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Cardiopatias Congênitas

Introdução às Cardiopatias Congênitas e Conceitos Fundamentais
Epidemiologia e Impacto das Cardiopatias Congênitas

• As cardiopatias congênitas são o defeito congênito mais comum (aprox. 1% dos nascidos vivos).
• Cerca de 25% necessitarão de intervenção (cirúrgica/hemodinâmica) no primeiro ano de vida (cardiopatias críticas
ou de correção precoce).

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

• Falha diagnóstica acarreta riscos graves: morte súbita domiciliar, choque cardiogênico, hipóxia severa.
• Apresentação clínica com risco de óbito precoce frequentemente ligada à dependência do canal arterial; seu fechamento
fisiológico impede fluxo sanguíneo adequado (sistêmico ou pulmonar), culminando em óbito.

Classificação Didática das Cardiopatias Congênitas
• Divisão didática: cianóticas e acianóticas (características clínicas predominantes).
• Classificação adicional: conforme volume de fluxo sanguíneo pulmonar em hiperfluxo, normofluxo ou hipofluxo
pulmonar (aplica-se a acianóticas e cianóticas).

• Conceitos fundamentais a compreender: cianose, hiperfluxo pulmonar, transição da circulação fetal para pós-natal,
circulação em série.

Definição e Fisiopatologia da Cianose
• Manifestação clínica: coloração azulada da pele, lábios, dedos, mucosas, leito ungueal.
• Distinguir cianose central da cianose perioral comum em recém-nascidos (imaturidade muscular perioral, acentua-
se com choro – máscara cianótica fisiológica), que não é cianose verdadeira.

• Cianose patológica: envolve língua e lábios de forma mais difusa.
• Fisiologia: aparente com saturação de oxigênio aórtica < 92%.
• Laboratorialmente: manifestação clínica com 5 g/dL de hemoglobina desoxigenada na circulação.
• Implicação: saturação de oxigênio geralmente < 85% para cianose clinicamente visível (valor variável).

Influência dos Níveis de Hemoglobina na Manifestação da Cianose
• Percepção da cianose: influenciada pela concentração de hemoglobina sérica (hematócrito).
• Níveis normais de hemoglobina (ex: 15 g/dL): saturação 80-85% para 5 g/dL de hemoglobina desoxigenada.
• Pacientes anêmicos (ex: doença falciforme): saturação pode cair para até 50% para manifestar cianose.
• Crianças policitêmicas (hematócrito elevado): podem apresentar cianose com saturações mais altas (85-90%).
• Relevância nos primeiros seis meses: anemia fisiológica do lactente pode mascarar cianose em cardiopatias cia-
nogênicas.

Etiologias da Cianose
• Não exclusiva de cardiopatias. Causas diversas:

– Alterações do sistema nervoso central (SNC): afetam drive respiratório.
– Doenças do sistema respiratório: pneumonia, infecções de vias aéreas superiores, doenças do parênquima
pulmonar (ventilação inadequada).

– Shunts intracardíacos ou intrapulmonares (ex: fístulas arteriovenosas pulmonares): sangue não oxige-
nado adequadamente.

– Hipertensão pulmonar: dificulta hematose.

Definição e Manifestações Clínicas do Hiperfluxo Pulmonar
• Ocorrência: cardiopatia direciona volume excessivo de sangue aos pulmões, sobrecarregando circulação pulmonar.
• Compensação (edema alveolar, volume sanguíneo aumentado) leva a manifestações clínicas:

– Cansaço ou dispneia aos esforços (ex: interrupção da amamentação por fadiga, sucção como exercício car-
díaco).

– Baixo ganho ponderal (coração compensa com taquicardia, elevando gasto energético).
– Edema alveolar crônico predispõe a infecções respiratórias de repetição.
– Observações clínicas: taquipneia, taquicardia, retração subcostal (sulco de Harrison), tórax em sino.
– Ausculta pulmonar: estertores crepitantes (dependendo da magnitude).
– Padrão respiratório: toracoabdominal (alargamento superior do tórax, afundamento inferior), denotando es-
forço.

Circulação Fetal: Características e Dinâmica
• Sangue oxigenado da placenta chega via veias umbilicais (saturação O2 85%, feto em hipóxia relativa).
• Trajeto: ducto venoso→ fígado→ átrio direito.
• No átrio direito: válvula de Eustáquio direciona fluxo oxigenado através do forame oval para átrio esquerdo.
• Do átrio esquerdo: câmaras cardíacas esquerdas (discreta mistura, saturação 65-70%)→ aorta ascendente (prioriza
cérebro, membros superiores).

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

• Pulmões fetais: preenchidos por líquido, não participam da respiração; resistência vascular pulmonar é alta.
• Consequência: pequena porção do sangue vai para pulmões; maioria desviada pelo ducto arterioso para aorta des-
cendente→ placenta (artérias umbilicais).
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Parâmetros Hemodinâmicos na Circulação Fetal
• Caracterizada por: alta resistência vascular pulmonar (alvéolos colabados/líquido, vasoconstrição arteriolar pul-
monar hipóxica) e baixa resistência vascular sistêmica (conexão com placenta, circuito de baixa resistência).

• Graficamente: pressão arterial pulmonar média elevada, fluxo sanguíneo pulmonar baixo, resistência vascular pulmo-
nar alta no feto.

Transição da Circulação Fetal para Pós-Natal
• Ao nascimento: inversão abrupta dos parâmetros hemodinâmicos.
• Clampeamento do cordão umbilical: eleva drasticamente resistência vascular sistêmica.
• Primeira respiração: expande alvéolos, aumenta tensão de O2 → vasodilatação pulmonar, acentuada redução da
resistência vascular pulmonar.

• Resultado: baixa resistência sistêmica fetal→ alta resistência pós-natal; alta resistência pulmonar fetal→ baixa resis-
tência pós-natal.

• Consequências: pressão pulmonar cai bruscamente, fluxo sanguíneo pulmonar aumenta significativamente, resistên-
cia vascular pulmonar reduz-se acentuadamente.

Implicações Clínicas da Maturação da Resistência Pulmonar Pós-Natal
• Recém-nascido mantém resistência vascular pulmonar relativamente mais alta nas primeiras semanas, diminuindo
progressivamente.

• Maturação gradual explica por que sintomas de certas cardiopatias (ex: comunicação interventricular (CIV))
podem não ser evidentes ao nascimento.

• Sopro cardíaco pode surgir após 1ª semana; manifestações de hiperfluxo entre 1º-2º mês (resistência pulmonar cai,
shunt E-D aumenta).

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

Conceito de Circulação em Série
• Descreve padrão normal do fluxo sanguíneo pós-natal: trajeto único e sequencial, sem misturas anormais entre circu-
lações sistêmica e pulmonar.

• Fluxo: veias cavas→ câmaras direitas→ artéria pulmonar→ pulmões (oxigenação)→ veias pulmonares→ câmaras
esquerdas→ aorta→ circulação sistêmica.

• Importância: diversas cardiopatias cursam com mistura de sangue ou circulações em paralelo necessitando shunts.

Pressões Intracardíacas Pós-Natais e suas Implicações
• Pós-nascimento: diferenciação pressórica entre cavidades direitas e esquerdas (diferente da vida fetal com pressões
ventriculares semelhantes).

• Ventrículo esquerdo (VE): bombeia contra alta resistência sistêmica, opera com pressões maiores.
– Ex: PA sistêmica 120/80 mmHg→ pressão sistólica VE 120 mmHg (sem obstruções valvares).
– Pressão diastólica final VE: 4-7 mmHg (reflete-se na pressão média AE e, retrogradamente, na pressão diastólica
da artéria pulmonar).

• Ventrículo direito (VD): lida com circulação pulmonar de baixa resistência/pressão.
– Pressão sistólica VD consideravelmente menor (ex: 30 mmHg).
– Pressão diastólica final VD mais baixa que VE (reflete-se na pressão AD).

• Consequência: pressões nas câmaras esquerdas superiores às direitas (sístole e diástole), diferença sistólica mais pro-
nunciada.

• Saturações O2 normais (sem shunts): >94% câmaras esquerdas, 65-70% câmaras direitas.

Cardiopatias Acianóticas de Hiperfluxo Pulmonar
Comunicação Interatrial (CIA): Definição e Tipos

• Defeito no septo interatrial, permitindo fluxo sanguíneo entre átrios D e E.
• 3ª cardiopatia mais comum (ou 2ª sem considerar valva aórtica bicúspide).
• Associações sindrômicas: Holt-Oram,Noonan, CHARGE, Ellis-van Creveld,Down.
• Nomenclatura ”atrial septal defect”mais precisa (comunicação nem sempre direta).
• Tipos principais:

– CIA tipo ostium secundum: Mais comum, na fossa oval (defeito no septum primum).
– CIA tipo ostium primum: Porção inferior do septo atrial, associada a defeitos do coxim endocárdico; geral-
mente maior.

– CIA tipo seio venoso: Superior (veia pulmonar superior D↔ AD/VCS) ou inferior (veia pulmonar inferior D
↔ AD/VCI).

– CIA tipo seio coronariano: Rara, ausência do teto do seio coronariano (AE↔ seio coronariano→ AD).
• Fisiopatologia e repercussões hemodinâmicas semelhantes entre os tipos.

Fisiopatologia e Repercussões Hemodinâmicas da CIA
• Shunt (direção/magnitude): depende do tamanho do defeito, complacência relativa dos ventrículos, resistência vascu-
lar pulmonar.

• Pressão AE > AD (ex: 5 vs 3 mmHg)→ shunt predominante da esquerda para a direita.
• Shunt mais significativo durante diástole ventricular (válvulas AV abertas, ventrículos relaxam, acentua diferença
pressórica atrial).
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• Volume do shunt influenciado por: complacência VD, resistência vascular pulmonar.
• Resultado hemodinâmico: sobrecarga de volume nas câmaras direitas (AD, VD) e artéria pulmonar.
• Ex: fluxo sistêmico (Qs) = ”2X”, volume ”1X”desviado AE→ AD⇒ fluxo pulmonar (Qp) = ”3X”.

Manifestações Clínicas e Ausculta Cardíaca na CIA
• Geralmente hiperfluxo pulmonar sob baixas pressões (diferença pressórica atrial pequena, 2 mmHg).
• Manifestações clínicas frustras: discreto baixo ganho de peso (infância), cansaço leve aos esforços (diagnóstico
tardio).

• Hipertensão pulmonar: pode desenvolver a longo prazo (20-30 anos).
• Ausculta:

– Desdobramento amplo e fixo da segunda bulha cardíaca (B2): volume aumentado ejetado pelo VD
atrasa fechamento da valva pulmonar, independente da fase respiratória.

– Sopro sistólico ejetivo em foco pulmonar: maior volume sanguíneo por valva pulmonar normal.
– CIAs grandes (shunt Qp/Qs≥ 2:1): sopro diastólico em foco tricúspide (aumento do fluxo pela valva tricús-
pide).

Comunicação Interventricular (CIV): Definição e Tipos
• Abertura no septo interventricular, permitindo passagem de sangue entre ventrículos E e D.
• Cardiopatia congênita mais frequente ( 50% dos casos, excluindo valva aórtica bicúspide).
• Localizações no septo:

– Perimembranosas: Próximas à via de saída VE, mais comuns ( 50%).
– Musculares: Anteriores, posteriores, apicais, trabeculares médias; maior propensão a fechamento espontâneo.
– De via de entrada: Próximas às válvulas AV.
– De via de saída (infundibulares ou subarteriais): Abaixo das válvulas aórtica e pulmonar.

Fisiopatologia e Repercussões Hemodinâmicas da CIV
• Shunt: predominantemente do ventrículo esquerdo para o ventrículo direito (diferença de pressão sistólica
significativa, ex: VE 120 mmHg, VD 30 mmHg).

• Ocorrência do shunt: principalmente durante sístole ventricular.
• Sobrecarga de volume primária: câmaras esquerdas (AE, VE) e artéria pulmonar.

– Sangue desviado VE→ VD é ejetado para artéria pulmonar (que já recebe débito VD).
– Volume aumentado retorna pelas veias pulmonares ao AE→ VE.

• Shunt de alta pressão: pode levar a desenvolvimento precoce de hipertensão pulmonar (CIVmoderada/grande).

Manifestações Clínicas e Ausculta Cardíaca na CIV
• CIVs pequenas: podem ser assintomáticas.
• CIVs moderadas/grandes: sintomas após primeiras semanas (queda da resistência vascular pulmonar).

– Manifestações: taquipneia, dificuldade para mamar, sudorese excessiva, déficit de ganho ponderal,
sulco de Harrison, sinais de insuficiência cardíaca congestiva (ICC).

• Hipertensão pulmonar: pode instalar-se precocemente (ex: 6-8 meses em CIVs grandes).
• Ausculta típica: sopro holossistólico (ou panssistólico) do tipo regurgitativo, rude, mais audível na borda
esternal esquerda baixa.
– ”Regurgitativo”: sopro frequentemente encobre B1 (shunt inicia com contração ventricular).
– Intensidade do sopro: pode ser inversamente proporcional ao tamanho em CIVs muito grandes (pressões ventri-
culares se equalizam, diminui gradiente e sopro).

– Suspeita de hipertensão pulmonar: segunda bulha (B2) hiperfonética ou estalante.
– Sugestão de fechamento espontâneo: diminuição da intensidade do sopro com bulhas normais.

Defeito do Septo Atrioventricular (DSAV) Total: Características e Associação Sindrômica
• Cardiopatia complexa: falha no desenvolvimento do coxim endocárdico→ ausência da ”cruz do coração”.
• Componentes: CIA tipo ostium primum, CIV geralmente de via de entrada, válvula atrioventricular co-
mum única.

• Forte associação com Síndrome de Down:
– 50% dos indivíduos com S. Down têm cardiopatia; destes, 50% têm DSAV total.
– Identificação de DSAV total em ecocardiografia fetal (sem diagnóstico genético prévio) → suspeita de S. Down
em 50% dos casos.

Fisiopatologia, Clínica e Ausculta do DSAV Total
• Combinação CIA + CIV→ sobrecarga de volume significativa em câmaras direitas e esquerdas.
• Clínica: insuficiência cardíaca congestiva importante e precoce.
• Risco elevado de hipertensão pulmonar precoce (grande volume de shunt, comunicação direta entre câmaras).
• Correção cirúrgica: indicada até 6 meses (fechamento defeitos septais, reconstrução valva AV em mitral/tricúspide).
• Ausculta: predominam achados de regurgitação da válvula atrioventricular comum, B2 frequentemente
hiperfonética (hipertensão pulmonar).

• CIV costuma ser grande: equalização pressões ventriculares, fluxo preferencial para circulação pulmonar (menor re-
sistência).
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Diagnóstico Diferencial entre CIV e Persistência do Canal Arterial (PCA)
• Ambas: acianóticas, hiperfluxo, sobrecarga de volume nas câmaras esquerdas.
• Diferenciação clínica principal: característica do sopro.

Cardiopatia Sopro Característico

Comunicação Interventricular (CIV) Sopro holossistólico em borda esternal esquerda baixa

Persistência do Canal Arterial (PCA) Sopro contínuo (”em maquinaria”) na região
infraclavicular esquerda

Origem Anômala da Artéria Coronária Esquerda da Artéria Pulmonar (ALCAPA)
• Cardiopatia rara: artéria coronária esquerda origina-se do tronco da artéria pulmonar (em vez da aorta).
• Vida fetal: alta pressão na artéria pulmonar garante perfusão coronariana esquerda adequada.
• Pós-nascimento: queda fisiológica da pressão/resistência vascular pulmonar → coronária esquerda perfundida com
sangue pouco oxigenado e sob baixa pressão→ isquemia miocárdica do ventrículo esquerdo.

• Fenômeno adicional: ”roubo coronariano” (sangue da coronária direita, via colaterais, desviado para coronária
esquerda e drenado para artéria pulmonar), exacerbando isquemia.

Manifestações Clínicas e Tratamento da ALCAPA
• História clínica típica: lactente com quadro de infarto do miocárdio.

– Manifestações: choro súbito/intenso, irritabilidade, palidez, sudorese, taquipneia, sinais de insuficiência car-
díaca congestiva (dificuldade ganho de peso, gemência).

• Diagnóstico diferencial importante: miocardiopatia dilatada idiopática na infância.
• Exames:

– Eletrocardiograma: sinais de isquemia ou infarto.
– Raio-X de tórax: cardiomegalia.

• Diagnóstico precoce crucial.
• Tratamento: correção cirúrgica (reimplante da artéria coronária esquerda anômala na aorta).
• Casos não diagnosticados: apresentação tardia (infância maior) com disfunção VE, hipercirculação pela coronária
direita dominante.

Cardiopatias Cianóticas
Tetralogia de Fallot (T4F): Definição e Componentes

• Cardiopatia cianótica mais comum.
• Origem embriológica: desvio anterior e cranial do septo infundibular (ou conal).
• Quatro anomalias características:

1. Comunicação interventricular (CIV): Geralmente ampla, não restritiva, via de saída VE.
2. Estenose da via de saída do ventrículo direito: Infundibular (mais comum), valvar pulmonar, supravalvar

ou em ramos pulmonares.
3. Dextroposição da aorta (cavalgamento da aorta): Aorta sobrepõe-se ao septo interventricular, recebe

sangue de ambos os ventrículos.
4. Hipertrofia do ventrículo direito: Secundária à sobrecarga de pressão pela estenose pulmonar.

• Pentalogia de Fallot: T4F + CIA.
• Associações: Síndrome de DiGeorge (deleção 22q11.2), rubéola materna (1º trimestre), diabetes mellitus materno,
fenilcetonúria, uso de drogas (ácido retinoico, trimetadiona) na gestação.

Fisiopatologia e Variabilidade Clínica da Tetralogia de Fallot
• Determinada primariamente pelo grau de obstrução da via de saída do ventrículo direito.
• Sangue do VD, com resistência ao fluxo pulmonar, é desviado pela CIV para aorta (shunt D-E)→ cianose.
• Variabilidade clínica:

– Estenosepulmonar leve: ShuntD-Emínimo/ausente, podehaver pequeno shuntE-D.Cianose discreta/ausente
(”Pink Fallot”).

– Estenose pulmonar moderada: Cianose evidente, risco de crises de hipóxia.
– Estenose pulmonar grave ou atresia pulmonar: Cianose intensa, fluxo sanguíneo pulmonar dependente
do canal arterial. Casos críticos, requerem prostaglandina (Prostin).

• Hipertrofia VD proporcional ao grau de estenose.

Crises de Hipóxia na Tetralogia de Fallot: Mecanismo e Desencadeantes
• Crises de hipóxia (”spells cianóticos”): episódios de cianose intensa e paroxística.
• Mecanismo: aumento agudo do shunt direita-esquerda.
• Desencadeantes comuns:

– Espasmo do infundíbulo do VD: reduz subitamente fluxo pulmonar.
– Diminuição da resistência vascular sistêmica: febre, sepse, vasodilatadores (facilita desvio para aorta).
– Aumento da resistência vascular pulmonar: choro intenso, esforço.
– Eventos como evacuação.

• Durante crise: PaO2 ↓, PCO2 ↑ → acidose metabólica.
• Compensação com hiperpneia→ paradoxalmente aumenta retorno venoso sistêmico ao CD→ exacerba shunt D-E
(ciclo vicioso).
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Manejo da Crise de Hipóxia na Tetralogia de Fallot
• Objetivo: interromper ciclo vicioso.

1. Posição genitopeitoral (lactentes) ou de cócoras (crianças maiores): aumenta resistência vascular sistêmica,
diminui shunt D-E, favorece fluxo pulmonar.

2. Oxigênio (100%): benefício limitado pela redução do fluxo pulmonar, mas pode ajudar.
3. Morfina: reduz agitação, dor, estímulo simpático; pode aliviar espasmo infundibular, diminuir hiperpneia.
4. Betabloqueadores (ex: propranolol oral, esmolol EV): reduzem espasmo infundibular.
5. Correção da acidose metabólica com bicarbonato de sódio (se necessário).
6. Vasopressores (ex: fenilefrina): para aumentar resistência vascular sistêmica.
7. Quetamina: para sedação e potencial vasodilatação pulmonar.

• Falha das medidas conservadoras: intubação, sedação profunda, intervenção cirúrgica de emergência (ex: shunt
sistêmico-pulmonar).

Tratamento Cirúrgico da Tetralogia de Fallot
• Tratamento definitivo: correção cirúrgica total (fechamento CIV, alívio obstrução via de saída VD).
• Paliativo (pacientes sintomáticos, pequenos, anatomia desfavorável): shunt sistêmico-pulmonar para aumentar
fluxo sanguíneo pulmonar.
– Shunt de Blalock-Taussig-Thomas clássico: anastomose artéria subclávia à artéria pulmonar.
– Blalock-Taussig-Thomasmodificado: tubo sintético (ex: Gore-Tex) entre artéria subclávia/tronco braquio-
cefálico e ramo da artéria pulmonar.

– Outras opções paliativas: shunt central (tubo aorta-tronco pulmonar), stent no canal arterial (neonatos
com estenose pulmonar crítica).

Drenagem Anômala Total de Veias Pulmonares (DATVP): Definição e Tipos
• Cardiopatia cianótica rara (1% das cardiopatias congênitas).
• Definição: todas as 4 veias pulmonares drenam para circulação venosa sistêmica direita ou diretamente para AD
(em vez do AE). Conexão via veia vertical ou outra anômala.

• Tipos (baseados no local de drenagem):
– Supracardíaca: Drenagem para veia inominada, VCS ou veia ázigos (mais comum).
– Cardíaca: Drenagem diretamente para AD ou seio coronariano.
– Infracardíaca: Drenagemabaixododiafragma (geralmente sistemaportal/VCI, via ducto venosopersistente/veia
anômala).

– Mista: Drenagem para múltiplos sítios.

Fisiopatologia e Clínica da DATVP
• Todo sangue oxigenado dos pulmões mistura-se com sangue venoso sistêmico no AD.
• Resultado: cianose e hiperfluxo pulmonar (câmaras direitas recebem retorno venoso sistêmico+pulmonar; VD
bombeia volume aumentado para pulmões).

• Sobrevivência: depende de CIA ou forame oval patente (passagem sangue AD→ AE, garante fluxo sistêmico).
• Apresentação clínica variável:

– DATVP não obstrutiva: Cianose leve/moderada, sinais de hiperfluxo pulmonar (taquipneia, cansaço, dificul-
dade ganho de peso).

– DATVP obstrutiva: Obstrução ao fluxo venoso pulmonar (comum na forma infracardíaca ou via de drenagem
estenótica) → hipertensão venocapilar pulmonar grave, edema pulmonar, cianose intensa. Emergência
neonatal. Pode ocorrer hipertrofia VD de pressão.

• Tratamento: correção cirúrgica (redirecionar confluência veias pulmonares para AE, fechar CIA, ligar via drenagem
anômala).

Transposição das Grandes Artérias (TGA): Definição e Fisiopatologia
• d-TGA: cardiopatia cianótica com discordância ventrículo-arterial (Aorta do VD, Artéria Pulmonar do VE; con-
cordância AV mantida).

• Resultado: duas circulações em paralelo:
– Sistêmica: sangue venoso→ AD→ VD→ Aorta→ corpo.
– Pulmonar: sangue oxigenado→ AE→ VE→ Artéria Pulmonar→ pulmões.

• Sobrevivência pós-natal: depende de comunicações (shunts) entre circulações (CIA, CIV, PCA) para mistura
sanguínea.

• Cursa com hiperfluxo pulmonar (VE conectado à circulação pulmonar de baixa resistência).

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 oxigenação sistêmica).

• CIA crucial para mistura adequada.
• Forame oval restritivo: atriosseptostomia com balão de Rashkind (paliativo, amplia comunicação interatrial).
• Tratamento definitivo: cirurgia de Jatene (switch arterial), idealmente na 1ª semana de vida.

– Procedimento: transecção Ao e AP acima das valvas; reimplante coronárias da base da Ao original (agora pulmo-
nar) para base da AP original (agora Ao); conexão cruzada dos grandes vasos (Ao ao VE, AP ao VD), restaurando
circulação em série.
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Síndrome de Hipoplasia do Coração Esquerdo (SHCE): Definição e Gravidade
• Espectro de cardiopatias graves: subdesenvolvimento acentuado do VE, valva mitral, valva aórtica, aorta ascen-
dente.

• Lado esquerdo incapaz de sustentar circulação sistêmica.
• Inclui: atresia/estenose crítica mitral e/ou aórtica.
• Considerada uma das cardiopatias congênitas mais graves e de manejo desafiador no período neonatal.

Fisiopatologia da SHCE
• Sangue das veias pulmonares ao AE não progride adequadamente para VE hipoplásico/aorta.
• Desvio: através de CIA (geralmente forame oval patente) para AD (mistura com sangue venoso sistêmico).
• VD torna-se único ventrículo funcional: mantém circulação pulmonar (via AP) e sistêmica.
• Perfusão sistêmica: depende da ejeção VD para AP→ fluxo da AP para aorta descendente via canal arterial patente.
• Aorta ascendente (hipoplásica): recebe fluxo retrógrado do canal arterial (perfunde coronárias, vasos cabeça/MMSS).

Desafios Hemodinâmicos Pós-Natais na SHCE
• Pós-nascimento: queda fisiológica da RVP é grande desafio.
• Com RVP baixa: VD direciona maior parte do débito para circulação pulmonar (menor resistência), em detrimento da
sistêmica (via canal arterial).

• Resultado: hiperfluxo pulmonar excessivo e hipoperfusão sistêmica crítica→ choque cardiogênico, acidose
metabólica.

• Manejo delicado: equilíbrio Qp/Qs (”gangorra circulatória”).
• Saturação O2 alvo: 75-85% (indica Qp/Qs 1:1).
• Riscos: O2 excessivo ou hiperventilação podem diminuir RVP, piorando quadro.
• Suporte: ventilação controlada (FiO2 baixa, CO2 inspirado para aumentar PCO2/RVP), drogas vasoativas (ex: nora-
drenalina para aumentar resistência sistêmica).

Tratamento Estagiado da SHCE
• Padrão (devido à escassez de transplante neonatal): série de paliativos cirúrgicos estagiados (circulação univen-
tricular funcional).
1. Estágio I (Norwood ou Híbrido): Primeiros dias de vida.

– Procedimento de Norwood: Criação ”neoaorta”(tronco AP + aorta ascendente hipoplásica). Fluxo pul-
monar por shunt sistêmico-pulmonar (Blalock-Taussig-Thomas modificado ou shunt VD-TP tipo
Sano). CIA ampliada.

– Procedimento Híbrido: Alternativa menos invasiva. Stent no canal arterial (fluxo sistêmico), banda-
gem bilateral ramos pulmonares (restringe hiperfluxo).

2. Estágio II (Glenn bidirecional): 4-6 meses. AnastomoseVCS diretamente à artéria pulmonar direita.
Shunt do Estágio I removido.

3. Estágio III (Fontan): 2-4 anos. Completa circulação univentricular. Fluxo da VCI para artéria pulmonar
(conduto extracardíaco ou túnel intra-atrial).

• Procedimentos complexos, morbimortalidade significativa, mas permitem sobrevivência/crescimento (fisiologia car-
diovascular não ideal a longo prazo).

Outras Cardiopatias Cianóticas e Princípios de Manejo
• Conceitos aplicáveis: dependência de canal, shunts, equilíbrio Qp/Qs, estratégias paliativas.
• Atresia Pulmonar com Septo Interventricular Íntegro (APSI) ou com CIV:

– Fluxo pulmonar totalmente dependente do canal arterial.
– Manejo inicial: prostaglandinas, seguido por shunt sistêmico-pulmonar ou stent em canal.
– Correção biventricular (se ventrículos adequados) ou via univentricular.

• Atresia Tricúspide:
– Ausência de comunicação AD-VD. Sangue AD→ AE (via CIA).
– Fluxo pulmonar depende de CIV ou PCA.
– Tratamento: via univentricular (Glenn/Fontan), shunts ou bandagempulmonar conforme fluxo inicial. Rashkind
pode ser necessário.

• Truncus Arteriosus (Tronco Arterial Comum):
– Único vaso arterial (tronco) emerge do coração (origem Ao, APs, coronárias). CIV sempre presente.
– Cursa com hiperfluxo pulmonar.
– Correção: fechamento CIV, separação APs do tronco, conduto VD-APs.

• Ventrículo Direito de Dupla Via de Saída (VDDVS):
– Ambos grandes vasos (Ao e AP) originam-se predominantemente/totalmente do VD.
– Fisiologia e tratamento variam (localização CIV, presença/ausência estenose pulmonar).

• Decisões terapêuticas (shunt, Sano, stent, bandagem, correção biventricular/univentricular) dependem da anatomia
e fisiologia específicas.

Cardiopatias Acianóticas Obstrutivas
Coartação da Aorta (CoAo): Definição e Associações

• Estreitamento da aorta, comumente no ístmo aórtico (distal à emergência da art. subclávia E, próximo à inserção
do ductus arteriosus).

• Associações frequentes: Síndrome de Turner, pode ocorrer na Síndrome de DiGeorge (deleção 22q11.2).
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Manifestações Clínicas da Coartação da Aorta
• Clínica varia: localização/grau do estreitamento, idade, permeabilidade do canal arterial.

– Recém-nascido com CoAo crítica: Estreitamento severo (pré-ductal ou justaductal com canal dependente).
Fechamento do canal→ hipoperfusão sistêmica aguda (metade inferior corpo)→ choque cardiogênico, aci-
dose, falência de órgãos. Prostaglandinas vitais.

– Crianças maiores e adultos: CoAo menos severa. Hipertensão arterial em MMSS, pulsos femorais
diminuídos/ausentes, diferença PA MMSS vs MMII (> 20 mmHg). Desenvolvimento de circulação colateral
(ex: intercostais, mamárias internas).

– Cianose Diferencial: Neonatos com CoAo crítica, fluxo para aorta descendente dependente do canal. Parte
superior corpo corada (perfusão aorta pré-coartação), parte inferior cianótica (perfusão sangue venoso do canal).
Também na interrupção do arco aórtico.

• Teste do coraçãozinho (oximetria de pulso diferencial MMSS direito vs MMII): triagem neonatal, pode detectar
cardiopatias canal-dependentes (incluindo CoAo crítica) pela diferença de saturação.

Tratamento da Coartação da Aorta
• Objetivo: aliviar obstrução.
• Opções: reparo cirúrgico (ressecção com anastomose término-terminal, aortoplastia com retalho de subclávia, in-
terposição de enxerto) ou intervenção percutânea (angioplastia com balão, com/sem stent). Escolha depende da
idade e anatomia.

PONTOS FREQUENTEMENTE COBRADOS EM PROVAS

Afirmação Relevante para Provas

O desdobramento fixo de B2 é o achado auscultatório típico da CIA.
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