Cardiopatias Congénitas

Introducao as Cardiopatias Congénitas e Conceitos Fundamentais
Epidemiologia e Impacto das Cardiopatias Congénitas

As cardiopatias congénitas sao o defeito congénito mais comum (aprox. 1% dos nascidos vivos).

Cerca de 25% necessitarao de intervencao (cirargica/hemodinamica) no primeiro ano de vida (cardiopatias criticas
ou de correcao precoce).

Aproximadamente 30% dos pacientes com cardiopatias criticas dependentes da permeabilidade do canal arterial
(ductus arteriosus) podem ter alta hospitalar sem diagnéstico.

Falha diagnostica acarreta riscos graves: morte stubita domiciliar, choque cardiogénico, hip6xia severa.

Apresentacdo clinica com risco de dbito precoce frequentemente ligada a dependéncia do canal arterial; seu fechamento
fisiologico impede fluxo sanguineo adequado (sistémico ou pulmonar), calminando em 6bito.

Classificacio Didatica das Cardiopatias Congénitas

Divisao didatica: cianéticas e acianéticas (caracteristicas clinicas predominantes).

Classificacdo adicional: conforme volume de fluxo sanguineo pulmonar em hiperfluxo, normofluxo ou hipofluxo
pulmonar (aplica-se a acianéticas e cianéticas).

Conceitos fundamentais a compreender: cianose, hiperfluxo pulmonar, transicao da circulacio fetal para pés-natal,
circulagdo em série.

Definicio e Fisiopatologia da Cianose

Manifestacdo clinica: coloracao azulada da pele, 1abios, dedos, mucosas, leito ungueal.

Distinguir cianose central da cianose perioral comum em recém-nascidos (imaturidade muscular perioral, acentua-
se com choro — méscara cianoética fisiologica), que nao é cianose verdadeira.

Cianose patoldgica: envolve lingua e labios de forma mais difusa.

Fisiologia: aparente com saturacao de oxigénio aértica < 92%.

Laboratorialmente: manifestacao clinica com 5 g/dL de hemoglobina desoxigenada na circulagao.

Implicacdo: saturacdo de oxigénio geralmente < 85% para cianose clinicamente visivel (valor variavel).

Influéncia dos Niveis de Hemoglobina na Manifestacdo da Cianose

Percepcao da cianose: influenciada pela concentracao de hemoglobina sérica (hematdcrito).

Niveis normais de hemoglobina (ex: 15 g/dL): saturaciao 80-85% para 5 g/dL de hemoglobina desoxigenada.
Pacientes anémicos (ex: doenca falciforme): saturacao pode cair para até 50% para manifestar cianose.

Criancas policitémicas (hematocrito elevado): podem apresentar cianose com saturacdes mais altas (85-90%).
Relevancia nos primeiros seis meses: anemia fisiolégica do lactente pode mascarar cianose em cardiopatias cia-
nogeénicas.

Etiologias da Cianose

Nao exclusiva de cardiopatias. Causas diversas:

— Alteracoes do sistema nervoso central (SNC): afetam drive respiratoério.
Doencas do sistema respiratorio: pneumonia, infec¢oes de vias aéreas superiores, doencas do parénquima
pulmonar (ventilacdo inadequada).
Shunts intracardiacos ou intrapulmonares (ex: fistulas arteriovenosas pulmonares): sangue nao oxige-
nado adequadamente.
— Hipertensao pulmonar: dificulta hematose.

Definicao e Manifestacoes Clinicas do Hiperfluxo Pulmonar

Ocorréncia: cardiopatia direciona volume excessivo de sangue aos pulmoes, sobrecarregando circulagdo pulmonar.
Compensacao (edema alveolar, volume sanguineo aumentado) leva a manifestagGes clinicas:

— Cansaco ou dispneia aos esforcos (ex: interrup¢do da amamentacao por fadiga, sucgdo como exercicio car-
diaco).
Baixo ganho ponderal (coracao compensa com taquicardia, elevando gasto energético).
Edema alveolar crénico predispoe a infeccoes respiratérias de repeticao.
Observagoes clinicas: taquipneia, taquicardia, retracido subcostal (sulco de Harrison), térax em sino.
Ausculta pulmonar: estertores crepitantes (dependendo da magnitude).
Padrao respiratorio: toracoabdominal (alargamento superior do térax, afundamento inferior), denotando es-
forco.

Circulacio Fetal: Caracteristicas e Dinamica

Sangue oxigenado da placenta chega via veias umbilicais (saturacdo O2 85%, feto em hipdxia relativa).

Trajeto: ducto venoso — figado — atrio direito.

No atrio direito: valvula de Eustaquio direciona fluxo oxigenado através do forame oval para atrio esquerdo.

Do atrio esquerdo: camaras cardiacas esquerdas (discreta mistura, saturacdo 65-70%) — aorta ascendente (prioriza
cérebro, membros superiores).

Sangue menos oxigenado (veias cavas superior/inferior, saturacdo 40%): predominantemente para cdmaras direitas
e artéria pulmonar.

Pulmoes fetais: preenchidos por liquido, ndo participam da respiracao; resisténcia vascular pulmonar é alta.
Consequéncia: pequena porc¢ao do sangue vai para pulmées; maioria desviada pelo ducto arterioso para aorta des-
cendente — placenta (artérias umbilicais).
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Parametros Hemodinamicos na Circulacao Fetal
« Caracterizada por: alta resisténcia vascular pulmonar (alvéolos colabados/liquido, vasoconstri¢ao arteriolar pul-
monar hipoxica) e baixa resisténcia vascular sistémica (conexao com placenta, circuito de baixa resisténcia).
« Graficamente: pressao arterial pulmonar média elevada, fluxo sanguineo pulmonar baixo, resisténcia vascular pulmo-
nar alta no feto.

Transicao da Circulacao Fetal para P6s-Natal

« Ao nascimento: inversao abrupta dos parametros hemodinamicos.

» Clampeamento do cordio umbilical: eleva drasticamente resisténcia vascular sistémica.

 Primeira respiracdo: expande alvéolos, aumenta tensdo de O2 — vasodilatacdo pulmonar, acentuada reducao da
resisténcia vascular pulmonar.

 Resultado: baixa resisténcia sistémica fetal — alta resisténcia pos-natal; alta resisténcia pulmonar fetal — baixa resis-
téncia pos-natal.

« Consequéncias: pressao pulmonar cai bruscamente, fluxo sanguineo pulmonar aumenta significativamente, resistén-
cia vascular pulmonar reduz-se acentuadamente.

Implicacoes Clinicas da Maturacao da Resisténcia Pulmonar Pés-Natal

+ Recém-nascido mantém resisténcia vascular pulmonar relativamente mais alta nas primeiras semanas, diminuindo
progressivamente.

« Maturacdo gradual explica por que sintomas de certas cardiopatias (ex: comunicacao interventricular (CIV))
podem nao ser evidentes ao nascimento.

+ Sopro cardiaco pode surgir ap6s 12 semana; manifestacoes de hiperfluxo entre 1°-2° més (resisténcia pulmonar cai,
shunt E-D aumenta).

« Cardiopatias de hiperfluxo dependentes de canal arterial (mesmo cianéticas): aumento do fluxo pulmonar nas primei-
ras semanas pode alterar quadro clinico inicial.

Conceito de Circulaciao em Série
+ Descreve padrao normal do fluxo sanguineo poés-natal: trajeto Gnico e sequencial, sem misturas anormais entre circu-
lagOes sistémica e pulmonar.
« Fluxo: veias cavas — camaras direitas — artéria pulmonar — pulmées (oxigenacao) — veias pulmonares — camaras
esquerdas — aorta — circulacao sistémica.
« Importancia: diversas cardiopatias cursam com mistura de sangue ou circulacées em paralelo necessitando shunts.

Pressoes Intracardiacas P6s-Natais e suas Implicacoes
« P6s-nascimento: diferenciacio pressorica entre cavidades direitas e esquerdas (diferente da vida fetal com pressoes
ventriculares semelhantes).
« Ventriculo esquerdo (VE): bombeia contra alta resisténcia sistémica, opera com pressdes maiores.
— Ex: PA sistémica 120/80 mmHg — pressao sistdlica VE 120 mmHg (sem obstrucoes valvares).
— Pressao diastoélica final VE: 4-7 mmHg (reflete-se na pressao média AE e, retrogradamente, na pressao diastélica
da artéria pulmonar).
« Ventriculo direito (VD): lida com circulacdo pulmonar de baixa resisténcia/pressao.
— Pressao sistolica VD consideravelmente menor (ex: 30 mmHg).
— Pressao diastoélica final VD mais baixa que VE (reflete-se na pressao AD).
» Consequéncia: pressoes nas cimaras esquerdas superiores as direitas (sistole e diastole), diferenca sistdlica mais pro-
nunciada.
« Saturacoes O2 normais (sem shunts): >94% camaras esquerdas, 65-70% camaras direitas.

Cardiopatias Acianoticas de Hiperfluxo Pulmonar

Comunicacio Interatrial (CIA): Definicéo e Tipos
+ Defeito no septo interatrial, permitindo fluxo sanguineo entre 4trios D e E.
+ 32 cardiopatia mais comum (ou 22 sem considerar valva aortica bicaspide).
« Associagoes sindromicas: Holt-Oram, Noonan, CHARGE, Ellis-van Creveld, Down.
« Nomenclatura atrial septal defect”mais precisa (comunicacdo nem sempre direta).
« Tipos principais:
— CIA tipo ostium secundum: Mais comum, na fossa oval (defeito no septum primum).
— CIA tipo ostium primum: Porcio inferior do septo atrial, associada a defeitos do coxim endocardico; geral-
mente maior.
CIA tipo seio venoso: Superior (veia pulmonar superior D <+ AD/VCS) ou inferior (veia pulmonar inferior D
< AD/VC).
— CIA tipo seio coronariano: Rara, auséncia do teto do seio coronariano (AE <> seio coronariano — AD).
« Fisiopatologia e repercussoes hemodinamicas semelhantes entre os tipos.

Fisiopatologia e Repercussoes Hemodinamicas da CIA
« Shunt (direcao/magnitude): depende do tamanho do defeito, complacéncia relativa dos ventriculos, resisténcia vascu-
lar pulmonar.
+ Pressdo AE > AD (ex: 5 vs 3 mmHg) — shunt predominante da esquerda para a direita.
+ Shunt mais significativo durante diastole ventricular (vilvulas AV abertas, ventriculos relaxam, acentua diferenga
pressorica atrial).
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+ Volume do shunt influenciado por: complacéncia VD, resisténcia vascular pulmonar.
« Resultado hemodinamico: sobrecarga de volume nas cimaras direitas (AD, VD) e artéria pulmonar.
« Ex: fluxo sistémico (Qs) = ”2X”, volume “1X”desviado AE — AD = fluxo pulmonar (Qp) = "3X”.

Manifestacoes Clinicas e Ausculta Cardiaca na CIA
+ Geralmente hiperfluxo pulmonar sob baixas pressées (diferenca pressorica atrial pequena, 2 mmHg).
« Manifestacoes clinicas frustras: discreto baixo ganho de peso (infancia), cansaco leve aos esforcos (diagnostico
tardio).
 Hipertensdo pulmonar: pode desenvolver a longo prazo (20-30 anos).
« Ausculta:
— Desdobramento amplo e fixo da segunda bulha cardiaca (B2): volume aumentado ejetado pelo VD
atrasa fechamento da valva pulmonar, independente da fase respiratéria.
— Sopro sistolico ejetivo em foco pulmonar: maior volume sanguineo por valva pulmonar normal.
— CIAs grandes (shunt Qp/Qs > 2:1): sopro diastolico em foco trictspide (aumento do fluxo pela valva tricis-
pide).

Comunicacio Interventricular (CIV): Definicéo e Tipos

« Abertura no septo interventricular, permitindo passagem de sangue entre ventriculos E e D.

« Cardiopatia congénita mais frequente ( 50% dos casos, excluindo valva adrtica bictspide).

« LocalizacGes no septo:
— Perimembranosas: Proximas a via de saida VE, mais comuns ( 50%).
— Musculares: Anteriores, posteriores, apicais, trabeculares médias; maior propensio a fechamento espontaneo.
— De via de entrada: Proximas as valvulas AV.
— De via de saida (infundibulares ou subarteriais): Abaixo das valvulas aortica e pulmonar.

Fisiopatologia e Repercussées Hemodinamicas da CIV
« Shunt: predominantemente do ventriculo esquerdo para o ventriculo direito (diferenca de pressao sistdlica
significativa, ex: VE 120 mmHg, VD 30 mmHg).
+ Ocorréncia do shunt: principalmente durante sistole ventricular.
+ Sobrecarga de volume priméria: cimaras esquerdas (AE, VE) e artéria pulmonar.
— Sangue desviado VE — VD é ejetado para artéria pulmonar (que ji recebe débito VD).
— Volume aumentado retorna pelas veias pulmonares ao AE — VE.
 Shunt de alta pressao: pode levar a desenvolvimento precoce de hipertensao pulmonar (CIV moderada/grande).

Manifestacoes Clinicas e Ausculta Cardiaca na CIV
+ CIVs pequenas: podem ser assintomaticas.
« CIVs moderadas/grandes: sintomas apds primeiras semanas (queda da resisténcia vascular pulmonar).
— ManifestagoOes: taquipneia, dificuldade para mamar, sudorese excessiva, déficit de ganho ponderal,
sulco de Harrison, sinais de insuficiéncia cardiaca congestiva (ICC).
+ Hipertensdo pulmonar: pode instalar-se precocemente (ex: 6-8 meses em CIVs grandes).
Ausculta tipica: sopro holossistélico (ou panssistélico) do tipo regurgitativo, rude, mais audivel na borda
esternal esquerda baixa.
— "Regurgitativo”: sopro frequentemente encobre B1 (shunt inicia com contragio ventricular).
— Intensidade do sopro: pode ser inversamente proporcional ao tamanho em CIVs muito grandes (pressoes ventri-
culares se equalizam, diminui gradiente e sopro).
— Suspeita de hipertensdo pulmonar: segunda bulha (B2) hiperfonética ou estalante.
— Sugestao de fechamento espontaneo: diminuicao da intensidade do sopro com bulhas normais.

Defeito do Septo Atrioventricular (DSAV) Total: Caracteristicas e Associaciao Sindromica
 Cardiopatia complexa: falha no desenvolvimento do coxim endocardico — auséncia da ”cruz do coracao”.
« Componentes: CIA tipo ostium primum, CIV geralmente de via de entrada, valvula atrioventricular co-
mum Gnica.

« Forte associacdo com Sindrome de Down:
— 50% dos individuos com S. Down tém cardiopatia; destes, 50% tém DSAV total.
— Identificacdo de DSAV total em ecocardiografia fetal (sem diagndstico genético prévio) — suspeita de S. Down

em 50% dos casos.

Fisiopatologia, Clinica e Ausculta do DSAV Total
« Combinacao CIA + CIV — sobrecarga de volume significativa em cimaras direitas e esquerdas.
+ Clinica: insuficiéncia cardiaca congestiva importante e precoce.
« Risco elevado de hipertensao pulmonar precoce (grande volume de shunt, comunicacio direta entre camaras).
+ Correcdo cirargica: indicada até 6 meses (fechamento defeitos septais, reconstrucio valva AV em mitral/tricaspide).
 Ausculta: predominam achados de regurgitacao da valvula atrioventricular comum, B2 frequentemente
hiperfonética (hipertensido pulmonar).
CIV costuma ser grande: equalizagao pressoes ventriculares, fluxo preferencial para circulacao pulmonar (menor re-
sisténcia).
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Diagndstico Diferencial entre CIV e Persisténcia do Canal Arterial (PCA)
« Ambas: acianoticas, hiperfluxo, sobrecarga de volume nas cAmaras esquerdas.
« Diferenciacio clinica principal: caracteristica do sopro.

Cardiopatia Sopro Caracteristico
Comunicacao Interventricular (CIV) Sopro holossistoélico em borda esternal esquerda baixa
Persisténcia do Canal Arterial (PCA) Sopro continuo ("em maquinaria”) na regiao

infraclavicular esquerda

Origem Anomala da Artéria Coronaria Esquerda da Artéria Pulmonar (ALCAPA)
« Cardiopatia rara: artéria coronaria esquerda origina-se do tronco da artéria pulmonar (em vez da aorta).
« Vida fetal: alta pressdo na artéria pulmonar garante perfusao coronariana esquerda adequada.
» P6s-nascimento: queda fisioldgica da pressdo/resisténcia vascular pulmonar — coronaria esquerda perfundida com
sangue pouco oxigenado e sob baixa pressio — isquemia miocardica do ventriculo esquerdo.
« Fenomeno adicional: ”roubo coronariano” (sangue da coronéria direita, via colaterais, desviado para coronéaria
esquerda e drenado para artéria pulmonar), exacerbando isquemia.

Manifestacoes Clinicas e Tratamento da ALCAPA
« Historia clinica tipica: lactente com quadro de infarto do miocardio.
— Manifestagbes: choro stibito/intenso, irritabilidade, palidez, sudorese, taquipneia, sinais de insuficiéncia car-
diaca congestiva (dificuldade ganho de peso, geméncia).
« Diagnoéstico diferencial importante: miocardiopatia dilatada idiopatica na infancia.
» Exames:
— Eletrocardiograma: sinais de isquemia ou infarto.
— Raio-X de térax: cardiomegalia.
« Diagnostico precoce crucial.
Tratamento: corregdo cirirgica (reimplante da artéria coronaria esquerda anémala na aorta).
« Casos nao diagnosticados: apresentacdo tardia (infincia maior) com disfun¢io VE, hipercirculacdo pela coronaria
direita dominante.

Cardiopatias Cianoéticas

Tetralogia de Fallot (T4F): Definicao e Componentes
« Cardiopatia ciandtica mais comum.
« Origem embriolégica: desvio anterior e cranial do septo infundibular (ou conal).
« Quatro anomalias caracteristicas:
1. Comunicacao interventricular (CIV): Geralmente ampla, nio restritiva, via de saida VE.
2. Estenose da via de saida do ventriculo direito: Infundibular (mais comum), valvar pulmonar, supravalvar
ou em ramos pulmonares.
3. Dextroposicao da aorta (cavalgamento da aorta): Aorta sobrepbe-se ao septo interventricular, recebe
sangue de ambos os ventriculos.
4. Hipertrofia do ventriculo direito: Secundaria a sobrecarga de pressao pela estenose pulmonar.
Pentalogia de Fallot: T4F + CIA.
« Associagoes: Sindrome de DiGeorge (delecdo 22q11.2), rubéola materna (1° trimestre), diabetes mellitus materno,
fenilcetonturia, uso de drogas (4cido retinoico, trimetadiona) na gestacao.

Fisiopatologia e Variabilidade Clinica da Tetralogia de Fallot
+ Determinada primariamente pelo grau de obstrucao da via de saida do ventriculo direito.
« Sangue do VD, com resisténcia ao fluxo pulmonar, é desviado pela CIV para aorta (shunt D-E) — cianose.
« Variabilidade clinica:
— Estenose pulmonarleve: Shunt D-E minimo/ausente, pode haver pequeno shunt E-D. Cianose discreta/ausente
(”Pink Fallot™).
— Estenose pulmonar moderada: Cianose evidente, risco de crises de hipoxia.
— Estenose pulmonar grave ou atresia pulmonar: Cianose intensa, fluxo sanguineo pulmonar dependente
do canal arterial. Casos criticos, requerem prostaglandina (Prostin).
« Hipertrofia VD proporcional ao grau de estenose.

Crises de Hipo6xia na Tetralogia de Fallot: Mecanismo e Desencadeantes
+ Crises de hipoéxia ("spells cian6ticos”): episodios de cianose intensa e paroxistica.
« Mecanismo: aumento agudo do shunt direita-esquerda.
+ Desencadeantes comuns:
— Espasmo do infundibulo do VD: reduz subitamente fluxo pulmonar.
— Diminuicao da resisténcia vascular sistémica: febre, sepse, vasodilatadores (facilita desvio para aorta).
— Aumento da resisténcia vascular pulmonar: choro intenso, esforco.
— Eventos como evacuacao.
Durante crise: PaO2 |, PCO2 1 — acidose metabdlica.
» Compensacao com hiperpneia — paradoxalmente aumenta retorno venoso sistémico ao CD — exacerba shunt D-E
(ciclo vicioso).
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Manejo da Crise de Hipéxia na Tetralogia de Fallot
+ Objetivo: interromper ciclo vicioso.
1. Posicao genitopeitoral (lactentes) ou de cocoras (criancas maiores): aumenta resisténcia vascular sistémica,
diminui shunt D-E, favorece fluxo pulmonar.
. Oxigénio (100%): beneficio limitado pela reducido do fluxo pulmonar, mas pode ajudar.
Morfina: reduz agitagio, dor, estimulo simpatico; pode aliviar espasmo infundibular, diminuir hiperpneia.
. Betabloqueadores (ex: propranolol oral, esmolol EV): reduzem espasmo infundibular.
. Correcao da acidose metabolica com bicarbonato de sédio (se necessario).
. Vasopressores (ex: fenilefrina): para aumentar resisténcia vascular sistémica.
7. Quetamina: para sedacio e potencial vasodilata¢ao pulmonar.
+ Falha das medidas conservadoras: intubacfo, sedagdo profunda, intervencdo cirtrgica de emergéncia (ex: shunt
sistémico-pulmonar).

Ul W

Tratamento Cirargico da Tetralogia de Fallot
« Tratamento definitivo: correcao cirargica total (fechamento CIV, alivio obstrugao via de saida VD).
« Paliativo (pacientes sintomaticos, pequenos, anatomia desfavoravel): shunt sistémico-pulmonar para aumentar
fluxo sanguineo pulmonar.
— Shunt de Blalock-Taussig-Thomas classico: anastomose artéria subclavia a artéria pulmonar.
— Blalock-Taussig-Thomas modificado: tubo sintético (ex: Gore-Tex) entre artéria subclavia/tronco braquio-
cefalico e ramo da artéria pulmonar.
— Outras opcoes paliativas: shunt central (tubo aorta-tronco pulmonar), stent no canal arterial (neonatos
com estenose pulmonar critica).

Drenagem Andmala Total de Veias Pulmonares (DATVP): Definicao e Tipos
« Cardiopatia ciandtica rara (1% das cardiopatias congénitas).
« Definicdo: todas as 4 veias pulmonares drenam para circulacao venosa sistémica direita ou diretamente para AD
(em vez do AE). Conexao via veia vertical ou outra anémala.
« Tipos (baseados no local de drenagem):
— Supracardiaca: Drenagem para veia inominada, VCS ou veia azigos (mais comum).
— Cardiaca: Drenagem diretamente para AD ou seio coronariano.
Infracardiaca: Drenagem abaixo do diafragma (geralmente sistema portal/VCI, via ducto venoso persistente/veia
andémala).
Mista: Drenagem para multiplos sitios.

Fisiopatologia e Clinica da DATVP
« Todo sangue oxigenado dos pulmé6es mistura-se com sangue venoso sistémico no AD.
» Resultado: cianose e hiperfluxo pulmonar (camaras direitas recebem retorno venoso sistémico+pulmonar; VD
bombeia volume aumentado para pulmoes).
+ Sobrevivéncia: depende de CIA ou forame oval patente (passagem sangue AD — AE, garante fluxo sistémico).
« Apresentacdo clinica variavel:

— DATVP nio obstrutiva: Cianose leve/moderada, sinais de hiperfluxo pulmonar (taquipneia, cansaco, dificul-
dade ganho de peso).

— DATVP obstrutiva: Obstrucao ao fluxo venoso pulmonar (comum na forma infracardiaca ou via de drenagem
estenotica) — hipertensao venocapilar pulmonar grave, edema pulmonar, cianose intensa. Emergéncia
neonatal. Pode ocorrer hipertrofia VD de pressao.

Tratamento: correcao cirargica (redirecionar confluéncia veias pulmonares para AE, fechar CIA, ligar via drenagem
anomala).

Transposicao das Grandes Artérias (TGA): Definicao e Fisiopatologia
+ d-TGA: cardiopatia cian6tica com discordancia ventriculo-arterial (Aorta do VD, Artéria Pulmonar do VE; con-
cordancia AV mantida).
+ Resultado: duas circulacoes em paralelo:
— Sistémica: sangue venoso — AD — VD — Aorta — corpo.
— Pulmonar: sangue oxigenado — AE — VE — Artéria Pulmonar — pulmoes.
+ Sobrevivéncia pbs-natal: depende de comunicacdes (shunts) entre circulacoes (CIA, CIV, PCA) para mistura
sanguinea.
+ Cursa com hiperfluxo pulmonar (VE conectado a circulacao pulmonar de baixa resisténcia).

Manejo e Tratamento da TGA
« Primeiros dias: permeabilidade do PCA auxilia mistura, mas com queda da RVP, shunt pelo PCA tende a ser Ao — AP
(aumenta hiperfluxo pulmonar sem melhorar oxigenacao sistémica).

+ CIA crucial para mistura adequada.

« Forame oval restritivo: atriosseptostomia com balao de Rashkind (paliativo, amplia comunicagao interatrial).

« Tratamento definitivo: cirurgia de Jatene (switch arterial), idealmente na 12 semana de vida.

— Procedimento: transeccio Ao e AP acima das valvas; reimplante coronarias da base da Ao original (agora pulmo-

nar) para base da AP original (agora Ao); conexao cruzada dos grandes vasos (Ao ao VE, AP ao VD), restaurando
circulagdo em série.
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Sindrome de Hipoplasia do Coracao Esquerdo (SHCE): Definicao e Gravidade
 Espectro de cardiopatias graves: subdesenvolvimento acentuado do VE, valva mitral, valva a6rtica, aorta ascen-
dente.
+ Lado esquerdo incapaz de sustentar circulacao sistémica.
« Inclui: atresia/estenose critica mitral e/ou adrtica.
+ Considerada uma das cardiopatias congénitas mais graves e de manejo desafiador no periodo neonatal.

Fisiopatologia da SHCE
+ Sangue das veias pulmonares ao AE nao progride adequadamente para VE hipoplasico/aorta.
+ Desvio: através de CIA (geralmente forame oval patente) para AD (mistura com sangue venoso sistémico).
« VD torna-se tnico ventriculo funcional: mantém circulacao pulmonar (via AP) e sistémica.
« Perfusao sistémica: depende da ejecao VD para AP — fluxo da AP para aorta descendente via canal arterial patente.
» Aorta ascendente (hipoplasica): recebe fluxo retrogrado do canal arterial (perfunde coronérias, vasos cabeca/MMSS).

Desafios Hemodindmicos Pés-Natais na SHCE

« P6s-nascimento: queda fisiologica da RVP é grande desafio.

« Com RVP baixa: VD direciona maior parte do débito para circulagdo pulmonar (menor resisténcia), em detrimento da
sistémica (via canal arterial).

+ Resultado: hiperfluxo pulmonar excessivo e hipoperfusio sistémica critica — choque cardiogénico, acidose
metabolica.

« Manejo delicado: equilibrio Qp/Qs (’gangorra circulatoria”).

« Saturacdo Oz2 alvo: 75-85% (indica Qp/Qs 1:1).

+ Riscos: O2 excessivo ou hiperventilacdo podem diminuir RVP, piorando quadro.

« Suporte: ventilagio controlada (FiO2 baixa, CO2 inspirado para aumentar PCO2/RVP), drogas vasoativas (ex: nora-
drenalina para aumentar resisténcia sistémica).

Tratamento Estagiado da SHCE
« Padrao (devido a escassez de transplante neonatal): série de paliativos cirargicos estagiados (circulacao univen-
tricular funcional).
1. Estagio I (Norwood ou Hibrido): Primeiros dias de vida.
— Procedimento de Norwood: Criacdo "neoaorta”(tronco AP + aorta ascendente hipoplésica). Fluxo pul-
monar por shunt sistémico-pulmonar (Blalock-Taussig-Thomas modificado ou shunt VD-TP tipo
Sano). CIA ampliada.
— Procedimento Hibrido: Alternativa menos invasiva. Stent no canal arterial (fluxo sistémico), banda-
gem bilateral ramos pulmonares (restringe hiperfluxo).
2. Estagio II (Glenn bidirecional): 4-6 meses. Anastomose VCS diretamente a artéria pulmonar direita.
Shunt do Estagio I removido.
3. Estagio III (Fontan): 2-4 anos. Completa circula¢do univentricular. Fluxo da VCI para artéria pulmonar
(conduto extracardiaco ou tanel intra-atrial).
« Procedimentos complexos, morbimortalidade significativa, mas permitem sobrevivéncia/crescimento (fisiologia car-
diovascular nao ideal a longo prazo).

Outras Cardiopatias Cianéticas e Principios de Manejo
« Conceitos aplicaveis: dependéncia de canal, shunts, equilibrio Qp/Qs, estratégias paliativas.
« Atresia Pulmonar com Septo Interventricular integro (APSI) ou com CIV:
— Fluxo pulmonar totalmente dependente do canal arterial.
— Manejo inicial: prostaglandinas, seguido por shunt sistémico-pulmonar ou stent em canal.
— Correcao biventricular (se ventriculos adequados) ou via univentricular.
« Atresia Tricaspide:
— Auséncia de comunicacdo AD-VD. Sangue AD — AE (via CIA).
— Fluxo pulmonar depende de CIV ou PCA.
— Tratamento: via univentricular (Glenn/Fontan), shunts ou bandagem pulmonar conforme fluxo inicial. Rashkind
pode ser necessario.
« Truncus Arteriosus (Tronco Arterial Comum):
— Unico vaso arterial (tronco) emerge do coracéo (origem Ao, APs, coronérias). CIV sempre presente.
— Cursa com hiperfluxo pulmonar.
— Correcao: fechamento CIV, separagio APs do tronco, conduto VD-APs.
+ Ventriculo Direito de Dupla Via de Saida (VDDVS):
— Ambos grandes vasos (Ao e AP) originam-se predominantemente/totalmente do VD.
— Fisiologia e tratamento variam (localizacao CIV, presenca/auséncia estenose pulmonar).
+ DecisOes terapéuticas (shunt, Sano, stent, bandagem, correcdo biventricular/univentricular) dependem da anatomia
e fisiologia especificas.

Cardiopatias Acianéticas Obstrutivas

Coartacao da Aorta (CoAo): Definicao e Associacoes
« Estreitamento da aorta, comumente no istmo adrtico (distal a emergéncia da art. subclavia E, préximo a inser¢io
do ductus arteriosus).
« Associagoes frequentes: Sindrome de Turner, pode ocorrer na Sindrome de DiGeorge (delecio 22q11.2).
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Manifestacoes Clinicas da Coartacio da Aorta
+ Clinica varia: localiza¢io/grau do estreitamento, idade, permeabilidade do canal arterial.

— Recém-nascido com CoAo critica: Estreitamento severo (pré-ductal ou justaductal com canal dependente).
Fechamento do canal — hipoperfusao sistémica aguda (metade inferior corpo) — choque cardiogénico, aci-
dose, faléncia de 6rgaos. Prostaglandinas vitais.

— Criancas maiores e adultos: CoAo menos severa. Hipertensio arterial em MMSS, pulsos femorais
diminuidos/ausentes, diferenca PA MMSS vs MMII (> 20 mmHg). Desenvolvimento de circulagio colateral
(ex: intercostais, mamarias internas).

— Cianose Diferencial: Neonatos com CoAo critica, fluxo para aorta descendente dependente do canal. Parte
superior corpo corada (perfusio aorta pré-coartacao), parte inferior ciandtica (perfusio sangue venoso do canal).
Também na interrupgao do arco aértico.

« Teste do coracaozinho (oximetria de pulso diferencial MMSS direito vs MMII): triagem neonatal, pode detectar
cardiopatias canal-dependentes (incluindo CoAo critica) pela diferenca de saturacao.

Tratamento da Coartacao da Aorta
+ Objetivo: aliviar obstrucao.
« Opcoes: reparo cirargico (ressecgdo com anastomose término-terminal, aortoplastia com retalho de subclavia, in-
terposicao de enxerto) ou intervenciao percutanea (angioplastia com balao, com/sem stent). Escolha depende da
idade e anatomia.

PONTOS FREQUENTEMENTE COBRADOS EM PROVAS

Afirmacao Relevante para Provas
O desdobramento fixo de B2 é o achado auscultatério tipico da CIA.
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