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Cardiopatias Congênitas

Introdução às Cardiopatias Congênitas e Conceitos Fundamentais

Epidemiologia e Impacto das Cardiopatias Congênitas

As cardiopatias congênitas representam o defeito congênitomais comum, afetando aproximada-

mente 1% dos nascidos vivos. Dentre estes, cerca de 25% necessitarão de alguma intervenção cirúrgica

ou hemodinâmica significativa já no primeiro ano de vida, caracterizando as cardiopatias críticas ou

aquelas que demandam correção precoce. Estudos indicam que aproximadamente 30% dos pacientes

com cardiopatias críticas, especificamente aquelas dependentes da permeabilidade do canal arterial

(ductus arteriosus), podem receber alta hospitalar sem diagnóstico. Essa falha diagnóstica acarreta ris-

cos graves, comomorte súbita domiciliar, choque cardiogênico ou hipóxia severa, muitas vezes sem que

a causa subjacente seja identificada. A apresentação clínica dessas cardiopatias com risco de óbito pre-

coce está frequentemente ligada à dependência do canal arterial, cujo fechamento fisiológico impede o

fluxo sanguíneo adequado para a circulação sistêmica ou pulmonar, dependendo da anomalia específica,

culminando no óbito da criança.

Classificação Didática das Cardiopatias Congênitas

Didaticamente, as cardiopatias congênitas são divididas em cianóticas e acianóticas, de acordo

com suas características clínicas predominantes. Adicionalmente, são classificadas conforme o volume

de fluxo sanguíneo pulmonar em hiperfluxo, normofluxo ou hipofluxo pulmonar. Esta catego-

rização aplica-se tanto às formas acianóticas quanto às cianóticas. Antes de detalhar as cardiopatias

específicas, é crucial compreender conceitos fundamentais como cianose, hiperfluxo pulmonar, a tran-

sição da circulação fetal para a pós-natal e o conceito de circulação em série.
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Definição e Fisiopatologia da Cianose

Clinicamente, a cianosemanifesta-se como uma coloração azulada da pele, lábios, dedos, mucosas

e leito ungueal. É importante distinguir esta cianose central da cianose perioral comum em recém-

nascidos, que decorre da imaturidade da musculatura perioral e pode se acentuar durante o choro (re-

ferida como máscara cianótica fisiológica), não representando cianose verdadeira. A cianose patológica

envolve a língua e os lábios de formamais difusa. Fisiologicamente, a cianose torna-se aparente quando

a saturação de oxigênio na aorta é inferior a 92%. Laboratorialmente, a manifestação clínica da cianose

ocorre quando existem 5 g/dL de hemoglobina desoxigenada na circulação. Isso implica que a sa-

turação de oxigênio geralmente precisa estar abaixo de 85% para que a cianose seja clinicamente visível,

embora este valor possa variar.

Influência dos Níveis de Hemoglobina na Manifestação da Cianose

A percepção da cianose é diretamente influenciada pela concentração de hemoglobina sérica (ou

hematócrito) do paciente. Em crianças com níveis normais de hemoglobina (ex: 15 g/dL), uma satura-

ção entre 80% e 85% é necessária para atingir os 5 g/dL de hemoglobina desoxigenada. Contudo, em

pacientes anêmicos (ex: com doença falciforme), a saturação pode necessitar cair para níveis tão baixos

quanto 50% para que a mesma quantidade de hemoglobina desoxigenada esteja presente e a cianose

se manifeste. Inversamente, crianças policitêmicas, com hematócrito elevado, podem apresentar ci-

anose com saturações mais altas (85-90%), pois atingem mais facilmente os 5 g/dL de hemoglobina

desoxigenada. Este fenômeno é particularmente relevante nos primeiros seis meses de vida, período em

que ocorre a anemia fisiológica do lactente, podendo mascarar a cianose em crianças com cardio-

patias cianogênicas.

Etiologias da Cianose

A cianose não é exclusiva de cardiopatias. Suas causas podem ser diversas, incluindo:

• Alterações do sistema nervoso central (SNC) que afetam o drive respiratório.

• Doenças do sistema respiratório, como pneumonia, infecções de vias aéreas superiores ou

doenças do parênquima pulmonar, resultando em ventilação inadequada.

• Shunts intracardíacos ou intrapulmonares (ex: fístulas arteriovenosas pulmonares), que

permitem que o sangue passe pela circulação pulmonar sem ser adequadamente oxigenado.

• Hipertensão pulmonar, que dificulta a hematose.
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Definição e Manifestações Clínicas do Hiperfluxo Pulmonar

O hiperfluxo pulmonar ocorre quando uma cardiopatia direciona um volume excessivo de san-

gue para os pulmões, sobrecarregando a circulação pulmonar. Para compensar o consequente edema

alveolar e acomodar o volume sanguíneo aumentado, a criança desenvolve manifestações clínicas carac-

terísticas. Estas incluem cansaço ou dispneia aos esforços, exemplificado pela criança que inter-

rompe frequentemente a amamentação devido à fadiga, pois a sucção representa um exercício cardíaco

significativo. Tais crianças frequentemente apresentam baixo ganho ponderal, pois o coração tenta

compensar com taquicardia, elevando o gasto energético. O edema alveolar crônico predispõe a infec-

ções respiratórias de repetição. Clinicamente, observa-se taquipneia, taquicardia, retração

subcostal (conhecida como sulco de Harrison) e um tórax em sino, achados característicos do hi-

perfluxo pulmonar em cardiopatias. Na ausculta pulmonar, podem ser identificados estertores cre-

pitantes, dependendo da magnitude do hiperfluxo. O padrão respiratório pode ser toracoabdominal,

com alargamento da parte superior do tórax e afundamento da inferior, denotando esforço respiratório.

Circulação Fetal: Características e Dinâmica

Durante a vida intrauterina, o sangue oxigenado proveniente da placenta chega ao feto através das

veias umbilicais. A saturação de oxigênio na veia umbilical não atinge 100%, situando-se em torno

de 85%, pois o feto vive em um ambiente de hipóxia relativa. Este sangue passa pelo ducto venoso,

atravessa o fígado e alcança o átrio direito. No átrio direito, a válvula de Eustáquio direciona pre-

ferencialmente este fluxo mais oxigenado através do forame oval para o átrio esquerdo. Do átrio es-

querdo, o sangue segue para as câmaras cardíacas esquerdas, onde ocorre uma discreta mistura e queda

na saturação (para cerca de 65-70%), sendo então ejetado para a aorta ascendente, priorizando a perfu-

são do cérebro e membros superiores. O sangue menos oxigenado, proveniente das veias cavas superior

e inferior (saturação em torno de 40%), dirige-se predominantemente às câmaras direitas e à artéria

pulmonar. Como os pulmões fetais estão preenchidos por líquido e não participam da respiração, a re-

sistência vascular pulmonar é alta. Consequentemente, apenas uma pequena porção do sangue

vai para os pulmões; a maior parte é desviada pelo ducto arterioso para a aorta descendente, que, por

sua vez, está conectada à placenta pelas artérias umbilicais.

Parâmetros Hemodinâmicos na Circulação Fetal

A circulação fetal é caracterizada por alta resistência vascular pulmonar (devido aos alvéolos

colabados e preenchidos por líquido e à vasoconstrição arteriolar pulmonar hipóxica) e baixa resis-

tência vascular sistêmica (devido à conexão com a placenta, um circuito de baixa resistência). Gra-
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ficamente, isso se traduz em uma pressão arterial pulmonar média elevada, fluxo sanguíneo pulmonar

baixo e resistência vascular pulmonar alta no feto.

Transição da Circulação Fetal para Pós-Natal

Aonascimento, ocorre uma inversão abrupta desses parâmetros hemodinâmicos. O clampeamento

do cordão umbilical eleva drasticamente a resistência vascular sistêmica. Simultaneamente, a pri-

meira respiração do recém-nascido expande os alvéolos e aumenta a tensão de oxigênio, promovendo va-

sodilatação pulmonar e uma acentuada reduçãoda resistência vascular pulmonar. Assim, a baixa

resistência sistêmica fetal transforma-se em alta resistência pós-natal, e a alta resistência pulmonar fetal

converte-se em baixa resistência pós-natal. Consequentemente, a pressão pulmonar cai bruscamente,

o fluxo sanguíneo pulmonar aumenta significativamente e a resistência vascular pulmonar reduz-se de

forma acentuada.

Implicações Clínicas da Maturação da Resistência Pulmonar Pós-Natal

Apesar da queda inicial, o recém-nascido mantém um padrão de resistência vascular pulmonar re-

lativamente mais alta nas primeiras semanas de vida, que diminui progressivamente. Esta maturação

gradual da circulação pulmonar explica por que os sintomas de certas cardiopatias, como a comunica-

ção interventricular (CIV), podem não ser evidentes ao nascimento. Um sopro cardíaco pode surgir

apenas após a primeira semana de vida, e asmanifestações clínicas de hiperfluxo podem se instalar entre

o primeiro e o segundo mês, à medida que a resistência pulmonar continua a cair, aumentando o shunt

da esquerda para a direita. De forma similar, em cardiopatias de hiperfluxo dependentes de canal arte-

rial, mesmo as cianóticas, o aumento do fluxo pulmonar ao longo das primeiras semanas pode alterar

progressivamente o quadro clínico inicial.

Conceito de Circulação em Série

A circulação em série descreve o padrão normal do fluxo sanguíneo no sistema cardiovascular

pós-natal, onde o sangue segue um trajeto único e sequencial através das câmaras cardíacas e dos vasos,

semmisturas anormais entre as circulações sistêmica e pulmonar. O sangue venoso sistêmico (das veias

cavas) passa pelas câmaras direitas, artéria pulmonar, pulmões (onde é oxigenado), veias pulmonares,

câmaras esquerdas, aorta e, finalmente, retorna à circulação sistêmica. A compreensão deste conceito

é fundamental, pois diversas cardiopatias congênitas cursam com mistura de sangue em algum ponto

deste circuito ou apresentam circulações em paralelo que necessitam de shunts para a sobrevivência.

Diagramaticamente, este fluxo pode ser representado com as cavas, átrio e ventrículo direitos, artéria
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pulmonar, veias pulmonares, átrio e ventrículo esquerdos e aorta dispostos em sequência.

Pressões Intracardíacas Pós-Natais e suas Implicações

Após o nascimento, e diferentemente da vida fetal onde as pressões ventriculares são semelhantes,

estabelece-se uma nítida diferenciação pressórica entre as cavidades cardíacas direitas e esquerdas. O

ventrículo esquerdo, responsável por bombear sangue contra a alta resistência da circulação sistê-

mica, opera com pressões significativamente maiores. Por exemplo, em um adulto com pressão arte-

rial sistêmica de 120/80 mmHg, a pressão sistólica do ventrículo esquerdo será aproximadamente 120

mmHg (na ausência de obstruções valvares). A pressão diastólica final do ventrículo esquerdo, após o

relaxamento completo, situa-se entre 4 e 7 mmHg, refletindo-se na pressão média do átrio esquerdo e,

retrogradamente, na pressão diastólica da artéria pulmonar. O ventrículo direito, por sua vez, lida

com a circulação pulmonar de baixa resistência e baixa pressão. Sua pressão sistólica é consideravel-

mente menor (ex: 30mmHg), e sua pressão diastólica final é tambémmais baixa que a do ventrículo es-

querdo, refletindo-se na pressão do átrio direito. Consequentemente, tanto na sístole quanto na diástole,

as pressões nas câmaras esquerdas são superiores às das câmaras direitas, embora a diferença sistólica

seja mais pronunciada. As saturações de oxigênio normais são acima de 94% nas câmaras esquerdas e

em torno de 65-70% nas câmaras direitas, na ausência de shunts.

Cardiopatias Acianóticas de Hiperfluxo Pulmonar

Comunicação Interatrial (CIA): Definição e Tipos

A comunicação interatrial (CIA) é uma cardiopatia congênita caracterizada por um defeito no

septo interatrial, permitindo o fluxo sanguíneo entre os átrios direito e esquerdo. É a terceira cardio-

patia mais comum, ou a segunda se a valva aórtica bicúspide não for considerada. Pode estar associada

a síndromes genéticas como Holt-Oram, Noonan, CHARGE, Ellis-van Creveld e Down. A no-

menclatura inglesa ”atrial septal defect”(defeito do septo atrial) é mais precisa, pois a comunicação nem

sempre é direta entre os átrios. Os principais tipos incluem:

• CIA tipo ostium secundum: A mais comum, localizada na fossa oval, resultante de um defeito

no septum primum.

• CIA tipo ostium primum: Localizada na porção inferior do septo atrial, associada a defeitos do

coxim endocárdico; geralmente maior.

• CIA tipo seio venoso: Pode ser superior (comunicação entre veia pulmonar superior direita e

átrio direito/veia cava superior) ou inferior (comunicação entre veia pulmonar inferior direita e
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átrio direito/veia cava inferior).

• CIA tipo seio coronariano: Rara, ocorre por ausência do teto do seio coronariano, comuni-

cando o átrio esquerdo com o seio coronariano, que por sua vez drena para o átrio direito.

Apesar das variações anatômicas, a fisiopatologia e as repercussões hemodinâmicas são semelhantes.

Fisiopatologia e Repercussões Hemodinâmicas da CIA

A direção e magnitude do shunt em uma CIA dependem do tamanho do defeito, da complacência

relativa dos ventrículos e da resistência vascular pulmonar. Como a pressão no átrio esquerdo é li-

geiramente superior à do átrio direito (ex: 5 mmHg vs. 3 mmHg), o fluxo sanguíneo (shunt) ocorre

predominantemente da esquerda para a direita. Este shunt é mais significativo durante a diástole

ventricular, quando as válvulas atrioventriculares se abrem e os ventrículos relaxam, acentuando a

diferença de pressão momentânea entre os átrios. Assim, o volume do shunt é influenciado pela ca-

pacidade de relaxamento (complacência) do ventrículo direito e pela resistência vascular pulmonar. O

resultado hemodinâmico é uma sobrecarga de volume nas câmaras direitas (átrio direito, ven-

trículo direito) e na artéria pulmonar. Por exemplo, se o fluxo sistêmico (Qs) é representado por ”2X”, e

um volume ”1X”é desviado do átrio esquerdo para o átrio direito, o fluxo pulmonar (Qp) torna-se ”3X”.

Manifestações Clínicas e Ausculta Cardíaca na CIA

A CIA geralmente causa hiperfluxo pulmonar sob baixas pressões, pois a diferença de pressão en-

tre os átrios é pequena (cerca de 2 mmHg). Por isso, as manifestações clínicas costumam ser frustras,

como discreto baixo ganho de peso na infância ou cansaço leve aos esforços, muitas vezes levando

a um diagnóstico tardio. A hipertensão pulmonar pode se desenvolver, mas geralmente a longo prazo

(após 20-30 anos). A característica auscultatória mais marcante da CIA é o desdobramento amplo

e fixo da segunda bulha cardíaca (B2). Este achado ocorre porque o volume aumentado ejetado

pelo ventrículo direito atrasa o fechamento da valva pulmonar, independentemente da fase respiratória.

Um sopro sistólico ejetivo em foco pulmonar também pode estar presente, decorrente do maior

volume sanguíneo passando por uma valva pulmonar normal. Em CIAs grandes, com shunt significa-

tivo (relação Qp/Qs de 2:1 ou maior), pode-se auscultar um sopro diastólico em foco tricúspide,

devido ao aumento do fluxo através da valva tricúspide normal. Algo frequentemente cobrado em

provas é o desdobramento fixo de B2 como o achado auscultatório típico da CIA.
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Comunicação Interventricular (CIV): Definição e Tipos

A comunicação interventricular (CIV) é uma abertura no septo interventricular, permitindo a

passagem de sangue entre os ventrículos esquerdo e direito. É a cardiopatia congênita mais fre-

quente, correspondendo a cerca de 50% de todos os casos (excluindo-se a valva aórtica bicúspide, que

nem sempre é classificada como cardiopatia congênita manifesta). As CIVs podem localizar-se em di-

versas porções do septo:

• Perimembranosas: Próximas à região da via de saída do ventrículo esquerdo, são as mais co-

muns (aproximadamente 50% dos casos).

• Musculares: Podem ser anteriores, posteriores, apicais ou trabeculares médias. Têmmaior pro-

pensão ao fechamento espontâneo.

• De via de entrada: Próximas às válvulas atrioventriculares.

• De via de saída (infundibulares ou subarteriais): Abaixo das válvulas aórtica e pulmonar.

Fisiopatologia e Repercussões Hemodinâmicas da CIV

Na CIV, o shunt sanguíneo ocorre predominantemente do ventrículo esquerdo para o ventrí-

culo direito devido à significativa diferença de pressão sistólica entre essas câmaras (ex: VE com 120

mmHg e VD com 30 mmHg). Este shunt ocorre principalmente durante a sístole ventricular. Con-

trariamente ao que se poderia supor inicialmente, a sobrecarga de volume primária afeta as câmaras

esquerdas (átrio esquerdo e ventrículo esquerdo) e a artéria pulmonar. Isto ocorre porque, durante

a sístole, enquanto ambos os ventrículos se contraem e as válvulas atrioventriculares estão fechadas, o

sangue desviado do VE para o VD é imediatamente ejetado para a artéria pulmonar, que também está

recebendo o débito do VD. Esse volume aumentado retorna pelas veias pulmonares ao átrio esquerdo e,

subsequentemente, ao ventrículo esquerdo. O shunt através da CIV é de alta pressão, o que pode levar

ao desenvolvimento mais precoce de hipertensão pulmonar, especialmente se a CIV for de tamanho

moderado a grande.

Manifestações Clínicas e Ausculta Cardíaca na CIV

Crianças com CIVs pequenas podem ser assintomáticas. No entanto, CIVs moderadas ou grandes

geralmente causam sintomas após as primeiras semanas de vida, à medida que a resistência vascu-

lar pulmonar diminui. As manifestações incluem taquipneia, dificuldade para mamar, sudo-

rese excessiva, déficit de ganho ponderal, sulco de Harrison e sinais de insuficiência car-

díaca congestiva (ICC). A hipertensão pulmonar pode se instalar precocemente (ex: aos 6-8 meses
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em CIVs grandes). A ausculta típica de uma CIV é um sopro holossistólico (ou panssistólico)

do tipo regurgitativo, geralmente rude, mais audível na borda esternal esquerda baixa. O termo

”regurgitativo”refere-se ao fato de o sopro frequentemente encobrir a primeira bulha (B1), pois o shunt

inicia-se com a contração ventricular. A intensidade do sopro pode ser inversamente proporcional ao

tamanho do defeito em CIVs muito grandes, onde as pressões ventriculares tendem a se equalizar, di-

minuindo o gradiente e, consequentemente, o sopro. Nesses casos, o desenvolvimento de hipertensão

pulmonar pode ser suspeitado pela presença de uma segunda bulha (B2) hiperfonética ou esta-

lante. A diminuição da intensidade do sopro ao longodo acompanhamento, associada a bulhas normais,

sugere fechamento espontâneo da CIV.

Defeito do Septo Atrioventricular (DSAV) Total: Características e Associação

Sindrômica

O defeito do septo atrioventricular (DSAV) total é uma cardiopatia complexa resultante de

uma falhanodesenvolvimento do coximendocárdico, levando à ausência da ”cruz do coração”. Caracteriza-

se pela presença de umaCIA tipoostiumprimum, umaCIVgeralmente de via de entrada, e uma

válvula atrioventricular comum única. Esta cardiopatia é fortemente associada à Síndrome de

Down: aproximadamente 50%dos indivíduos comSíndrome deDown apresentam alguma cardiopatia,

e destes, cerca de 50% têm DSAV total. Reciprocamente, a identificação de um DSAV total em ecocar-

diografia fetal, sem diagnóstico genético prévio, eleva a suspeita para Síndrome de Down em cerca de

50% dos casos.

Fisiopatologia, Clínica e Ausculta do DSAV Total

Devido à combinação de CIA e CIV, o DSAV total resulta em sobrecarga de volume significativa

tanto nas câmaras direitas quanto nas esquerdas. Clinicamente, manifesta-se com insuficiên-

cia cardíaca congestiva importante e precoce. Há um risco elevado de desenvolvimento precoce

de hipertensão pulmonar devido ao grande volume de shunt e à comunicação direta entre as câma-

ras. A correção cirúrgica, que envolve o fechamento dos defeitos septais e a reconstrução da válvula

atrioventricular em duas (mitral e tricúspide), é tipicamente indicada até os seis meses de vida. Na aus-

culta, predominam os achados relacionados à regurgitação da válvula atrioventricular comum

e uma B2 frequentemente hiperfonética, refletindo a hipertensão pulmonar. Em casos de DSAV

total, a CIV costuma ser grande, levando a uma equalização das pressões ventriculares, e o fluxo é dire-

cionado preferencialmente para a circulação pulmonar devido à sua menor resistência.
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Diagnóstico Diferencial entre CIV e Persistência do Canal Arterial (PCA)

Tanto a CIV quanto apersistência do canal arterial (PCA) são cardiopatias acianóticas de hiper-

fluxo que causam sobrecarga de volume nas câmaras esquerdas. A diferenciação clínica principal reside

na característica do sopro: a CIV apresenta sopro holossistólico em borda esternal esquerda baixa,

enquanto o PCA cursa com um sopro contínuo (”emmaquinaria”) na região infraclavicular esquerda.

Origem Anômala da Artéria Coronária Esquerda da Artéria Pulmonar (ALCAPA)

A ALCAPA (Anomalous Left Coronary Artery from the Pulmonary Artery) é uma cardio-

patia rara na qual a artéria coronária esquerda origina-se do tronco da artéria pulmonar, em vez da aorta.

Durante a vida fetal, a alta pressão na artéria pulmonar garante uma perfusão coronariana esquerda

adequada. Após o nascimento, com a queda fisiológica da resistência e da pressão vascular pulmonar,

a coronária esquerda passa a ser perfundida com sangue pouco oxigenado e sob baixa pressão, levando

à isquemia miocárdica do ventrículo esquerdo. Adicionalmente, pode ocorrer um fenômeno de

”roubo coronariano”, onde o sangue da coronária direita, através de colaterais, é desviado para a

coronária esquerda e drenado para a artéria pulmonar (de menor pressão), exacerbando a isquemia.

Manifestações Clínicas e Tratamento da ALCAPA

A história clínica típica da ALCAPA é de um lactente com quadro de infarto do miocárdio,

manifestando-se por choro súbito e intenso, irritabilidade, palidez, sudorese, taquipneia e sinais de in-

suficiência cardíaca congestiva, como dificuldade de ganho de peso e gemência. A ALCAPA é um

importante diagnóstico diferencial de miocardiopatia dilatada idiopática na infância. O eletrocar-

diograma pode mostrar sinais de isquemia ou infarto, e o raio-X de tórax frequentemente revela car-

diomegalia. O diagnóstico precoce é crucial, pois a ALCAPA é passível de correção cirúrgica através

do reimplante da artéria coronária esquerda anômala na aorta, restaurando a perfusão mio-

cárdica adequada. Casos não diagnosticados podem apresentar-se tardiamente, até mesmo na infância

maior, com disfunção ventricular esquerda e hipercirculação pela coronária direita dominante.
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Cardiopatias Cianóticas

Tetralogia de Fallot (T4F): Definição e Componentes

A Tetralogia de Fallot (T4F) é a cardiopatia cianótica mais comum. Sua origem embriológica re-

side primariamente nodesvio anterior e cranial do septo infundibular (ou conal), o que resulta

em quatro anomalias características:

1. Comunicação interventricular (CIV): Geralmente ampla e não restritiva, localizada na via de

saída do ventrículo esquerdo.

2. Estenose da via de saída do ventrículo direito: Pode ser infundibular, valvar pulmonar,

supravalvar ou em ramos pulmonares, sendo a infundibular a mais comum.

3. Dextroposição da aorta (cavalgamento da aorta): A aorta origina-se sobrepondo-se ao

septo interventricular, recebendo sangue de ambos os ventrículos.

4. Hipertrofia do ventrículo direito: Secundária à sobrecarga de pressão imposta pela estenose

pulmonar.

A ocorrência de uma comunicação interatrial (CIA) associada configura a Pentalogia de Fallot. A T4F

pode estar associada a síndromes como DiGeorge (deleção 22q11.2), exposição materna a rubéola no

primeiro trimestre, diabetes mellitus materno, fenilcetonúria e uso de certas drogas (ácido retinoico,

trimetadiona) durante a gestação.

Fisiopatologia e Variabilidade Clínica da Tetralogia de Fallot

A fisiopatologia da T4F é determinada primariamente pelo grau de obstrução da via de saída

do ventrículo direito. O sangue do ventrículo direito, ao encontrar resistência ao fluxo pulmonar, é

desviado através da CIV para a aorta (shunt direita-esquerda), resultando em cianose.

• Estenose pulmonar leve: O shunt direita-esquerda pode ser mínimo ou ausente, podendo até

ocorrer um pequeno shunt esquerda-direita. Estes pacientes podem apresentar cianose discreta

ou ausente, sendo denominados ”Pink Fallot”.

• Estenose pulmonar moderada: Resulta em cianose evidente e risco de crises de hipóxia.

• Estenose pulmonar grave ou atresia pulmonar: A cianose é intensa e o fluxo sanguíneo

pulmonar torna-se dependente da permeabilidade do canal arterial. Estes casos são conside-

rados críticos e requerem infusão de prostaglandina (Prostin) para manter o canal aberto até a

intervenção cirúrgica.

A hipertrofia ventricular direita é proporcional ao grau de estenose.
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Crises de Hipóxia na Tetralogia de Fallot: Mecanismo e Desencadeantes

As crises de hipóxia (ou ”spells cianóticos”) são episódios de cianose intensa e paroxística. Ocor-

rem devido a um aumento agudo do shunt direita-esquerda, geralmente precipitado por:

• Espasmo do infundíbulo do ventrículo direito: Reduzindo subitamente o fluxo pulmonar.

• Diminuição da resistência vascular sistêmica: Como em febre, sepse, ou uso de vasodila-

tadores, facilitando o desvio de sangue para a aorta.

• Aumento da resistência vascular pulmonar: Durante choro intenso ou esforço.

• Eventos como evacuação em algumas crianças.

Durante uma crise, a redução do PaO2 e o aumento do PCO2 levam à acidosemetabólica. A criança tenta

compensar com hiperpneia, o que paradoxalmente aumenta o retorno venoso sistêmico ao coração

direito, exacerbando o shunt direita-esquerda e perpetuando um ciclo vicioso.

Manejo da Crise de Hipóxia na Tetralogia de Fallot

O tratamento imediato da crise de hipóxia visa interromper o ciclo vicioso:

1. Posição genitopeitoral (em lactentes) ou de cócoras (em crianças maiores): Aumenta a resis-

tência vascular sistêmica, diminuindo o shunt direita-esquerda e favorecendo o fluxo pulmonar.

2. Oxigênio (100%): Embora o benefício seja limitado pela redução do fluxo pulmonar, pode ajudar

se houver algum grau de perfusão.

3. Morfina: Reduz a agitação, a dor e o estímulo simpático, podendo aliviar o espasmo infundibular

e diminuir a hiperpneia.

4. Betabloqueadores (ex: propranolol oral ou esmolol endovenoso): Reduzem o espasmo infun-

dibular.

5. Correção da acidose metabólica com bicarbonato de sódio, se necessário.

6. Vasopressores (ex: fenilefrina) podem ser usados para aumentar a resistência vascular sistê-

mica.

7. Quetamina: Pode ser utilizada para sedação e potencial vasodilatação pulmonar.

Se as medidas conservadoras falharem, pode ser necessária intubação, sedação profunda e, em última

instância, intervenção cirúrgica de emergência (ex: shunt sistêmico-pulmonar).
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Tratamento Cirúrgico da Tetralogia de Fallot

O tratamento definitivo da T4F é a correção cirúrgica total, que envolve o fechamento da CIV e

o alívio da obstrução da via de saída do VD. Em pacientes muito sintomáticos, pequenos ou com ana-

tomia desfavorável, pode-se optar por uma cirurgia paliativa inicialmente, como a criação de um

shunt sistêmico-pulmonar para aumentar o fluxo sanguíneo para os pulmões. O shunt deBlalock-

Taussig-Thomasclássico consistia na anastomoseda artéria subclávia à artéria pulmonar. OBlalock-

Taussig-Thomasmodificado utiliza um tubo dematerial sintético (ex: Gore-Tex) para criar a comu-

nicação, geralmente entre a artéria subclávia (ou tronco braquiocefálico) e um ramo da artéria pulmo-

nar. Outras opções paliativas incluem o shunt central (tubo da aorta para o tronco pulmonar) ou a

colocação de um stent no canal arterial em neonatos com estenose pulmonar crítica.

Drenagem Anômala Total de Veias Pulmonares (DATVP): Definição e Tipos

A drenagem anômala total de veias pulmonares (DATVP) é uma cardiopatia cianótica rara

(1% das cardiopatias congênitas) na qual todas as quatro veias pulmonares, em vez de se conectarem

ao átrio esquerdo, drenam para a circulação venosa sistêmica direita ou diretamente para o átrio

direito. A comunicação pode ocorrer através de uma veia vertical ou outra conexão anômala. Os tipos

de DATVP, baseados no local de drenagem, são:

• Supracardíaca: Drenagem para a veia inominada, veia cava superior ou veia ázigos (mais co-

mum).

• Cardíaca: Drenagem diretamente para o átrio direito ou para o seio coronariano.

• Infracardíaca: Drenagem abaixo do diafragma, geralmente para o sistema portal (veia porta) ou

veia cava inferior, via um ducto venoso persistente ou outra veia anômala.

• Mista: Drenagem para múltiplos sítios.

Fisiopatologia e Clínica da DATVP

Na DATVP, todo o sangue oxigenado que retorna dos pulmões mistura-se com o sangue venoso sis-

têmico no átrio direito. Isso resulta em cianose e hiperfluxo pulmonar, pois as câmaras direitas

recebem o retorno venoso sistêmico e pulmonar, e o ventrículo direito bombeia esse volume aumen-

tado para os pulmões. A sobrevivência depende da presença de uma comunicação interatrial (CIA)

ou forame oval patente que permita a passagem de sangue do átrio direito para o átrio esquerdo,

garantindo o fluxo para a circulação sistêmica. A apresentação clínica varia:

• DATVP não obstrutiva: Cianose leve a moderada, sinais de hiperfluxo pulmonar (taquipneia,
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cansaço, dificuldade de ganho de peso).

• DATVP obstrutiva: A obstrução ao fluxo venoso pulmonar (comum na forma infracardíaca ou

quando a via de drenagem é estenótica) causa hipertensão venocapilar pulmonar grave,

edema pulmonar e cianose intensa. É uma emergência neonatal. A hipertrofia ventricular direita

de pressão pode ocorrer.

O tratamento é a correção cirúrgica, que consiste em redirecionar a confluência das veias pulmonares

para o átrio esquerdo, fechar a CIA e ligar a via de drenagem anômala.

Transposição das Grandes Artérias (TGA): Definição e Fisiopatologia

A transposição das grandes artérias (TGA), especificamente a d-TGA, é uma cardiopatia cia-

nótica caracterizada por discordância ventrículo-arterial, na qual a aorta origina-se do ventrículo

direito e a artéria pulmonar do ventrículo esquerdo, mantendo-se a concordância atrioventricular (AD

com VD, AE com VE). Isso resulta em duas circulações em paralelo: a circulação sistêmica (sangue

venoso retorna ao AD, vai ao VD e é bombeado de volta ao corpo pela aorta) e a circulação pulmonar

(sangue oxigenado retorna ao AE, vai ao VE e é bombeado de volta aos pulmões pela artéria pulmonar).

A sobrevivência pós-natal depende da presença de comunicações (shunts) entre as duas circu-

lações, como CIA, CIV ou PCA, para permitir a mistura de sangue oxigenado e não oxigenado. A TGA

cursa com hiperfluxo pulmonar, pois o VE, conectado à circulação pulmonar de baixa resistência,

bombeia um grande volume para os pulmões.

Manejo e Tratamento da TGA

Nos primeiros dias de vida, a permeabilidade do canal arterial (PCA) pode auxiliar na mistura,

mas com a queda da resistência vascular pulmonar, o shunt pelo PCA tende a se tornar predominan-

temente da aorta para a pulmonar (esquerda-direita no contexto dos vasos, mas funcionalmente au-

mentando o hiperfluxo pulmonar semmelhorar a oxigenação sistêmica de forma sustentada). Uma co-

municação interatrial (CIA) é crucial para uma mistura adequada. Se o forame oval for restritivo,

realiza-se a atriosseptostomia com balão de Rashkind, um procedimento paliativo que amplia a

comunicação interatrial. O tratamento definitivo é a cirurgia de Jatene (switch arterial), realizada

idealmente na primeira semana de vida. Esta cirurgia consiste na transecção da aorta e da artéria pul-

monar acima de suas válvulas, com o reimplante das artérias coronárias da base da aorta original (agora

pulmonar) para a base da artéria pulmonar original (agora aorta) e, em seguida, a conexão cruzada dos

grandes vasos (aorta ao VE e pulmonar ao VD), restaurando a circulação em série.
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Síndrome de Hipoplasia do Coração Esquerdo (SHCE): Definição e Gravidade

A Síndrome deHipoplasia do Coração Esquerdo (SHCE) é um espectro de cardiopatias con-

gênitas graves caracterizadas pelo subdesenvolvimento acentuado do ventrículo esquerdo, da

válvula mitral, da válvula aórtica e da aorta ascendente, tornando o lado esquerdo do coração incapaz de

sustentar a circulação sistêmica. Inclui condições como atresia ou estenose crítica mitral e/ou aórtica.

É considerada uma das cardiopatias congênitas mais graves e de manejo mais desafiador no período

neonatal.

Fisiopatologia da SHCE

Na SHCE, o sangue que retorna das veias pulmonares ao átrio esquerdo não consegue progredir ade-

quadamente para o ventrículo esquerdo hipoplásico e para a aorta. Assim, é desviado através de uma co-

municação interatrial (geralmenteumforameoval patente)para o átrio direito,misturando-se

ao sangue venoso sistêmico. O ventrículo direito torna-se o único ventrículo funcional, respon-

sável por manter tanto a circulação pulmonar (através da artéria pulmonar) quanto a circulação sistê-

mica. A perfusão sistêmica depende da ejeção do VD para a artéria pulmonar e, subsequentemente, do

fluxo sanguíneo da artéria pulmonar para a aorta descendente através do canal arterial patente. A

aorta ascendente, geralmente hipoplásica, recebe fluxo retrógrado a partir do canal arterial para perfun-

dir as artérias coronárias e os vasos da cabeça e membros superiores.

Desafios Hemodinâmicos Pós-Natais na SHCE

Após o nascimento, a queda fisiológica da resistência vascular pulmonar (RVP) representa

um grande desafio. Com a RVP baixa, o ventrículo direito tende a direcionar a maior parte de seu débito

para a circulação pulmonar (caminho de menor resistência), em detrimento da circulação sistêmica (via

canal arterial). Isso leva ahiperfluxo pulmonar excessivo ehipoperfusão sistêmica crítica, re-

sultando em choque cardiogênico e acidosemetabólica. Omanejo desses pacientes é delicado, buscando

um equilíbrio entre o fluxo pulmonar (Qp) e o sistêmico (Qs), conhecido como a ”gangorra circula-

tória”. Uma saturação de oxigênio alvo entre 75% e 85% é frequentemente almejada, indicando um

Qp/Qs próximo de 1:1. A oferta excessiva de oxigênio ou a hiperventilação podem diminuir aindamais a

RVP, piorando o quadro. Pode ser necessário ventilação controlada (às vezes com FiO2 baixa ou adição

de CO2 inspirado para aumentar a PCO2 e a RVP), e uso de drogas vasoativas como noradrenalina para

aumentar a resistência sistêmica.

14



msaonline.net

Tratamento Estagiado da SHCE

Devido à escassez de doadores para transplante cardíaco neonatal e às complexidades do transplante

em longo prazo, o tratamento padrão para SHCE é uma série de paliativos cirúrgicos estagiados,

visando criar uma circulação univentricular funcional:

1. Estágio I (Norwood ou Híbrido): Realizado nos primeiros dias de vida.

• Procedimento de Norwood: Criação de uma ”neoaorta”utilizando o tronco da artéria

pulmonar e a aorta ascendente hipoplásica. O fluxo sanguíneo pulmonar é garantido por

um shunt sistêmico-pulmonar (ex: shunt de Blalock-Taussig-Thomas modificado ou

shunt VD-TP tipo Sano). A comunicação interatrial é ampliada.

• Procedimento Híbrido: Alternativa menos invasiva, envolve a colocação de um stent no

canal arterial para manter o fluxo sistêmico e a bandagem bilateral dos ramos pul-

monares para restringir o hiperfluxo pulmonar.

2. Estágio II (Glenn bidirecional): Realizado entre 4-6 meses. Consiste na anastomose da veia

cava superior (VCS)diretamenteàartériapulmonardireita. O shunt sistêmico-pulmonar

criado no Estágio I é removido.

3. Estágio III (Fontan): Realizado entre 2-4 anos. Completa a circulação univentricular direcio-

nando o fluxo da veia cava inferior (VCI) para a artéria pulmonar (geralmente através de

um conduto extracardíaco ou túnel intra-atrial).

Esses procedimentos são complexos e associados a morbimortalidade significativa, mas permitem a so-

brevivência e o crescimento da criança, embora com uma fisiologia cardiovascular não ideal a longo

prazo.

Outras Cardiopatias Cianóticas e Princípios de Manejo

Os conceitos de dependência de canal, shunts, equilíbrio Qp/Qs e estratégias paliativas são aplicáveis

a outras cardiopatias cianóticas:

• Atresia Pulmonar com Septo Interventricular Íntegro (APSI) ou comCIV: O fluxo pul-

monar é totalmente dependente do canal arterial. O manejo inicial envolve prostaglandinas, se-

guido por shunt sistêmico-pulmonar ou stent em canal arterial. A correção biventricular pode ser

possível se os ventrículos forem adequados; caso contrário, evolui para via univentricular.

• Atresia Tricúspide: Ausência de comunicação entre o AD e o VD. O sangue do AD passa por

uma CIA para o AE. O fluxo pulmonar depende de CIV ou PCA. O tratamento visa a via univentri-

cular (Glenn/Fontan), com shunts ou bandagem pulmonar conforme o fluxo pulmonar inicial. A

atriosseptostomia de Rashkind pode ser necessária.
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