, e, em geral, no mesmo momento, ou seja, com a mesma anestesia. E rea-
lizado por meio de cateteres e materiais especiais desenhados especificamente para este
tipo de tratamento. Sdo exemplos destes materiais:

A) Bainhas: tubos de maior calibre que permitem a passagem de outros cateteres por
dentro deles sem sangramento.

B) Baldes: cateteres especiais com baldes na ponta que servem para dilatar estruturas
dentro do coracdo.

Fig. 56-1. (a, b) Cateteres posicionados dentro do coracao.



0
D)

CATETERISMO CARDIACO: O QUE E E PARA QUE SERVE? 179

Guias: servem para tracar o caminho que os cateteres devem seguir dentro do coragdo.
Stents: pecas de metal em formato tubular que servem para dilatar e manter os vasos
do tamanho necessério para o adequado funcionamento do coracdo. Podem ser feitos
de varios materiais, os mais comuns sdo: a¢o inoxidavel, platina ou cromo-cobalto,
todos compativeis com o corpo humano (biocompativeis), por isso podem ficar no
organismo sem causar alergia ou rejeicao.

Dispositivos oclusores ou proteses: desenhados especificamente para ocluir defeitos
dentro do coracdo, como a comunica¢do interatrial ou ventricular, ou vasos fora do
coragdo, como o canal arterial. Também sdo fabricados em material biocompativel
para poder permanecer dentro do cora¢do sem causar problemas. O mais comumente
utilizado se chama nitinol - uma liga metalica composta de niquel e titinio que tem
como principais propriedades flexibilidade e memoria que permitem que os elemen-
tos sejam esticados para entrar nos cateteres e que ao sair deles assumam novamente
a forma em que foram fabricados.

Agora vamos explicar as principais intervencoes terapéuticas que podem ser realiza-

das pelo cateterismo cardiaco. S3o elas:

1.

Valvoplastia: é um dos procedimentos mais realizados no laboratério de hemodinami-
ca. Utiliza balGes para dilatar valvas do coracdo que estdo com a abertura limitada ou
apertada. Dentro do coragdo temos quatro valvas e todas elas podem ser dilatadas, mas
o procedimento é feito mais comumente na valva pulmonar (que comunica o coragao
direito ao pulmao e esta apertada na doen¢a chamada estenose pulmonar valvar - Fig.
56-2) e na valva aértica (que comunica o corac¢do esquerdo com o corpo na estenose
adrtica valvar). Neste procedimento, o baldo é avangado até a valva que esta doente;
entdo, ele é inflado sobre a valva por alguns segundos para que seus folhetos possam
se soltar; depois, o baldo é desinflado e retirado do corpo de seu filho. Desta forma, a

Fig. 56-2. (a, b) Procedimento de valvoplastia pulmonar.
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propria valva dele passa a funcionar melhor, aliviando a sobrecarga que existia para o
corac¢do. Em casos extremos, em que a valva pulmonar nasce completamente fechada
(atresia pulmonar) também é possivel o tratamento por cateterismo, mas, para isso,
essa valva deve ser primeiramente perfurada com um guia especial para esta finali-
dade e entdo permitir a passagem de baldes para a dilatagdo valvar.

2. Atriosseptostomia: também utiliza um baldo, mas, dessa vez, o objetivo é aumentar

um buraquinho que existe no coracdo de alguns bebés em situag¢des especiais, como
na transposi¢do das grandes artérias (TGA) em que se faz necessario que o sangue
dos lados direito e esquerdo do coracdo se misture para melhorar a cianose (crianca
roxinha), e encaminha-los de forma segura para uma cirurgia cardiaca. Este procedi-
mento pode ser realizado no laboratério de hemodinamica ou no leito de UTI, guiado
por ecocardiograma, se a crianga esta muito instavel para o transporte ou se é essa a
rotina do servigo.

3. Angioplastia: utilizada para dilatar vasos (veias ou artérias) que estdo estreitados. Esses

estreitamentos podem acontecer em varias cardiopatias congénitas ou apés cirurgias
cardiacas. As mais comuns sdo: coarcta¢io da aorta e estenose de artérias pulmonares,
que podem ser congénitas ou como consequéncia de cirurgias cardiacas, como a anas-
tomose de Blalock-Thomas-Taussig ou o reparo da tetralogia de Fallot. E semelhante
a valvoplastia, quando um baldo é insuflado no local estreitado para aumentar o seu
tamanho.

. Implante de stent: algumas vezes, apenas a dilatacdo com baldo ndo é capaz de man-

ter o vaso aberto e, apds a desinflacdo do baldo, o vaso volta ao tamanho original ou
a lesdo é tdo apertada que o risco de machucar o vaso (chamado dissec¢do) é muito
alto. Nestes casos, lancamos mado dos stents para manter estes vasos do tamanho ne-
cessario com menor risco de disseccdo e formagdo de aneurismas. Os stents promovem
uma estrutura de suporte para estes vasos, garantindo o resultado planejado (Fig. 56-
3). Existem dois tipos de stents: os que sdo expansiveis por baldo e o baldo é retirado
apo6s o implante (sdo mais utilizados em criangas) e os autoexpansiveis (que se abrem
apos sairem de dentro das bainhas). Como os stents sdo feitos de metal e ndo “cres-
cem” junto com seu filho, eles precisam ser dilatados a medida que a crianca cresce.
Isso implica dizer que, sendo implantado um stent em uma crianga pequena, outros
cateterismos devem ser realizados de forma planejada para a dilatacdo desse stent.
Isso é feito com o uso de baldes progressivamente maiores e adequados ao tamanho da
atual da crianga. Uma vez implantado, o stent s6 pode ser retirado por cirurgia, mas o
mesmo stent pode ser dilatado para corresponder ao tamanho do vaso de um adulto;
assim, no primeiro procedimento, este stent deve ser bem selecionado para permitir
essa dilatacdo.

. Procedimentos de oclusdo: sao utilizados dispositivos que chegam até os defeitos atra-

vés de bainhas posicionadas dentro do coragdo ou dos vasos. Os principais defeitos
que podem ser fechados por cateterismo sao:

Comunicagdo interatrial (CIA): este procedimento é realizado com o auxilio do eco-
cardiograma, na maioria das vezes transesofagico, para guiar o implante da prétese e
garantir a seguranca da sua liberagdo uma vez implantada. A prétese tem um desenho
especial para que faca um “sanduiche” com o septo interatrial no meio, fechando desta
forma o defeito entre os atrios. As CIAs que podem ser fechadas por cateterismo sdo
as do tipo ostium secundum apenas e devem ter caracteristicas favoraveis ao implante,
um ecocardiograma transtoracico em criangas ou transesofagico em adolescentes e
adultos, realizado por profissional experiente, que deve ser feito antes do procedimento
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Fig. 56-3. (a-e) Stent posicionado dentro do vaso.
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para definir se é possivel ou ndo o implante. Atualmente, o fechamento percutaneo da
comunicacdo interatrial pode ser realizado mesmo em criangas pequenas.

o Comunicagdo interventricular (CIV): € uma comunicacdo entre os ventriculos (as bom-
bas do corag¢do); da mesma forma que na CIA, um ecocardiograma pré-operatério deve
ser realizado para definir se o defeito pode ser fechado por cateterismo. Sdo utilizadas
proteses especificamente desenhadas para o tipo de defeito, seja perimembranoso
ou muscular, e o ecocardiograma transtoracico ou transesofagico também é utilizado
para guiar o implante. Deve ser realizado apenas por profissional com experiéncia em
intervenc¢des em cardiopatias congénitas.

e Canal arterial patente (PCA): é um vaso que comunica a aorta com a artéria pulmonar e
deve ser fechado sempre que tem repercussao ou ausculta-se seu sopro caracteristico.
0 procedimento é guiado por cateterismo e as proteses sdo utilizadas para “entupir”
o0 canal, assim, parando o seu fluxo. Podem ser utilizadas préteses de nitinol ou mo-
las para a sua oclusdo. Atualmente o canal arterial pode ser tratado por cateterismo
mesmo em crian¢as muito pequenas, como bebés prematuros com menos de 1 kg!

e Vasos colaterais ou fistulas: podem ocorrer isolados ou em associacdo com outros de-
feitos cardiacos. Quando atrapalham o funcionamento adequado do coragdo ou quando
irdo dificultar uma futura cirurgia cardiaca, devem ser fechados com dispositivos. Exis-
tem varios dispositivos e molas disponiveis de acordo com o tipo de vaso a ser ocluido.

POSSIVEIS RISCOS DO CATETERISMO

O cateterismo cardiaco diagnostico ou terapéutico é um procedimento extremamente
seguro e complicagdes sdo raras, principalmente se realizado por profissional capacitado
e experiente, mas, apesar de raras, elas podem acontecer. As principais sao:

= Sangramento no local de insercéo do cateter: geralmente controlado com compressao
local, mas a regido em que for feita podera mudar de cor temporariamente, semelhante
a um hematoma apés uma pancada.

= Lesdes nos vasos sanguineos usados como acesso: geralmente tratados no préprio cate-
terismo, mas, em raros casos, pode ser necessario cirurgia vascular para repara-los ou
desobstrui-los

= Reagdo alérgica ao contraste utilizado: muito rara com os contrastes atualmente utili-
zados, mas, se vocé tem algum tipo de alergia, comunique previamente ao seu médico
para que ele possa realizar um preparo com medicamentos antes do cateterismo.

= Batimento cardiaco irregular ou arritmia: geralmente tratado com a simples retirada
dos cateteres, mas pode necessitar de tratamento se persistir, seja com o uso de medi-
camentos ou com o implante de um equipamento chamado marca-passo em caso de
persisténcia.

= Formagdo de codgulos sanguineos que podem ser complicagdes decorrentes do entupimento
de vasos em outros 6rgdos: esta complicacdo é evitada com o uso de um anticoagulante
chamado heparina antes do inicio do procedimento.

= Perfuragdo cardiaca: extremamente rara; se acontecer, o sangue que se acumula ao redor
do coracgdo deve ser drenado no préprio cateterismo ou por meio de cirurgia.
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CARDIOPATIA CONGENITA?

Rodrigo Nieckel da Costa

cateterismo cardiaco nas cardiopatias congénitas pode ter finalidade diagnéstica ou
terapéutica. No diagnéstico, serve para avaliacdo pré-cirtrgica quando sdo realizadas
medidas de pressdo nos diferentes locais do corac¢do, angiografias para avaliar a anatomia e
coletas de amostras de sangue para realizacdo de calculos que demonstram como estdo os
fluxos de sangue. Também serve para reconhecimento de lesdes residuais ap6s a cirurgia.
No tratamento, existem diversas situagoes, e as principais sdo descritas a seguir:

= Comunicagdo interatrial: os defeitos no septo localizado entre os atrios, com indicacdo
de oclusdo, podem ser fechados por cateterismo com o uso de préteses especificas. Tais
procedimentos sdo realizados rotineiramente em criangas apds 4-6 anos. Porém, em
situacdes especiais, criangas menores e até bebés podem se beneficiar dessa técnica.

= Persisténcia do canal arterial: o canal arterial (estrutura presente e necessaria na vida
fetal), quando permanece aberto, tem indicacdo de fechamento por cateter em todas as
idades. E colocada, no interior do canal arterial, uma prétese semelhante a uma rolha
ou uma pequena “molinha” fazendo com que o fluxo pare de existir. Recentemente essa
técnica tem sido utilizada em prematuros acima de 700 g com excelentes resultados.

= Estenoses da valva pulmonar e aértica: valvas com reducdo na sua abertura sdo tratadas
por cateterismo com o uso de baldes que sdo posicionados e insuflados (“enchidos”) no
interior das valvas, fazendo com que elas passem a abrir melhor e funcionar de modo
adequado. Esses procedimentos trazem reduc¢ao na pressao dos ventriculos permitindo
seu melhor funcionamento imediato e no longo prazo.

= Estenoses nas artérias pulmonares: as artérias pulmonares com estenose podem ter ori-
gem congénita ou apds correcoes cirdrgicas. O tratamento é realizado com baldes (seme-
lhante ao tratamento das valvas) ou com o uso de stents. A escolha por um dos métodos
é feita a partir do tipo/local da lesdo e peso/idade do paciente. Em linhas gerais, a prefe-
réncia por baldes existe para as criancas pequenas e o stent é mais utilizado nas maiores.

= Coartagdo da aorta: o estreitamento ou estenose na aorta é chamado de coartagdo. O
tratamento por cateter segue 0s mesmos critérios das estenoses de artérias pulmona-
res, com o uso de baldes e/ou stents. No periodo neonatal e lactente, o tratamento ini-
cial geralmente é cirtrgico, entretanto, em situa¢des especiais, como p6s-cirurgia de
corre¢do ou naqueles bebés clinicamente graves, o cateterismo com implante de stents
pode ser realizado com o uso de vias de acesso alternativas (por exemplo, o acesso pela
artéria carétida). Apés 6 meses/1 ano de idade, o tratamento por cateter passa a ser a
modalidade de escolha.
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= Embolizagdes diversas: em pacientes com anatomias especificas (geralmente univentri-
culares), podem aparecer conexdes da aorta para as artérias pulmonares (sistémico-pul-
monares) ou no sistema venoso (venovenosas) que necessitam ser ocluidas para melhor
funcionamento do coracdo. Esses vasos andomalos podem ser ocluidos com préteses do
tipo “rolha”, microcoils (“molinhas”) e particulas (microesferas).

= Situagoes especiais: pacientes com anatomias complexas podem-se beneficiar do cate-
terismo cardiaco em procedimentos combinados com a equipe cirtrgica, chamados de
intervencoes hibridas. Por exemplo, na sindrome da hipoplasia do coracdo esquerdo,
pode ser realizada bandagem seletiva das artérias pulmonares pela equipe cirtrgica e
implante de stent no canal arterial pelo time de hemodindmica. Outras situa¢des “hi-
bridas” sdo pela obtencdo de acessos vasculares (veia e/ou artéria) por via cirdrgica para
realizacdo dos procedimentos percutaneos.
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Ana Paula Damiano

Acardiopatia na infancia é uma condic¢do que pode levar ao aumento das infeccdes que,
por sua vez, apresentam potencial de descompensacdo clinica e maior risco de com-
plicagdo nos procedimentos necessarios. Aumento de fluxo de sangue para os pulmdes,
menor oxigenacgdo sanguinea (cianose), deficiéncias nutricionais e outras condi¢ées as-
sociadas, como sindromes genéticas, pneumopatias e imunodeficiéncias, também cola-
boram com este risco. Muitas doencas, comuns nesta faixa etaria, podem ser prevenidas
ou amenizadas com a vacinac¢do adequada.

As vacinas sdo constituidas de microrganismos atenuados, inativados, ou apenas pe-
quenas partes deles, e promovem a imunidade contra determinada(s) doenca(s). Em geral,
esta imunidade perdura por varios anos e, as vezes, por toda vida. Outra forma de imuni-
zacdo é por meio da administracdo de anticorpos, como as imunogloblulinas, contra uma
infeccdo especifica, sendo esta imunizacdo passiva e de curta duragdo. Diante disto, se faz
necessaria a manutencdo de um calendario vacinal completo e atualizado, observando-se
as peculiaridades da crianga cardiopata.

Sdo condigdes clinicas comuns neste grupo de criangas e que devem ser consideradas
no planejamento do esquema vacinal, a presenga de comorbidades associadas, como sin-
dromes, pneumopatias, asplenia, imunodeficiéncias, e a histéria de transfusdo sanguinea
recente, incluindo as cirurgias com necessidade de circulacdo extracorpérea e o uso de
medica¢des imunomoduladoras, por exemplo, corticoesteroides. Vacinas de microrga-
nismo atenuados (caxumba, febre amarela, poliomielite oral, rotavirus, rubéola, sarampo
e varicela) sdo mais reatogénicas e algumas tem o raro potencial de causar doenca em
pacientes com imunodepressdo grave. Com relacdo ao tratamento cirtrgico eletivo, con-
siderando-se a situagdo de estresse imunol6gico ao qual sera submetido o paciente, re-
comenda-se a imunizagdo com antigenos ndo vivos até pelo menos 2 semanas antes do
procedimento e, em relacdo aos antigenos vivos, até pelo menos 4 semanas antes. Entre-
tanto, todo paciente devera ser avaliado individualmente e o médico responsavel devera
orientar quais vacinas estdo indicadas para cada paciente, considerando aspectos clinicos
e exames complementares se necessario.

O calendario vacinal do cardiopata inclui as vacinas recomendadas para a faixa etaria,
acrescido de algumas especificas, a saber: influenza (preferencialmente a quadrivalente),
pneumococcica conjugada (preferencialmente VPC-13) e pneumococcica 23 valente (VPP-
23). A vacina triplice bacteriana acelular (DTPw, DTPa, dtPa) e suas combinacdes esta indi-
cada para pacientes com risco de descompensacao da cardiopatia em vigéncia de febre. A
imunizagdo passiva com imunoglobulina para o virus sincicial respiratério (palivizumabe)
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estd indicada para criancas com idade inferior a 2 anos e portadoras de cardiopatias com
repercussdao hemodinamica ou hipertensdo pulmonar grave, tendo data de aplicagdo va-
riavel conforme a regido do pais devido a sazonalidade deste virus.

As vacinas podem ocasionar eventos adversos, em geral leves e transitorios, e que de-
vem ser informados a familia. Dor no local da aplicacdo e febre baixa sdo os mais comuns,
e criancas que fazem uso de anticoagulantes podem apresentar pequeno sangramento,
apos aplicagdes intramusculares, controlado apenas com cuidados locais.

O pediatra e o cardiologista deverdo sempre ser consultados para programacao do
melhor esquema de vacinagio, fornecendo informacdes quanto aos cuidados necessarios,
efeitos colaterais esperados, interacdo e intervalos entre doses, vacinas conjugadas e va-
cinas disponiveis na rede publica e particular.
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O CORACAO QUE BATE LENTO

Luisa Pigatto Kalil

O coracdo é o 6rgdo responsavel por mandar nutrientes e oxigénio para todos os outros
6rgdos do corpo, mantendo os sistemas com funcionamento adequado. Ele é capaz de
se adaptar a diferentes situacdes: quando fazemos exercicio fisico, por exemplo, o cora¢do
bate mais vezes por minuto, pois a demanda metabdlica aumenta; por outro lado, quando
dormirmos, ele bate mais lento, pois a demanda metabdlica diminui.

Nos bebés e criancas pequenas, é esperado que o coragdo bata mais acelerado, mesmo
durante o repouso, e, com o passar dos anos, a frequéncia cardiaca diminui, até alcangar
o normal para um adulto, que é entre 50 e 100 batimentos por minuto.

Para todas as faixas etarias pediatricas, é necessario que o médico consulte tabelas de
valores normais de frequéncia cardiaca, pois ha uma grande variagao.

Quando observamos uma frequéncia cardiaca abaixo do normal para a idade (o co-
racdo que bate lento), chamamos de bradicardia, e, quando a frequéncia cardiaca é acima
do normal para idade, chamamos de taquicardia.

A causa mais comum de bradicardia é adaptativa, ou seja, o coracdo se adequa ao que a
situagdo exige. Outras possiveis causas sdo falta de oxigénio, uso de alguns medicamentos
(como nafazolina e propranolol), doengas cardiacas congénitas, lesdes dentro do cora¢dao
(onde fica o sistema elétrico) durante ou apds cirurgias cardiacas.

Quando a bradicardia é detectada, é importante avaliar se ela causa algum sintoma. A
maioria das pessoas com bradicardia ndo apresenta nenhum sintoma, porém os sintomas
mais frequentemente relacionados com a bradicardia sao: dificuldade para fazer exercicio,
fraqueza, falta de ar, tontura e até desmaio.

Quando ha sintomas relacionados com a bradicardia, é um sinal de que alguns 6rgaos
podem ndo estar recebendo oxigénio e nutrientes de maneira adequada. Nestes casos, é
necessario realizar investigacdo. Os exames mais comumente empregados sdo eletrocar-
diograma de repouso, teste ergométrico e holter 24 horas.

A maioria dos pacientes com cora¢do que bate lento sé requer acompanhamento mé-
dico. Em alguns casos, em especial em doencas cardiacas congénitas e no pés-operatério
de cirurgias cardiacas, pode ser necessario implante de marca-passo, que é um aparelho
que ajuda o coragdo a bater com a frequéncia normal e, consequentemente, mantém a de-
manda dos sistemas, melhorando os sintomas relacionados com a bradicardia.
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CORACAO QUE BATE RAPIDO

Rogerio Braga Andalaft

coracdo é um 6rgdo essencial a vida e funciona para cada ser vivo como um motor

funcionaria para um automével. O corag¢do, assim como o carro que dirigimos em
nosso cotidiano, possui uma parte mecanica e uma parte elétrica. As arritmias cardiacas
sdo problemas elétricos no coragdo que podem se estabelecer em coragdes com estrutura
normal ou nas doengas estruturais do coragdo, como as cardiopatias congénitas. As ar-
ritmias cardiacas sdo altera¢des no ritmo normal do cora¢do. Em uma situacdo normal, o
coracdo é comandado por uma estrutura chamada n6 sinusal que é responsavel por man-
ter a frequéncia cardiaca adequada a situacdo em que a crianga esta. Assim, o né sinusal
regula a frequéncia cardiaca para mais elevada quando a crianca corre ou chora e mais
baixa quando esta dormindo, por exemplo. Desta forma, quando outra parte do cora¢dao
assume o comando ou a frequéncia cardiaca esta fora de seus padrdes normais, estamos
diante de uma arritmia cardiaca. Os sintomas sao raros na infancia, mas podemos encon-
trar queixas de dor abdominal e dor no peito como a referéncia da crianca a uma arritmia.

As arritmias podem ser divididas em grandes grupos: as taquicardias (coracdo com
frequéncia cardiaca elevada); as bradicardias (coragdo com frequéncia cardiaca baixa) e
as extrassistoles (quando o coragdo tem batidas adicionais isoladas ou no maximo em pa-
res). As taquicardias e os batimentos de extrassistoles podem-se originar da parte de cima
do coragdo (arritmia supraventricular), ou dos proprios ventriculos que estdo na parte de
baixo do coracdo (arritmias ventriculares). Os exames mais utilizados para o diagnéstico
das arritmias cardiacas sdo o eletrocardiograma, o holter de 24 horas (em que o paciente
coloca o aparelho como um eletrocardiograma e, no geral, vai para casa realizar suas ativi-
dades habituais), o teste ergométrico (para criancas acima de 5 anos para avaliar arritmias
que aparecem com esforco), o monitor de eventos sintomatico ou Looper para registros
mais prolongados de ECG (até 30 dias), o Tilt Test para os casos de desmaio em jovens
(com eletrocardiograma e coracdo normais) e, mais raramente, o estudo eletrofisiolégico.

De forma geral, as arritmias cardiacas sdo bem controladas com medicamentos ou
procedimentos pouco invasivos para se cauterizar uma regido de arritmia denominado
ablacdo. Muitas vezes, pacientes assintomaticos sem taquicardias podem ser acompanha-
dos por seu médico, sem a necessidade de interveng¢des ou medicamentos. Entretanto,
nem todas as arritmias sdo benignas, pois elas podem acusar a piora do misculo cardiaco
(como no caso das cardiopatias congénitas), podem também ser originadas de cicatrizes
geradas pelas cirurgias no coracao, ou mesmo ser decorrentes de doencgas genéticas que
alteram a parte elétrica e que, em Gltima instancia, levam o paciente a um maior risco de
morte stbita (as chamadas sindromes elétricas que tem como exemplos a sindrome do
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QT longo, sindrome de Brugada, entre outras). Neste Gltimo caso, o das sindromes elétri-
cas, pode ser necessario, além de medicamentos, utilizar-se um aparelho implantavel no
corpo do paciente, que reconhece as arritmias graves e as trata, denominado cardiodes-
fibrilador implantavel ou CDI.

A utilizacdo de dispositivos implantaveis para controlar o ritmo cardiaco também
pode ocorrer nas bradicardias (BAVT congénito ou bloqueios totais pés-cirurgia cardiaca),
sendo o dispositivo implantado chamado de marca-passo. Este marca-passo é colocado
com um procedimento cirtirgico que pode necessitar abertura do peito (toracotomia) em
criangas pequenas com algumas cardiopatias congénitas, mas pode ser também colocado
por dentro das veias em um procedimento de menor porte em crian¢as maiores e princi-
palmente naquelas com corag¢do estruturalmente normal. Os marca-passos precisam de
avalia¢des frequentes de periodicidade, no maximo semestral, para que se avalie a fun¢do
do coracdo e a integridade dos fios que o ligam ao corac¢do. No tratamento das taquicardias
e no tratamento das extrassistoles (sintomaticas ou muito frequentes), além dos medica-
mentos, a ablagcdo propicia, em muitos casos, a cura do paciente.

Apesar de possivel o uso de medicamentos somente nas crises de taquicardia, por
exemplo, o uso continuo das medicag¢des, quando prescritas pelo médico, é altamente re-
comendavel. Em muitos casos, principalmente naqueles pacientes que foram ao pronto-
-socorro com taquicardia e receberam adenosina (medicamento utilizado para reverter as
taquicardias supraventriculares e algumas taquicardias ventriculares) com sucesso, a abla-
¢do pode alcangar taxa de sucesso de 95%, com baixos indices de complica¢do. De maneira
geral, as ablacdes (crioablagdo ou radiofrequéncia) devem ser realizadas, quando necessa-
rias, por falha de medicamentos no tratamento clinico em qualquer idade. Entretanto, em
pacientes que toleram a medica¢do ou tém sua arritmia sob controle, a indicagdo eletiva
(sem urgéncia) do procedimento deve ser feita ap6s os 5 anos de idade. Para alguns casos
de extrassistoles ventriculares, a ablagdo pode ser postergada até a adolescéncia a depender
do acompanhamento médico, pois algumas desaparecem espontaneamente na puberdade.

0 acompanhamento multidisciplinar com pediatra, cardiologista pediatrico e eletro-
fisiologista pediatrico (especialista em arritmias cardiacas na infancia) é a base para o tra-
tamento seguro e eficaz das arritmias cardiacas em crian¢as com coragdo estruturalmente
normal ou com cardiopatias congénitas.
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Caso me perguntassem uma coisa da qual estou certa, responderia com certa convicgdo:
0 que sei é que nada sei! Talvez essa conviccdo viesse do fato de que, antes de mim,
Socrates, o festejado fil6sofo grego, o disse antes; pode ser que venha mesmo é da certe-
za que tenho de que viver é sempre aprender, de vez em quando ensinar. Nesse espirito,
apresento-lhes algumas reflexdes sobre a dor no peito e os desmaios em criancas, na es-
peranca de que um pouco de conhecimento sobre estes temas que partilharei fara muito
bem a papais e mamaes queridos, que sei, vez por outra, tem de lidar com esses proble-
mas, quanto a seus filhotes cardiopatas.

Trata-se de duas queixas muito frequentes entre criancas e adolescentes, que geram
grande nimero de atendimentos médicos, ambulatoriais e em emergéncias, e que cau-
sam muita angistia aos pais e cuidadores, mas que, na maioria das vezes, sdo benignas e
de origem ndo cardiaca.

A dor no peito é uma queixa comum entre criancas e adolescentes, mas, diferente-
mente da populacdo adulta, a dor tordcica na infancia raramente representa uma doenca
grave. A maioria das causas sdo benignas e de origem ndo cardiaca, como dito. £ mais co-
mum no sexo feminino, com idades entre 12 e 13 anos.

As criancas mais jovens estdo mais propensas a ter doencgas cardiorrespiratérias, como
broncospasmo (chiado no peito), pneumonia ou cardiopatia, enquanto os adolescentes
estdo mais sujeitos a causas psicogénicas.

As principais causas da dor toracica nessa populagdo sdo, geralmente, a idiopética
(35,6%), ou seja, causa desconhecida, seguida da de origem musculoesquelética (17,75%),
causas psicologicas (16,31%), gastrointestinais (10,36%), respiratdrias (9,3%) e, bem mais
raramente, causas cardiacas, que representam menos de 6% do total.

As causas musculoesqueléticas estdo geralmente associadas a traumas, distensdes
musculares e deformidades 6sseas. A costocondrite é o principal exemplo dessas causas,
e caracteriza-se por uma inflamacdo na articulagao da costela, com duragdo autolimitada,
que pode melhorar com uso de anti-inflamatorio.

A prevaléncia de dor toracica de origem respiratéria varia de 13 a 27% do total de
ocorréncias, sendo o broncospasmo ou chiado no peito a causa mais frequente. As infec¢des
respiratérias podem causar dor toracica aguda. Além disso, condicdes que levem a tosse
cronica podem causar dor toracica por uso da musculatura da parede toracica.
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Dentre as causas de origem gastrointestinal, o refluxo gastroesofagico é comum tan-
to em criangas pequenas quanto em adolescentes, e manifesta-se como dor retroesternal
e queimacdo, com relacdo temporal com a ingestdo de alimentos (ou seja, manifesta-se
quando a crianga se alimenta). Também podem estar relacionadas com a gastrite, colecis-
tite ou dlcera, nos casos mais extremos.

A causa psicogénica geralmente esta presente em situagdes de estresse familiar ou
escolar, e esta associada a sintomas como dor de cabega, dor na barriga, disttirbios do sono
e sinais de ansiedade, por exemplo, respiracdo suspirosa. A dor toracica de origem ndo
cardiaca pode também estar associada a doencga do panico na infancia e na adolescéncia.

Por fim, a causa cardiovascular da dor precordial é rara na infancia e na adolescéncia,
mas, quando presente, pode representar patologia com risco de evolucdo para insuficiéncia
cardiaca e morte stbita. Assim, embora incomum, merece atencao e cuidados especiais.

A origem cardiovascular da dor toracica pode ser classificada em trés causas principais:

1. Inflamatérias (como a pericardite, que é uma inflamacdo na membrana que envolve
e protege 0 coragao).

2. Aumento da demanda miocardica ou alteracdo da perfusio (como em algumas doen-
cas congénitas do coracdo que apresentam obstruc¢do na saida do sangue do cora¢do
para o corpo e assim for¢am o coragdo a trabalhar mais que o normal).

3. Redugdo da perfusdo ou alteragdes nas coronarias (como as anomalias congénitas de
corondria ou doengas adquiridas, por exemplo, doenga de Kawasaki).

Em conclusdo, a dor toracica é comum em criangas e adolescentes, porém benigna na
grande maioria dos casos. E quando se preocupar com a dor? Quando for intensa, dura-
doura, desencadeada por exercicio fisico ou acompanhada de sintomas, como febre, falta
de ar, tontura ou desmaio.

Em caso de divida, procure seu pediatra. Por meio de uma avaliacdo do seu filho, ele
encontrara a causa e determinara os exames a serem realizados para melhor investiga-
¢do e a melhor forma de tratamento. Se necessario, 0 encaminhara para um especialista.

A outra queixa muito frequente e angustiante para os pais é o desmaio, também co-
nhecido como sincope, que é a perda repentina da consciéncia e do tonus postural, segui-
do de recuperacdo espontanea da consciéncia. Apesar da etiologia (causa) da sincope, na
grande maioria das vezes, ser benigna, ela também pode ser grave, decorrente de causa
cardiaca, com potencial de causar morte sibita. No caso dos desmaios, entre 15 e 25% de
criangas e jovens com idade de 8 a 18 anos apresentam ao menos um quadro de sincope
durante o crescimento.

Prevalece em adolescentes entre 15 e 19 anos (20 a 50%) e no sexo feminino. Por ndao
se tratar propriamente de uma doenca, mas de uma reacdo fisiolégica, a sincope tem cau-
sas externas como principais gatilhos. Em geral, exposicdo ao calor, desidratacdo, esfor¢o
fisico e até choro, quando demasiado, tendem a diminuir a pressdo arterial, reduzindo
assim o fluxo sanguineo no cérebro. Anemia, diabetes e doencas cardiacas ainda podem
estar por tras do mal stbito.

A causa mais comum de desmaio na infancia e na adolescéncia é a sincope vasovagal,
que ocorre quando o paciente fica em pé, durante longo periodo na mesma posic¢do, ou
quando ha uma mudanga rapida da postura supina para a posi¢do em pé. Por exemplo,
muito frequentemente acontece quando, ao acordar pela manhg, o adolescente levanta-se,
vai ao banheiro e desmaia ao chegar l1a. A perda de consciéncia é repentina e geralmente
ndo dura mais do que 2 minutos.
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A sincope também pode ser de causa neurolégica, por epilepsia, enxaqueca, distir-
bio psiquiatrico tipo panico ou crise de ansiedade, secundario a uma respiragdo rapida
(hiperventilacao).

Quadros respiratorios que causam baixa oxigena¢do também podem precipitar a
sincope.

A sincope cardiaca corresponde a aproximadamente 6% dos casos e pode ser por
arritmia, por uma malformacdo cardiaca ou pelo comprometimento do musculo cardia-
co. A sincope, nesses casos, ocorre pela diminui¢do do débito cardiaco, com consequente
diminui¢do do fluxo sanguineo cerebral. Na sincope ocorrida durante exercicios fisicos,
uma avaliacdo cardiolégica completa deve ser feita para afastar, ou confirmar, a presenca
de arritmias cardiacas.

Em resumo, na grande maioria das vezes, o desmaio assusta, mas tem causa benigna.

Entdo, quando os pais devem se preocupar é a pergunta que todos me fazem, e minha
resposta costuma ser: quando a sincope ocorrer durante atividade fisica, quando acom-
panhada por palpitacdo ou sensac¢do de coragdo acelerado, e se houver histéria familiar
de sincope e morte sibita.
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distrofia muscular é uma doenga hereditéria, decorrente de alteragdes em um ou mais

genes necessarios para uma funcdo muscular normal e que leva a fraqueza e atrofia
progressiva dos musculos.

Existem varios tipos diferentes de distrofia muscular dependendo da anormalidade
genética subjacente, sendo as mais comuns as de Duchenne, Becker, Emery-Dreifuss, mio-
tonica, cinturas, fasciopapuloumeral e congénita.

0 sintoma mais comum é a fraqueza muscular (miopatia) que pode se manifestar em
diferentes etapas da vida e, em alguns tipos, pode haver comprometimento cardiaco ou
reducdo da capacidade mental.

0 diagnostico é realizado por meio de testes genéticos, exames de sangue que identi-
ficam os sinais de lesdo muscular, eletromiografia (EMG), biépsia muscular, eletrocardio-
grama (ECG), ressondncia magnética cardiaca (RMC) e/ou ecocardiograma.

0 comprometimento cardiaco ocorre principalmente por duas formas:

1. Miocardiopatia dilatada (aumento e perda da forca muscular do coracdo).
2. Arritmias (alteragdes do ritmo do coragdo).

Deste modo, é essencial o acompanhamento regular por um cardiologista pediatrico
e, muitas vezes, por um médico arritmologista para tratamento precoce e prevencdo de
complicagoes e evolucdo da doenca.

0 envolvimento do miocardio (mdsculo cardiaco) pode estar presente precocemente.
Entretanto, a incapacidade fisica pode limitar o aparecimento de sintomas do comprome-
timento cardiaco, podendo-se tornar sintomatico durante o exercicio.

A disfuncdo cardiaca pode ser progressiva levando a cardiomiopatia dilatada e, apesar
dos beneficios da terapéutica precoce ainda serem controversos, recomenda-se 0 inicio
de medicagdes, como inibidores da enzima conversora e betabloqueadores. No caso de
desenvolvimento de arritmias, pode haver necessidade de implante de marca-passo de-
finitivo ou desfibrilador cardiaco.
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os Gltimos anos, o tratamento do cancer na popula¢ao infantojuvenil (0 a 19 anos)

tem alcangado indices de cura cada vez mais altos, podendo chegar a 80%, principal-
mente quando diagnosticado precocemente e tratado de maneira adequada em centros
especializados. O Instituto Nacional de Cancer (INCA) estima cerca de 7.930 casos novos
de cancer pediatrico por ano no Brasil (2023 a 2025).

Os tipos mais frequentes de cancer pediatrico sdo: leucemias, linfomas, tumores do
sistema nervoso central, neuroblastomas, tumor de Wilms (renal), retinoblastoma, tu-
mores de células germinativas (TCG: ovarios e testiculos), sarcomas de partes moles e
tumores 6sseos (osteossarcoma). Sdo utilizados protocolos terapéuticos rigorosamente
controlados, podendo fazer parte quimioterapia, radioterapia, imunoterapia e terapias
especiais (transplante de medula dssea e CAR-T), que tém contribuido cada vez mais para
o sucesso do tratamento.

O QUE E CARDIO-ONCOLOGIA?

A cardio-oncologia é uma area da cardiologia que atua nos cuidados de prote¢do do
coracdo do paciente em tratamento de cancer para que o sucesso seja alcancado de forma
completa, ou seja, cura com seguranca e boa qualidade de vida.

O coracdo e os vasos sanguineos sdo muito sensiveis aos possiveis efeitos colaterais
desses tratamentos e essas complica¢cdes podem ocorrer em qualquer momento: durante
o tratamento ou até mesmo meses ou anos apads a cura (efeitos tardios).

Essas complica¢des sdo denominadas cardiotoxicidade, sendo as mais frequentes: in-
suficiéncia cardiaca, arritmias, pericardites, hipertensdo arterial, hipertensao pulmonar,
doengas nas valvulas cardiacas e tromboses. O coragdo também pode sofrer consequéncias
do proprio cancer e de infec¢des que esses pacientes apresentam com maior facilidade.

PRINCIPAIS FATORES DE RISCO AO DESENVOLVIMENTO DE
CARDIOTOXICIDADE

= Menores de 18 anos (especialmente abaixo dos 5 anos).

= Uso de alguns medicamentos quimioterapicos (antraciclinas, ITK, alquilantes etc.).

= Radioterapia no térax.

= Portadores de doencas cardiacas (cardiopatias congénitas; miocardite e pericardite an-
terior; arritmias cardiacas; problemas valvulares; doencas cardiacas genéticas).

= Hipertensao arterial.

= Hipertensdo pulmonar e doengas pulmonares cronicas.
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= Problemas sanguineos: anemias, tromboses.

= Problemas endocrinolégicos: diabetes, dislipidemias (alteragées do colesterol e trigli-
cérides), obesidade.

= Doencas hepaticas.

= Doengas renais.

SINAIS E SINTOMAS DE ALERTA DE CARDIOTOXICIDADE

trar

Na presenca de algum desses sintomas e sinais, familiares ou responsaveis devem en-
em contato com a equipe médica ou enfermagem:

= Dor no peito.

= Dor de cabeca.

= Palpitacdes.

= Suor frio.

= Cansaco ao respirar.
= Sensacao de falta de ar.
= Cansago ao andar.

= Tontura.

= Desmaio.

= Pressdo alta.

= Pressdo baixa.

= |n

chago ou mudanca na cor de bracgos, maos, pernas ou pés.

ETAPAS DO ACOMPANHAMENTO DA CARDIO-ONCOLOGIA

1.

Inicio do tratamento: antes de iniciar o tratamento do cancer, o cardio-oncologista
avalia o paciente para identificar se existe algum fator de risco cardiolégico ao trata-
mento e recomenda as medidas mais seguras para a protecdo do coragdo e frequéncia
das préximas consultas, de acordo com o protocolo a ser conduzido pelo oncologista/
hematologista.

. Durante o tratamento: o paciente devera realizar consultas e exames cardiolégicos em

intervalos de acordo com o protocolo que esta sendo seguido, para verificar como esta
seu coracdo e iniciar algum tratamento, caso necessario.

0 acompanhamento cardioldgico clinico regular com a realizacdo de exames cardiol6-
gicos complementares (eletrocardiograma, ecocardiograma, exames sanguineos para
dosagem de biomarcadores, dentre outros) favorece o reconhecimento e o diagndsti-
co precoce desses problemas, muitas vezes acometendo até pacientes sem sintomas,
evitando que a complicacdo se agrave e interfira no tratamento do cancer.

Uma vez que alguma alteragdo cardiolégica seja encontrada, o cardiologista reporta
o achado ao oncologista/hematologista, discute as melhores opc¢des de tratamento e
protecdo cardioldgica, além de planejar as proximas avaliagdes.

. Final do tratamento: o acompanhamento cardio-oncol6gico sera programado de acor-

do com as necessidades de cada caso. Existem recomendacdes internacionais para
esse acompanhamento, proporcionando o diagnéstico precoce de possiveis alteracdes
cardiolégicas, mesmo que o paciente esteja assintomatico. Especial aten¢do tem sido
recomendada ao acompanhamento da gravidez, da avaliacdo para a pratica adequada
de atividades fisicas ou para a realizag¢do de cirurgias ou outros tratamentos médicos
ap6s o tratamento oncoldgico. A sadde cardiovascular devera ser avaliada durante
toda a vida!
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