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Resumo A compreensão das cardiopatias congênitas atravessa um momento de 
profunda transformação técnica, distanciando-se de uma visão puramente 
anatômica para alcançar a complexidade da biologia molecular e da genética de 
sistemas. Estas anomalias, que incidem em aproximadamente oito a cada mil 
nascidos vivos, representam um desafio significativo à saúde pública devido à sua 
alta taxa de morbidade e à natureza muitas vezes irreversível das lesões 
miocárdicas em estágios precoces do desenvolvimento. O cenário atual revela que 
a formação do coração não é apenas um evento mecânico, mas um processo 
rigorosamente controlado por redes regulatórias que envolvem fatores de 
transcrição específicos e vias de sinalização celular que, quando interrompidas por 
mutações ou fatores ambientais, resultam em fenótipos variados, desde 
comunicações septais simples até transposições complexas de grandes vasos. 
Evidências clínicas demonstram que, embora a etiologia permaneça multifatorial, 
avanços em técnicas de sequenciamento e microarranjos permitiram identificar 
causas genéticas em cerca de 40% dos casos, incluindo aneuploidias, variantes de 
número de cópias e mutações monogênicas em genes fundamentais como NKX2.5 
e GATA4. Simultaneamente, a prática terapêutica tem evoluído de uma 
transposição direta de protocolos de adultos para uma abordagem pediátrica 
especializada, incorporando o uso de betabloqueadores seletivos, inibidores do 
sistema renina-angiotensina-aldosterona e avanços na terapia com 
prostaglandinas para estabilização hemodinâmica. No campo cirúrgico, a 
ascensão de procedimentos híbridos e intervenções por cateterismo minimamente 
invasivos tem redefinido o prognóstico desses pacientes, permitindo que a grande 
maioria alcance a vida adulta.  

Palavras-chave: Doenças cardíacas congênitas. Doença cardíaca congênita 
sindrômica. Doença cardíaca congênita não sindrômica. Fatores genéticos. 
Fatores ambientais. 
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1. INTRODUÇÃO E PANORAMA EPIDEMIOLÓGICO 

As doenças cardíacas congênitas representam o grupo mais prevalente de 
malformações estruturais ao nascimento, manifestando-se como resultado de 
uma interrupção ou desvio no processo de formação cardíaca durante a vida fetal. 
A incidência global, mantida em níveis consistentes de oito casos para cada mil 
nascidos vivos, coloca essas patologias em uma posição de destaque na 
cardiologia pediátrica e no planejamento de saúde pública. Essas anomalias 
decorrem de falhas críticas durante a fase de embriogênese, momento em que o 
coração, sendo o primeiro órgão funcional a se desenvolver, sofre transformações 
morfológicas rápidas e complexas. 

Diferente de outros tecidos com maior capacidade de regeneração, o miocárdio 
humano apresenta um potencial limitado de reparo celular após o estabelecimento 
de danos estruturais. Esta limitação biológica torna as intervenções cirúrgicas ou 
por cateterismo frequentemente necessárias para restaurar a funcionalidade 
hemodinâmica e garantir a sobrevida do paciente. A gravidade clínica dessas 
condições é extremamente heterogênea, variando desde defeitos assintomáticos 
que podem passar despercebidos até anomalias críticas que exigem cuidados 
imediatos logo após o nascimento para evitar o colapso circulatório. 

Historicamente, a classificação clínica divide essas doenças em dois grandes 
grupos: as cardiopatias cianóticas e as acianóticas. As formas cianóticas são 
consideradas mais graves e se caracterizam pela passagem de sangue 
desoxigenado diretamente para a circulação sistêmica, o que resulta na coloração 
azulada das mucosas e da pele, fenômeno conhecido como cianose. Este quadro 
clínico é reflexo de um aumento patológico nos níveis de hemoglobina 
desoxigenada no sangue arterial, frequentemente associado a defeitos de 
septação ou obstruções severas no fluxo pulmonar. 

Os defeitos mais comumente diagnosticados na prática clínica incluem a 
comunicação interventricular (CIV), a comunicação interatrial (CIA) e a 
persistência do canal arterial (PCA), que compõem a maioria das cardiopatias 
acianóticas. Por outro lado, casos de maior complexidade, como a tetralogia de 
Fallot (TOF) e a transposição de grandes vasos (TGV), demandam uma estrutura 
hospitalar de alta complexidade para o manejo cirúrgico precoce. 
Independentemente do subtipo, a maioria das crianças acometidas enfrenta 
desafios que vão além da mecânica cardíaca, apresentando frequentemente 
déficit de crescimento, intolerância ao exercício físico e episódios recorrentes de 
infecções pulmonares devido ao desequilíbrio do fluxo sanguíneo nos pulmões. 
Além dos impactos físicos, deve-se considerar o ônus emocional e financeiro sobre 
as famílias, assim como as possíveis complicações no desenvolvimento cognitivo 
de longo prazo, o que exige uma abordagem multidisciplinar contínua. A Tabela 1 
organiza as principais anomalias cardíacas descritas na literatura científica, 
diferenciando-as por seu impacto clínico e frequência estimada. 
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Tabela 1 – Classificação e prevalência das principais cardiopatias congênitas  

Tipo de DCC 
Classificação 

Clínica 
Características 

Principais 
Prevalência 

Estimada 

Comunicação 
Interventricular (CIV) 

Acianótica 
Orifício no septo que 

separa os ventrículos. 
Comum 

Comunicação 
Interatrial (CIA) 

Acianótica Falha no fechamento do 
septo entre os átrios. 

Comum 

Tetralogia de Fallot 
(TOF) 

Cianótica 
Combinação de quatro 

defeitos estruturais. 
Complexa 

Transposição de 
Grandes Vasos (TGV) 

Cianótica Inversão das posições da 
aorta e artéria pulmonar. 

Grave 

Persistência do 
Canal Arterial (PCA) 

Acianótica 
Falha no fechamento do 

ducto arterial pós-
nascimento. 

Frequente 

 

2. BASES MOLECULARES DA EMBRIOGÊNESE CARDÍACA 

O desenvolvimento do coração humano é um processo de alta precisão que se 
inicia a partir do mesoderma lateral, marcando o início da vida funcional do 
embrião por volta do 22º dia de gestação. Este período é caracterizado por uma 
sequência de eventos morfogenéticos que transformam uma simples população 
de células precursoras em uma estrutura tridimensional complexa dotada de 
câmaras, válvulas e um sistema de condução especializado. A migração de células 
pré-cardíacas a partir da linha primitiva estabelece as bases para a formação dos 
tubos cardíacos primitivos, que subsequentemente se fundem e iniciam o 
processo de looping, essencial para a correta orientação espacial do órgão. 

Este processo é regido por uma interação rigorosa entre sinais indutores e 
inibidores que determinam o destino celular no mesoderma cardíaco. Moléculas 
de sinalização como as proteínas morfogênicas ósseas (BMP2) e os fatores de 
crescimento de fibroblastos (FGF8) atuam como potentes indutores da 
diferenciação cardiogênica. Em contrapartida, sinais inibitórios como as proteínas 
Wnt e Serrato atuam na modulação do tamanho e da localização das linhagens 
mesodérmicas, garantindo que o coração se desenvolva na proporção e posição 
corretas dentro da cavidade torácica. 
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A regulação transcricional é o ponto central da cardiogênese, onde genes 
específicos são ativados em janelas temporais precisas. Fatores de transcrição 
como NKX2.5, GATA4 e TBX5 são essenciais para o controle do looping cardíaco e 
para a formação correta das câmaras e septos. O gene NKX2.5, frequentemente 
chamado de "gene mestre" do desenvolvimento cardíaco, juntamente com o 
MHC2A, atua nos estágios iniciais, enquanto outros fatores como HAND1 e HAND2 
tornam-se proeminentes em fases posteriores para direcionar o desenvolvimento 
dos ventrículos direito e esquerdo. 

Qualquer interferência, seja por mutações genéticas ou pela exposição a 
teratógenos ambientais, pode desestabilizar esta rede regulatória, resultando em 
malformações estruturais. A complexidade deste sistema é tamanha que fatores 
de crescimento como VEGF e PDGF, além de proteínas da família Foxf, também 
participam da formação do segundo campo cardíaco, demonstrando que a 
etiologia das cardiopatias congênitas está intrinsecamente ligada a falhas na 
comunicação molecular entre diferentes populações celulares. 

 

3. ETIOLOGIA DAS CARDIOPATIAS CONGÊNITAS: FATORES GENÉTICOS E 
AMBIENTAIS 

A origem das cardiopatias congênitas é reconhecida como multifatorial, 
envolvendo uma rede intrincada onde predisposições genéticas interagem com 
variáveis ambientais durante o período crítico de desenvolvimento fetal. 
Atualmente, o avanço nas ferramentas de diagnóstico molecular permite identificar 
causas genéticas específicas em aproximadamente 40% dos casos clínicos, 
revelando uma heterogeneidade etiológica que desafia a padronização absoluta 
dos tratamentos. Estas causas podem ser categorizadas em anomalias 
cromossômicas de grande escala, variantes de número de cópias (CNVs) e 
distúrbios de gene único, cada uma apresentando riscos e prognósticos distintos. 

As anomalias cromossômicas, que incluem aneuploidias como as trissomias e 
monossomias (como a Síndrome de Turner), são responsáveis por cerca de 9% a 
18% dos diagnósticos, podendo ser detectadas por exames de cariotipagem 
convencional. Por outro lado, as variantes de número de cópias — representadas 
por microdeleções ou duplicações submicroscópicas de segmentos de DNA — têm 
uma relevância significativa, ocorrendo em até 25% dos casos de cardiopatias 
sindrômicas. Um exemplo emblemático é a síndrome de deleção 22q11.2, também 
conhecida como síndrome de DiGeorge, que frequentemente se manifesta com 
defeitos cardíacos conotruncais graves. 

Além dos componentes hereditários, o papel dos fatores ambientais não deve ser 
subestimado, contribuindo para 2% a 10% dos casos. Doenças maternas pré-
existentes ou gestacionais, como o diabetes mellitus, a obesidade e a 
fenilcetonúria, criam um ambiente metabólico que pode interferir na sinalização 
molecular do embrião. Da mesma forma, a exposição a teratógenos — incluindo 
álcool, tabagismo, talidomida e certas infecções virais como a rubéola e a influenza 
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— pode atuar como um gatilho para a interrupção do desenvolvimento cardíaco 
normal. 

Estudos em modelos animais sugerem que a interação gene-ambiente é um fator 
determinante; por exemplo, a deficiência parcial de um gene como o Notch1, 
quando combinada com um ambiente materno hiperglicêmico ou hipóxico, 
aumenta drasticamente a incidência de malformações. Assim, o conhecimento 
detalhado da etiologia não apenas auxilia na previsão de desfechos clínicos e 
prognósticos, mas também é fundamental para o aconselhamento genético das 
famílias e para o rastreamento de riscos reprodutivos futuros. 

3.1 Investigação das alterações genômicas nas síndromes cardíacas 

A manifestação das doenças cardíacas congênitas dentro de quadros sindrômicos 
reflete alterações genômicas que frequentemente ultrapassam o território 
cardíaco, afetando múltiplos sistemas orgânicos. As aneuploidias cromossômicas, 
caracterizadas pela alteração no número total de cromossomos, representam um 
grupo diagnóstico fundamental, abrangendo tanto as trissomias quanto as 
monossomias. A Síndrome de Turner, uma monossomia do cromossomo X, é um 
exemplo clássico dessas condições e pode ser prontamente identificada por meio 
de exames de cariotipagem convencional. 

Além das aneuploidias, as variantes de número de cópias (CNVs) consistem em 
deleções ou duplicações extensas de segmentos de DNA que possuem caráter 
patogênico e estão intrinsecamente ligadas a fenótipos cardíacos complexos. 
Essas variações genômicas são responsáveis por síndromes bem estabelecidas, 
como a deleção 22q11.2, que define a síndrome de DiGeorge, e a deleção 7q11.23, 
característica da síndrome de Williams-Beuren. Outras condições relevantes 
incluem as deleções 1p36 e 11q (Síndrome de Jacobsen), além das alterações nas 
regiões 1q21.1 e 8p23.1. O diagnóstico preciso dessas CNVs exige o uso de 
métodos de alta resolução, como a hibridização fluorescente in situ (FISH) ou o 
microarranjo cromossômico, que permitem visualizar perdas ou ganhos de material 
genético indetectáveis ao microscópio comum. 

No contexto das síndromes causadas por variantes em um único gene, a ciência 
médica tem revelado uma acentuada heterogeneidade genética. Estas condições 
frequentemente envolvem mutações em fatores de transcrição e modificadores da 
cromatina, elementos que desempenham funções vitais no controle do 
desenvolvimento cardíaco normal. Historicamente, essas etiologias foram 
detectadas através de análises de ligação e sequenciamento direcionado de genes 
candidatos em famílias afetadas ao longo de múltiplas gerações, permitindo 
correlacionar mutações específicas com as manifestações clínicas observadas no 
coração e em outros órgãos. 

3.2 Determinantes monogênicos nas cardiopatias não sindrômicas 

A exploração dos mecanismos etiológicos na forma não sindrômica das 
cardiopatias congênitas revelou que variantes patogênicas podem ser isoladas em 
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genes responsáveis pela sinalização celular, proteínas estruturais e regulação 
transcricional. A função desses fatores é determinante para a coordenação das 
linhagens progenitoras e para a formação da estrutura tridimensional do coração, 
exigindo uma regulação espaço-temporal impecável. Estudos em modelos animais 
consolidaram o conhecimento de que famílias de genes como Nkx, GATA e T-box 
formam a rede reguladora central para a cardiogênese. 

3.2.1 O papel do fator de transcrição NKX2.5 

O gene NKX2.5 foi o primeiro fator de transcrição a ser diretamente vinculado às 
cardiopatias congênitas não sindrômicas, identificado a partir do estudo de 
famílias com padrão de herança autossômica dominante. O fenótipo mais comum 
associado a mutações nesse gene envolve o defeito do septo atrial acompanhado 
de anormalidades na condução atrioventricular. No entanto, o espectro de 
anomalias causadas pelo NKX2.5 é vasto, incluindo a Tetralogia de Fallot, a 
estenose aórtica subvalvar, a atresia pulmonar e a síndrome do coração esquerdo 
hipoplásico. 

Pesquisas demonstram que a localização da mutação dentro da estrutura do gene 
influencia o resultado clínico: alterações no homeodomínio tendem a causar 
defeitos no septo ventricular, enquanto mutações fora dessa região estão mais 
ligadas à Tetralogia de Fallot. A relevância clínica dessa descoberta é imediata, pois 
a detecção de variantes no NKX2.5 permite monitorar pacientes com risco 
aumentado de bloqueio cardíaco completo e morte súbita, além de identificar 
portadores assintomáticos de defeitos septais dentro de uma mesma família. 

3.2.2 Contribuição da família GATA na morfogênese 

Os genes da família GATA, caracterizados por seus domínios de dedo de zinco, são 
essenciais para a ativação da transcrição durante a diferenciação miocárdica. 
Mutações heterozigóticas no GATA4 estão fortemente associadas a defeitos nos 
septos atrial e ventricular, além de estenose pulmonar e Tetralogia de Fallot, 
achados que são corroborados por modelos experimentais em camundongos que 
apresentam fenótipos semelhantes. Já o gene GATA5, embora menos estudado, 
está relacionado a anomalias como a válvula aórtica bicúspide e a dupla via de 
saída do ventrículo direito. 

O gene GATA6, por sua vez, atua como um fator iniciador no desenvolvimento 
cardíaco e de outros tecidos de origem endodérmica. Suas mutações foram 
inicialmente descritas em casos de tronco arterioso persistente, mas também 
estão envolvidas na transposição das grandes artérias e em defeitos septais. A 
complexidade desse gene reside em sua capacidade de regular a ativação de 
diversos genes críticos, o que explica por que pacientes com variantes específicas 
podem apresentar, simultaneamente, defeitos no trato de saída cardíaco e 
malformações no pâncreas ou no diafragma. A Tabela 2 sintetiza as principais 
associações entre genes reguladores e as malformações estruturais ou funcionais 
resultantes de suas variantes patogênicas. 
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Tabela 2 – Correlação entre variantes genéticas e fenótipos de cardiopatias 
congênitas 

Gene Função Biológica Principais Fenótipos Associados 

NKX2.5 
Fator de transcrição 

central 
Defeito do septo atrial, bloqueio AV, 

Tetralogia de Fallot. 

GATA4 Ativador transcricional 
miocárdico 

Defeitos septais cardíacos, estenose 
pulmonar, Tetralogia de Fallot. 

GATA6 
Fator iniciador do 
desenvolvimento 

Tronco arterioso persistente, transposição 
de grandes vasos. 

TBX5 Membro da família T-box Síndrome de Holt-Oram e defeitos septais 
isolados. 

NOTCH1 Via de sinalização celular 
Doença da válvula aórtica, válvula aórtica 

bicúspide. 

MYH6 
Proteína estrutural (α-

miosina) 
Defeito do septo atrial familiar, 

cardiomiopatias. 

 

4. ABORDAGEM FARMACOLÓGICA NAS CARDIOPATIAS CONGÊNITAS 

O manejo terapêutico das cardiopatias congênitas exige uma estratégia 
coordenada que combina intervenções clínicas e suporte hemodinâmico, visando 
estabilizar o paciente antes e após procedimentos cirúrgicos ou por cateterismo. 
Atualmente, a terapia medicamentosa nessa população é baseada na experiência 
clínica acumulada no tratamento de adultos, devido à necessidade de melhorar a 
sobrevida e a qualidade de vida dessas crianças de forma imediata. Evidências 
sugerem que corações com anomalias congênitas apresentam mecanismos de 
ativação neuro-hormonal e remodelamento semelhantes aos observados em 
doenças cardíacas adquiridas, o que fundamenta o uso de fármacos moduladores 
do sistema cardiovascular. 

4.1 Modulação adrenérgica com betabloqueadores 

O uso de betabloqueadores visa reduzir a sobrecarga sobre o miocárdio por meio 
do bloqueio dos receptores beta-adrenérgicos, resultando em uma diminuição 
controlada do débito cardíaco, da frequência cardíaca e da contratilidade. Ao 
promover a vasodilatação coronariana e reduzir a pressão arterial, esses 
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medicamentos diminuem a demanda de oxigênio pelo músculo cardíaco, um fator 
crucial em corações sob estresse funcional. Além disso, os betabloqueadores 
podem exercer um efeito protetor sobre os processos de divisão celular 
miocárdica, que frequentemente encontram-se alterados nessas patologias. 

No cenário pediátrico, a farmacocinética apresenta desafios específicos, com 
estudos indicando que pacientes jovens podem necessitar de doses até quatro 
vezes superiores às recomendadas para adultos para atingir níveis terapêuticos 
eficazes. O bisoprolol tem se destacado como uma opção promissora por sua alta 
cardiosseletividade e capacidade de estimular a produção endotelial de óxido 
nítrico, contribuindo para a redução da fibrose tecidual. Já o propranolol continua 
sendo a medicação de escolha para tratar a insuficiência cardíaca associada à 
cardiomiopatia hipertrófica em crianças, mantendo sua relevância histórica no 
arsenal terapêutico. 

4.2 Modulação sistêmica via inibição do sistema renina-angiotensina-
aldosterona (SRAA) 

A manipulação farmacológica do sistema renina-angiotensina-aldosterona 
representa um avanço na terapia de suporte para as cardiopatias congênitas, 
fundamentando-se em suas propriedades de proteção miocárdica e renal. Tanto os 
inibidores da enzima conversora de angiotensina quanto os bloqueadores dos 
receptores da angiotensina demonstraram eficácia robusta no controle da 
hipertensão arterial e no manejo da insuficiência cardíaca decorrente de diversas 
etiologias estruturais. Fisiologicamente, o SRAA coordena o equilíbrio hormonal 
que regula a retenção de sódio e água nos néfrons, exercendo um controle direto 
sobre a pressão arterial sistêmica. 

No entanto, nas cardiopatias congênitas, a ativação crônica e patológica deste 
sistema desencadeia consequências deletérias. A persistência dos níveis elevados 
de angiotensina II e aldosterona induz hipertensão sistêmica e promove alterações 
fibróticas progressivas no tecido renal. Por esse motivo, a interrupção dessa 
cascata hormonal é essencial para mitigar o remodelamento cardíaco adverso e 
preservar a função dos órgãos-alvo. 

4.2.1 Aplicação dos inibidores da enzima conversora de angiotensina (IECA) 

Os fármacos da classe dos IECA atuam na redução da atividade adrenérgica e na 
atenuação da ativação do SRAA, o que resulta em um alívio direto dos sintomas 
associados ao aumento do tônus simpático e da pressão arterial. Clinicamente, o 
uso dessas substâncias está associado à redução na taxa de hospitalizações e a 
uma melhoria significativa na sobrevida de pacientes pediátricos com quadros 
graves de insuficiência cardíaca. O mecanismo de ação envolve a inibição da 
produção de matriz extracelular e a redução do impacto pró-inflamatório das 
citocinas sobre o endotélio vascular, prevenindo o remodelamento patológico das 
câmaras cardíacas. Essa proteção é particularmente valiosa em pacientes que 
apresentam baixa fração de ejeção. 
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O captopril, introduzido na prática clínica em 1981, consolidou-se como um 
medicamento seguro para o público pediátrico, sendo eficaz na redução da 
sobrecarga e da hipertrofia ventricular esquerda em crianças. Atualmente, sua 
indicação estende-se a recém-nascidos e lactentes, enquanto outros agentes 
como o lisinopril e o enalapril são preferencialmente indicados para crianças em 
faixas etárias maiores. Embora aprovados para insuficiência cardíaca pediátrica 
desde 2013, as diretrizes estabelecem recomendações de classe I para pacientes 
com disfunção ventricular esquerda evidente e de classe IIa para indivíduos 
assintomáticos. Estudos comparativos demonstram que crianças com 
cardiomiopatia dilatada tratadas com IECA apresentam maior sobrevida em 
relação àquelas que utilizam apenas digoxina e diuréticos tradicionais. O benefício 
clínico é mais expressivo em pacientes com shunts esquerda-direita do que 
naqueles cuja insuficiência decorre estritamente de sobrecarga de pressão. 

4.2.2 Utilização dos bloqueadores de receptores de angiotensina (BRA) 

Os bloqueadores de receptores de angiotensina, como a valsartana e a losartana, 
oferecem uma abordagem alternativa ao inibir diretamente os receptores de 
angiotensina II localizados nos vasos sanguíneos e na zona glomerulosa adrenal. 
Esta classe farmacológica proporciona um bloqueio mais abrangente dos efeitos 
cardiovasculares da angiotensina II e apresenta um perfil de tolerabilidade superior, 
com incidência reduzida de efeitos colaterais em comparação aos IECA. Por essa 
razão, os BRA são a indicação primária para crianças que não toleram o uso de 
inibidores da enzima conversora. 

Ensaios clínicos realizados em pacientes de 1 a 16 anos demonstram que a 
valsartana melhora parâmetros clínicos, eletrocardiográficos e ecocardiográficos 
em casos de insuficiência cardíaca derivada de cardiopatias com shunt esquerda-
direita. Além da eficácia hemodinâmica, a possibilidade de administração em dose 
única diária facilita a adesão ao tratamento, um fator crítico no manejo de longo 
prazo. Entretanto, as evidências indicam que nem todas as condições respondem 
de maneira idêntica. Em adultos e crianças com Tetralogia de Fallot corrigida ou 
síndrome da hipoplasia do coração esquerdo, o uso desses fármacos não resultou 
em alterações significativas na fração de ejeção média ou nas dimensões 
ventriculares. 

4.3 Terapia diurética no manejo da congestão cardiovascular 

Os diuréticos constituem a primeira linha de tratamento para crianças com 
insuficiência cardíaca congestiva, independentemente da etiologia estrutural da 
cardiopatia. A estratégia terapêutica baseia-se na redução do volume extracelular 
e da pré-carga, aliviando os sintomas congestivos e melhorando a eficiência 
miocárdica. 

4.3.1 Dinâmica dos diuréticos de alça 

A furosemida permanece como o diurético de alça mais utilizado desde que sua 
segurança e rapidez na resolução da sobrecarga hídrica em crianças foram 
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comprovadas em 1971. O fármaco atua especificamente no ramo ascendente 
espesso da alça de Henle, inibindo o cotransportador Na+/K+/2Cl− e impedindo a 
reabsorção massiva de sódio e cloreto. Em cenários de insuficiência cardíaca 
aguda descompensada, a capacidade de resposta ao diurético é um marcador 
prognóstico fundamental. Uma resposta atenuada está correlacionada a maior 
mortalidade e períodos de internação prolongados. 

Avanços recentes na medicina neonatal sugerem que o método de administração 
pode influenciar o desfecho clínico. Em recém-nascidos submetidos a circulação 
extracorpórea, a infusão contínua de furosemida (0,1 mg/kg/h) mostrou-se superior 
ao regime de bolus intermitente, proporcionando uma resposta diurética mais 
estável e facilitando a obtenção de um equilíbrio hídrico negativo necessário para a 
recuperação pós-operatória. 

4.3.2 Aplicação de diuréticos tiazídicos 

Os tiazídicos, como a clorotiazida e a hidroclorotiazida, exercem seu efeito 
natriurético por meio da inibição do cotransportador de cloreto de sódio nos 
túbulos renais distais. Inicialmente, o uso desses agentes promove uma redução 
no volume extracelular, no retorno venoso e na resistência vascular periférica. Com 
a administração crônica, embora o débito cardíaco tenda a retornar aos níveis 
basais, a redução da resistência periférica persiste, o que contribui para o controle 
pressórico sustentado. No contexto das cardiopatias congênitas complexas, os 
tiazídicos são frequentemente associados à furosemida para tratar estados de 
sobrecarga hídrica refratária. 

4.3.3 Antagonistas de mineralocorticoides e poupadores de potássio 

A espironolactona destaca-se como o antagonista do receptor mineralocorticoide 
mais potente, atuando na inibição da reabsorção de sódio e na preservação dos 
níveis de potássio. Em adultos com cardiopatias congênitas, o uso desse fármaco 
está associado a uma redução de 30% na mortalidade. Além do efeito diurético, 
tanto a espironolactona quanto a eplerenona exercem funções protetoras ao 
prevenir a fibrose miocárdica e atenuar a secreção excessiva de catecolaminas. A 
espironolactona também melhora a função endotelial e reduz processos 
inflamatórios sistêmicos, embora estudos em pacientes com fisiologia de Fontan 
tenham mostrado resultados variados quanto ao impacto na função ventricular 
global. A Tabela 3 mostra os principais mecanismos e indicações das terapias 
diuréticas, facilitando a escolha terapêutica conforme a necessidade 
hemodinâmica do paciente. 
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Tabela 3 – Comparativo das classes de diuréticos na prática pediátrica 

Classe 
Farmacológica 

Exemplo 
Principal 

Mecanismo de 
Ação 

Indicação 
Principal 

Diuréticos de Alça Furosemida 

Inibe o 
cotransportador 
Na+/K+/2Cl− na 
alça de Henle. 

Congestão aguda, 
sobrecarga hídrica 

severa, pós-
operatório. 

Diuréticos Tiazídicos Hidroclorotiazida 
Inibe a reabsorção 
de sódio no túbulo 

distal. 

Uso crônico, 
hipertensão, 

potencialização da 
furosemida. 

Antagonistas de 
Mineralocorticoides 

Espironolactona 
Antagoniza a 
aldosterona e 

poupa potássio. 

Insuficiência 
cardíaca crônica, 

prevenção de 
fibrose miocárdica. 

 

4.4 Terapias vasodilatadoras e modulação do óxido nítrico 

A descoberta de que o endotélio produz substâncias capazes de induzir o 
relaxamento vascular, especificamente o óxido nítrico, revolucionou o tratamento 
das cardiopatias congênitas associadas à hipertensão pulmonar. O óxido nítrico 
atua via ativação da enzima guanilato ciclase solúvel, resultando na produção de 
monofosfato de guanosina cíclico (cGMP), que promove a vasodilatação e exerce 
efeitos inotrópicos e lusitrópicos positivos no coração. 

4.4.1 Antagonistas de receptores de endotelina-1 

A endotelina-1 é um peptídeo com potente ação vasoconstritora, estando 
diretamente envolvida na fisiopatologia da hipertensão sistêmica, na progressão da 
doença renal crônica e no comprometimento da função pulmonar. No cenário das 
cardiopatias congênitas, níveis elevados dessa substância induzem o 
remodelamento cardíaco adverso, caracterizado pelo aumento do diâmetro atrial e 
da massa ventricular esquerda. Para mitigar esses efeitos deletérios, utilizam-se os 
antagonistas de receptores de endotelina-1 (ET-As), como a bosentana e a 
ambrisentana, que demonstraram resultados favoráveis na redução das alterações 
estruturais miocárdicas. 

Esses fármacos são fundamentais para melhorar a sobrevida de pacientes adultos, 
particularmente aqueles que apresentam hipertensão arterial pulmonar 
sintomática associada a defeitos congênitos. A bosentana, um antagonista dos 
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receptores A e B, tem sido aplicada na redução da resistência vascular pulmonar 
desde 2004, apresentando um perfil farmacocinético em crianças muito 
semelhante ao observado em adultos saudáveis. Evidências clínicas indicam que 
o uso combinado de bosentana e sildenafila é capaz de otimizar a resistência 
vascular pulmonar e sistêmica em uma ampla faixa etária, abrangendo desde 
adolescentes até adultos com hipertensão pulmonar severa. 

4.4.2 Inibidores da fosfodiesterase e modulação do cGMP 

A enzima fosfodiesterase-5 (PDE-5) desempenha um papel crítico na sinalização 
vascular ao catabolizar o monofosfato de guanosina cíclico (cGMP) em seu 
metabólito inativo. A inibição dessa enzima resulta no acúmulo intracelular de 
cGMP, o que desencadeia o relaxamento da musculatura lisa vascular, a 
diminuição do consumo miocárdico de oxigênio e uma modulação controlada da 
inotropia. Estudos clínicos revelam que os inibidores da PDE-5 são benéficos na 
redução das taxas de hospitalização e mortalidade em pacientes adultos com 
fração de ejeção do ventrículo esquerdo reduzida. 

Agentes como a sildenafila e a tadalafila constituem o fundamento do tratamento 
da hipertensão arterial pulmonar devido aos seus potentes efeitos vasodilatadores. 
Eles são frequentemente utilizados em associação com diuréticos para o manejo 
da sobrecarga ventricular direita, sendo a terapia de escolha para casos de 
hipertensão pulmonar resistentes ao óxido nítrico inalatório. Além disso, essa 
classe medicamentosa está associada ao aumento da sobrevida em pacientes 
com síndrome de Eisenmenger, uma complicação grave de shunts intracardíacos 
não corrigidos. 

4.4.3 O papel vital das prostaglandinas na neonatologia 

Nas cardiopatias congênitas classificadas como ducto-dependentes, a 
manutenção da patência do canal arterial é uma condição de sobrevivência 
absoluta para garantir a perfusão dos órgãos e evitar a hipóxia sistêmica. As 
prostaglandinas, lipídios autacoides derivados do ácido araquidônico, 
desempenham um papel central nesse processo inflamatório e regulatório. Desde 
a demonstração de sua eficácia no relaxamento do canal arterial em 1973 e sua 
subsequente aprovação pelo órgão regulador em 1981, as prostaglandinas 
tornaram-se indispensáveis na estabilização de recém-nascidos. 

O tratamento é frequentemente iniciado com base no diagnóstico pré-natal ou em 
sinais clínicos precoces, como cianose profunda ou ausência de pulsos femorais. 
A administração por infusão contínua permite estabilizar a condição 
hemodinâmica do bebê, garantindo que ele chegue ao procedimento cirúrgico em 
melhores condições fisiológicas. A literatura médica reforça que a introdução 
precoce da terapia com prostaglandinas está diretamente correlacionada a 
menores taxas de morbidade e mortalidade neonatal. 
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4.4.4 Estimuladores da guanilato ciclase solúvel 

Diferente dos inibidores da fosfodiesterase, os estimuladores da guanilato ciclase 
solúvel (sGC) atuam diretamente na enzima responsável pela produção de cGMP, 
independentemente dos níveis de óxido nítrico endógeno. Esse mecanismo 
promove não apenas a vasodilatação, mas também inibe processos de 
remodelamento vascular patológico. Os benefícios clínicos incluem a redução da 
resistência vascular pulmonar e a diminuição dos níveis de peptídeo natriurético 
cerebral (pro-BNP), um marcador importante de estresse cardíaco. 

O riociguate, aprovado para uso clínico em 2013, foi originalmente desenvolvido 
para o tratamento de adultos com hipertensão arterial pulmonar associada a 
cardiopatias congênitas. Pesquisas recentes confirmam que o riociguate reduz 
significativamente a resistência vascular e promove um aumento no índice 
cardíaco, oferecendo uma alternativa terapêutica eficaz para pacientes com 
quadros complexos de hipertensão pulmonar associada. A Tabela 4 detalha as 
principais classes de vasodilatadores, seus alvos moleculares e as aplicações 
clínicas específicas discutidas nesta seção. 

Tabela 4 – Vasodilatadores e agentes pulmonares em cardiopatias congênitas 

Classe 
Medicamentosa 

Exemplos 
Mecanismo de 

Ação 
Indicação na DCC 

Antagonistas de 
Endotelina 

Bosentana, 
Ambrisentana 

Bloqueio dos 
receptores de 
endotelina-1. 

Hipertensão arterial 
pulmonar (HAP) 

sintomática. 

Inibidores da PDE-5 
Sildenafila, 
Tadalafila 

Inibição da 
degradação do 

cGMP. 

Base do tratamento 
para HAP e síndrome 

de Eisenmenger. 

Prostaglandinas 
Alprostadil 

(PGE1) 

Relaxamento do 
músculo liso do 

canal arterial. 

Cardiopatias ducto-
dependentes no 

período neonatal. 

Estimuladores da 
sGC 

Riociguate 
Estimulação direta 

da produção de 
cGMP. 

HAP associada a 
defeitos congênitos 

em adultos. 
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4.5 OPÇÕES FARMACOLÓGICAS ADJUVANTES E TERAPIAS COMBINADAS 

Além das classes principais voltadas para o controle de volume e pressão, o 
tratamento das cardiopatias congênitas envolve medicamentos adjuvantes que 
visam o controle do ritmo cardíaco, a modulação neuro-hormonal avançada e o 
fechamento farmacológico de conexões fetais persistentes. 

4.5.1 Inibidores do receptor da angiotensina e da neprilisina (ARNi) 

A neprilisina é uma endopeptidase responsável pela degradação de diversos 
peptídeos vasoativos, incluindo a angiotensina II e peptídeos natriuréticos, sendo 
encontrada no coração, vasos e rins. A sua inibição resulta em efeitos benéficos 
como vasodilatação, natriurese e redução da fibrose, embora possa levar à 
retenção hídrica se não for balanceada. A combinação de sacubitril (inibidor da 
neprilisina) e valsartana (BRA) foi aprovada para o tratamento da insuficiência 
cardíaca sintomática com disfunção sistólica, visando aumentar os níveis de 
peptídeos protetores e simultaneamente bloquear os efeitos da angiotensina II. 

Apesar do sucesso em adultos com insuficiência cardíaca adquirida, a aplicação 
dessa combinação na população pediátrica ainda é limitada por uma escassez de 
estudos robustos. Algumas evidências iniciais sugerem que pacientes com 
cardiopatias congênitas de alta complexidade podem não apresentar os mesmos 
benefícios observados na população geral, o que exige cautela e individualização 
da terapia. 

4.5.2 Terapia antiarrítmica e a classificação de vaughan williams 

O manejo de arritmias atriais e ventriculares é um componente essencial no 
cuidado de pacientes com malformações cardíacas, servindo tanto para o alívio de 
sintomas quanto para a profilaxia de eventos fatais. A classificação de Vaughan 
Williams continua sendo a base para a organização desses fármacos, tendo sido 
recentemente atualizada para incluir a Classe 0, representada por drogas que 
atuam na automaticidade sinoatrial, como a ivabradina. 

• Classe I – compreende os bloqueadores dos canais de sódio, como a 
procainamida. Esses agentes são geralmente contraindicados em pacientes 
com cardiopatias estruturais graves, pois podem deprimir a função 
ventricular e aumentar o risco de eventos pró-arrítmicos, especialmente 
naqueles com Tetralogia de Fallot. 

• Classe II – composta por betabloqueadores que reduzem a frequência 
cardíaca e aumentam o período refratário. São fundamentais no manejo de 
taquicardias supraventriculares e reentrantes, com recomendações 
específicas conforme as comorbidades do paciente: bloqueadores 
seletivos para asmáticos e agentes de excreção renal para aqueles com 
disfunção hepática. 

• Classe III – inclui bloqueadores dos canais de potássio como a amiodarona 
e o sotalol. A amiodarona é altamente eficaz no controle de arritmias pós-
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operatórias, mas seu uso prolongado é limitado pelo risco de toxicidade 
pulmonar, hepática e tireoidiana. O sotalol é uma alternativa segura para 
taquicardias resistentes, embora exija monitoramento rigoroso devido ao 
risco de aumento da mortalidade em certas populações. 

• Classe IV – representada por bloqueadores dos canais de cálcio não 
diidropiridínicos, como verapamil e diltiazem, úteis no controle da 
frequência de arritmias supraventriculares em pacientes adultos. 

4.5.3 Digoxina: o equilíbrio entre inotropismo e controle de ritmo 

A digoxina, isolada em 1930, permanece como um dos fármacos mais tradicionais 
na cardiologia pediátrica, tendo sua indicação inicial voltada para o tratamento da 
insuficiência cardíaca. Atualmente, seu papel clínico foi refinado para o manejo 
sintomático de pacientes que apresentam fibrilação, flutter atrial e quadros 
congestivos persistentes. O mecanismo de ação fundamental reside na inibição da 
bomba de Na+/K+-ATPase no miocárdio, o que resulta em um aumento reflexo do 
tônus parassimpático e no bloqueio parcial dos nódulos sinoatrial e 
atrioventricular. 

Este fármaco exerce um efeito inotrópico positivo ao elevar os níveis de cálcio 
intracelular, promovendo uma contração miocárdica mais eficiente, o que se 
traduz em melhores taxas de sobrevida para pacientes sem histórico de arritmias 
graves. Na vertente antiarrítmica, a digoxina é utilizada para retardar a condução 
em taquicardias supraventriculares dependentes do nó atrioventricular. Com os 
avanços no diagnóstico pré-natal, o uso transplacentário da digoxina tem sido 
explorado com sucesso para tratar a insuficiência cardíaca fetal em gestações com 
diagnóstico de malformações estruturais. No entanto, sua estreita faixa 
terapêutica exige monitoramento rigoroso, considerando que sua excreção é 
predominantemente renal. 

4.5.5 Anti-inflamatórios e o fechamento do canal arterial 

Desde o isolamento do salicilato na década de 1830, os anti-inflamatórios não 
esteroides (AINEs) tornaram-se onipresentes na prática médica mundial. No 
contexto específico da neonatologia, fármacos como a indometacina têm sido o 
padrão para o tratamento da persistência do canal arterial (PCA) desde os anos 
1970. O ibuprofeno recebeu aprovação para a mesma finalidade em 2006, 
consolidando-se como uma alternativa eficaz para induzir o fechamento 
farmacológico desta estrutura em bebês prematuros. 

A intervenção precoce com esses agentes está associada à redução de 
complicações graves, como hemorragias pulmonares e intraventriculares. 
Todavia, o uso de AINEs tradicionais pode comprometer a perfusão vascular em 
outros órgãos, o que levou à investigação do acetaminofeno (paracetamol) como 
uma opção terapêutica. Administrado por via oral ou intravenosa, o acetaminofeno 
apresenta uma alta taxa de sucesso no fechamento do canal arterial com um perfil 
de efeitos adversos significativamente menor, sendo recomendado para casos 
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onde o ibuprofeno é contraindicado ou em situações de falha no tratamento inicial. 
As principais opções farmacológicas utilizadas para induzir o fechamento do canal 
arterial, destacando suas indicações e perfis de segurança, são apresentadas na 
Tabela 5. 

Tabela 5 – Comparativo de opções para o fechamento da persistência do canal 
arterial 

Medicamento 
Início do Uso 

na PCA 
Principal Vantagem 

Considerações de 
Segurança 

Indometacina 
Década de 

1970 
Eficácia histórica 

comprovada. 
Risco de alteração na 

perfusão renal. 

Ibuprofeno 
2006 

(Aprovação 
FDA) 

Perfil de segurança 
estabelecido em 

prematuros. 

Pode afetar a função 
plaquetária. 

Acetaminofeno Recente 
Efeitos adversos 

mínimos e alta taxa de 
fechamento. 

Indicado em 
contraindicações aos 

AINEs. 

 
 

5. INTERVENÇÕES CIRÚRGICAS E PROCEDIMENTOS INVASIVOS DE ALTA 
PRECISÃO 

A estatística de que uma em cada 120 crianças nasce com algum tipo de anomalia 
cardíaca reforça a necessidade de uma infraestrutura cirúrgica robusta e 
especializada. Embora nem todas as malformações sejam fatais, estima-se que 
25% desses bebês desenvolvam formas críticas de cardiopatia congênita, exigindo 
intervenções imediatas para garantir a viabilidade da vida. Atualmente, o sucesso 
das técnicas operatórias permite que mais de 90% dos pacientes alcancem a vida 
adulta. 

Entre os recursos tecnológicos disponíveis para o suporte de longo prazo, 
destacam-se os dispositivos implantáveis. O cardioversor/desfibrilador (CDI) é 
utilizado para monitorar o ritmo cardíaco e intervir com choques elétricos em casos 
de arritmias malignas. Diferente do marcapasso, que atua de forma constante para 
manter a frequência cardíaca estável, o desfibrilador permanece em estado de 
vigilância, agindo apenas quando detecta irregularidades fatais. Esses 
equipamentos funcionam como um sistema de ressuscitação interna, essencial 
para pacientes com alto risco de morte súbita. 
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5.1 Cateterismo cardíaco e dispositivos oclusores 

O cateterismo cardíaco passou de uma ferramenta meramente diagnóstica em um 
método terapêutico de alta eficácia, permitindo correções estruturais sem a 
necessidade de cirurgias de tórax aberto. O procedimento consiste na inserção de 
um cateter em vasos sanguíneos periféricos, geralmente localizados na virilha, 
pescoço ou braços, guiando-o até o coração sob a supervisão de exames de 
imagem como o ultrassom e o raio-X. 

Ferramentas especializadas, como oclusores feitos de malha de arame e poliéster, 
são posicionadas para selar comunicações anormais entre os septos. Com o 
passar do tempo, ocorre a integração biológica desses dispositivos, com o 
crescimento de tecido natural sobre as próteses. Esta técnica é considerada 
segura e eficaz para a restauração da patência vascular e correção de orifícios 
septais, utilizando cateteres modernos que dispensam modificações complexas 
durante o ato médico. 

5.2 Terapêutica transcateter da válvula pulmonar 

A substituição da válvula pulmonar por via transcateter representa um marco no 
tratamento de pacientes com estenose ou insuficiência valvar grave. Este método 
evita o trauma da cirurgia de coração aberto ao utilizar um cateter contendo uma 
válvula artificial que é adaptada diretamente na artéria pulmonar. A expansão de 
um balão inflável fixa a prótese no local adequado, restabelecendo o fluxo 
sanguíneo eficiente entre o ventrículo direito e os pulmões. 

O sucesso deste procedimento depende de um planejamento rigoroso e de uma 
execução técnica precisa. É essencial realizar exames físicos e de imagem 
detalhados antes da intervenção, que ocorre sob anestesia endotraqueal. Durante 
o cateterismo, a equipe monitora as pressões intracavitárias e realiza angiografias 
para garantir o posicionamento milimétrico da válvula. Um critério de segurança 
indispensável é manter uma distância mínima de 10 mm entre o balão insuflado e 
a origem da artéria coronária esquerda, evitando compressões arteriais que 
poderiam causar infartos agudos durante o procedimento. Esta técnica permitiu o 
tratamento de condições antes consideradas intratáveis, como o tronco arterial 
complexo. 

5.3 Estratégias de ablação por cateter no manejo de arritmias 

A ablação por cateter se consolidou como uma intervenção de escolha para 
pacientes que apresentam distúrbios persistentes do ritmo cardíaco, com 
destaque para a fibrilação atrial. O objetivo desse procedimento é a eliminação 
seletiva de focos de tecido miocárdico que atuam como gatilhos ou vias de 
condução para estímulos elétricos anômalos nos átrios. Ao remover esses tecidos, 
busca-se restaurar a estabilidade elétrica do coração e prevenir a recorrência de 
taquiarritmias que podem comprometer a função ventricular de longo prazo. 

A técnica fundamenta-se na utilização de energia térmica para criar cicatrizes 
controladas no miocárdio, as quais perdem a capacidade de conduzir eletricidade. 
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Esse processo pode ser realizado por meio de calor extremo, utilizando energia de 
radiofrequência, ou através do resfriamento intenso, conhecido como crioablação. 
Durante o ato, o paciente permanece sob sedação enquanto o cateter é guiado com 
precisão milimétrica por meio de sistemas de mapeamento eletroanatômico e 
imagens de raios-X, garantindo que apenas as áreas patológicas sejam tratadas. 

O avanço constante da tecnologia aplicada aos cateteres e aos sistemas de 
navegação facilitou o diagnóstico precoce e a realização de intervenções cada vez 
mais seguras em faixas etárias menores. Graças a essa evolução, a sobrevida de 
pacientes com cardiopatias complexas e arritmias associadas aumentou 
drasticamente, permitindo que aproximadamente 90% desses indivíduos atinjam a 
idade adulta com uma qualidade de vida satisfatória. 

5.4 Intervenções na persistência do canal arterial (PCA) 

O canal arterial desempenha uma função vital durante a circulação fetal, servindo 
como uma ponte de comunicação entre a aorta e a artéria pulmonar para desviar o 
fluxo sanguíneo dos pulmões ainda não funcionais. Em condições normais, essa 
estrutura deve se fechar fisiologicamente até o segundo dia após o nascimento. 
Quando esse fechamento não ocorre em um intervalo de 72 horas, estabelece-se o 
diagnóstico clínico de persistência do canal arterial, uma condição que altera 
significativamente a dinâmica circulatória do recém-nascido. 

A patência desse canal resulta em uma redistribuição do fluxo sanguíneo sistêmico, 
provocando um aumento indesejado do volume de sangue que retorna aos 
pulmões e, consequentemente, uma sobrecarga de volume no átrio e no ventrículo 
esquerdo. Essa instabilidade hemodinâmica é particularmente crítica em bebês 
prematuros ou naqueles com peso inferior a 1000g, nos quais a presença de 
sintomas exige uma resposta médica ou cirúrgica de urgência para evitar falência 
cardíaca ou danos pulmonares permanentes. 

Atualmente, o fechamento dessa estrutura pode ser realizado de forma 
minimamente invasiva, guiado predominantemente por ecocardiografia. O uso de 
dispositivos oclusores, como tampões vasculares ou oclusores de dois discos, 
permite selar o canal de forma definitiva. Para o sucesso da intervenção, é 
essencial que o diâmetro do dispositivo seja compatível com a anatomia do ducto, 
garantindo um posicionamento estável sem obstruir a aorta descendente ou os 
ramos das artérias pulmonares. Em situações em que a abordagem por cateter não 
é viável, a técnica cirúrgica convencional, envolvendo uma pequena incisão 
torácica para a ligadura ou divisão do canal, continua sendo uma alternativa eficaz 
e segura. 

5.5 Reparo da comunicação interatrial (CIA) 

Na comunicação interatrial, ocorre uma falha na integridade do septo que separa 
os dois átrios, permitindo que o sangue oxigenado proveniente do lado esquerdo 
retorne ao lado direito do coração. Esse fluxo anômalo sobrecarrega a circulação 
pulmonar e as cavidades direitas, exigindo um planejamento terapêutico que 
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considere a anatomia específica do defeito. Devido à complexidade inerente ao 
sistema cardiovascular desses pacientes, a realização do reparo exige precauções 
padronizadas, incluindo o uso de profilaxia antibiótica, anestesia adequada e 
anticoagulação com heparina durante o procedimento. 

A via de acesso preferencial para o fechamento percutâneo é a veia femoral, que 
permite a introdução de cateteres e fios até o coração. O uso do ecocardiograma 
transesofágico é fundamental para avaliar as características das bordas do defeito 
septal e monitorar o posicionamento do fio guia, que geralmente é ancorado na veia 
pulmonar superior esquerda. Um ponto crítico da técnica é o dimensionamento 
dinâmico por meio de balão, uma vez que os defeitos septais raramente são 
simétricos e podem apresentar elasticidade, o que influencia a escolha do 
tamanho do dispositivo oclusor. 

Embora a oclusão por cateter seja a primeira escolha para muitos casos, a cirurgia 
de reparo direto permanece indicada para defeitos muito extensos ou com bordas 
insuficientes. Nesses casos, o cirurgião pode optar pelo fechamento primário com 
pontos ou pela aplicação de um remendo de material biológico ou sintético para 
recobrir a abertura, restaurando a separação completa das câmaras atriais. 

5.6 Septostomia atrial por balão e o procedimento de Rashkind 

O procedimento de Rashkind, ou septostomia atrial por balão, é uma intervenção 
paliativa vital para recém-nascidos com determinadas cardiopatias complexas, 
como a transposição de grandes vasos, onde a mistura de sangue entre os átrios é 
insuficiente para manter a oxigenação sistêmica. A técnica consiste em posicionar 
um cateter com um balão na ponta dentro do átrio esquerdo; após ser inflado, o 
balão é puxado vigorosamente em direção ao átrio direito, criando ou ampliando 
um orifício no septo atrial. 

Esta abertura permite que o sangue rico em oxigênio alcance a circulação 
sistêmica, estabilizando o bebê até que uma cirurgia corretiva definitiva possa ser 
realizada. Em condições como a síndrome do coração esquerdo hipoplásico, onde 
o septo atrial pode ser excessivamente espesso e resistente à ruptura simples, 
técnicas avançadas podem ser empregadas. Nesses casos, utiliza-se uma agulha 
de punção transeptal ou um fio de radiofrequência para perfurar o septo antes da 
passagem e inflação do balão, garantindo o fluxo sanguíneo necessário para a 
sobrevivência neonatal. Na Tabela 6 são encontradas as diferenças entre as 
abordagens cirúrgicas e percutâneas. 
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Tabela 6 – Comparativo de abordagens intervencionistas em defeitos septais e 
ductais 

Patologia 
Abordagem 

Percutânea (Cateter) 
Abordagem Cirúrgica 

Tradicional 
Indicação de 
Preferência 

PCA 
Oclusão por tampão 
ou molas vasculares. 

Ligadura ou divisão via 
toracotomia. 

Primeira escolha em 
bebês estáveis. 

CIA 
Prótese oclusora de 

duplo disco. 
Sutura direta ou uso de 

remendo (patch). 

Depende da 
localização e bordas 

do defeito. 

Rashkind 
Septostomia por 
balão transeptal. 

Raramente cirúrgica 
em caráter de 

urgência. 

Emergência neonatal 
para oxigenação. 

 

5.5 Implante de stent na via de saída do ventrículo direito 

A reconstrução cirúrgica da artéria pulmonar, especialmente em casos de 
intervenções repetidas, impõe desafios técnicos significativos à equipe médica. 
Embora abordagens como a angioplastia com retalho de sobrevivência ou o 
implante percutâneo isolado possam ser empregados, a opção pelo stent 
intraoperatório híbrido tem demonstrado alta eficácia clínica. A maioria desses 
procedimentos é conduzida sob circulação extracorpórea hipotérmica, visando a 
proteção orgânica durante a manipulação vascular. 

O planejamento rigoroso precede o ato cirúrgico, utilizando angiografia por 
tomografia computadorizada ou métodos convencionais para determinar com 
exaustividade as dimensões da estenose, o comprimento do segmento afetado e o 
tamanho adequado do stent e do balão de entrega. Durante a execução, o óstio e a 
bifurcação distal da artéria funcionam como pontos de referência fundamentais 
para garantir o posicionamento preciso da prótese e a desobstrução completa do 
fluxo. 

5.7 Estratégias no manejo da coarctação da aorta 

A coarctação da aorta é caracterizada pelo estreitamento patológico da luz aórtica, 
ocorrendo com maior frequência na zona de inserção do canal arterial, logo após a 
origem da artéria subclávia esquerda. Para a correção desse defeito, a abordagem 
transfemoral retrógrada é frequentemente selecionada, exigindo atenção 
minuciosa para preservar a integridade da artéria femoral durante o procedimento 
de reparo. Esta técnica visa a colocação de um stent que assegure um diâmetro 
vascular adequado para a perfusão sistêmica. 
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Além da intervenção por cateterismo, o arsenal cirúrgico dispõe de técnicas 
clássicas e eficazes. O retalho subclávio envolve uma incisão na área estreitada 
para expandir o vaso, enquanto a anastomose término-terminal — técnica 
recorrente em crianças maiores — consiste na remoção da seção estenosada 
seguida pela sutura direta das extremidades sadias. Em casos complexos, o uso de 
tubos protéticos para conectar as seções normais da aorta permite contornar a 
área afetada, restabelecendo a continuidade do fluxo sanguíneo. 

5.9 Abordagem multidiscilinar na atresia tricúspide 

A atresia tricúspide manifesta-se quando a válvula situada entre o átrio e o 
ventrículo direito encontra-se ausente, deformada ou excessivamente estreita, 
impedindo o fluxo direto de sangue para os pulmões. Esta condição resulta em 
cianose acentuada logo após o nascimento, uma vez que o sangue não consegue 
ser oxigenado de maneira satisfatória. O manejo inicial imediato envolve a 
administração de prostaglandinas para manter o canal arterial pérvio, garantindo 
uma fonte temporária de fluxo pulmonar até que a estabilização clínica permita a 
intervenção definitiva. 

O objetivo cirúrgico final é reestruturar a circulação para que o sangue alcance os 
pulmões de forma livre e eficiente. Isso pode ser alcançado por meio do reparo ou 
substituição da válvula tricúspide deformada, ou ainda pela inserção de 
dispositivos que criem novos caminhos para a oxigenação sanguínea. 

5.10 Procedimentos de alta complexidade na hipoplasia do coração esquerdo 

A síndrome da hipoplasia do coração esquerdo representa uma das formas mais 
graves e potencialmente fatais de cardiopatia congênita, decorrente do 
desenvolvimento insuficiente das estruturas do lado esquerdo do coração. Sem 
intervenção imediata, a condição evolui rapidamente para o óbito neonatal. O 
tratamento cirúrgico é altamente complexo e visa redirecionar o fluxo sanguíneo 
para que a circulação sistêmica e a pulmonar operem em equilíbrio. 

Dentre as técnicas empregadas, destaca-se a operação de Fontan, indicada 
geralmente para bebês entre quatro e seis meses de idade. Este procedimento 
busca redirecionar o sangue venoso proveniente da parte inferior do corpo 
diretamente para os pulmões, otimizando a oxigenação sem sobrecarregar o 
ventrículo único funcional. 

5.11 Intervenção na estenose aórtica e valvoplastia 

A estenose aórtica estabelece-se através do estreitamento da válvula homônima, 
dificultando a ejeção de sangue do ventrículo esquerdo para a aorta e para o 
restante do organismo. O reparo exige a observância de todas as precauções 
padrão de cateterismo e, em pacientes fora do período neonatal, pode ser 
conduzido sob sedação consciente. 

A técnica de escolha envolve a abordagem transfemoral retrógrada, facilitada pelo 
acesso simplificado aos vasos femorais. Um detalhe técnico crucial reside no 
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dimensionamento do balão, que deve corresponder a 80% ou 90% do tamanho do 
anel valvar. Este rigor visa maximizar a abertura da válvula e reduzir o gradiente de 
pressão, minimizando simultaneamente o risco de induzir regurgitação aórtica 
iatrogênica. A tabela 7 concentra as principais intervenções e o objetivo de cada 
abordagem técnica no cenário das cardiopatias congênitas críticas. 

Tabela 7 – Resumo de técnicas cirúrgicas e objetivos terapêuticos 

Condição Clínica Técnica Principal Objetivo Hemodinâmico 

Coarctação da 
Aorta 

Stent ou Anastomose 
término-terminal 

Eliminar obstrução na aorta 
descendente. 

Atresia Tricúspide 
Reparo valvar ou Shunts 
sistêmico-pulmonares 

Garantir fluxo sanguíneo para 
oxigenação pulmonar. 

Hipoplasia do 
Coração Esquerdo 

Procedimento de Fontan 
Redirecionar sangue venoso 

para os pulmões. 

Estenose Aórtica Valvoplastia por balão 
Reduzir gradiente de pressão 

no ventrículo esquerdo. 

 

6. CONSIDERAÇÕES FINAIS E PERSPECTIVAS FUTURAS 

O manejo das doenças cardíacas congênitas atravessa uma fase de 
amadurecimento técnico, impulsionado pela convergência entre a biologia 
molecular e o refinamento das intervenções invasivas. A evidência acumulada 
demonstra que a etiologia dessas malformações é multifatorial, exigindo que o 
diagnóstico genético, capaz de detectar alterações em aproximadamente 40% dos 
pacientes, seja integrado de forma rotineira à prática clínica para orientar tanto o 
prognóstico quanto o aconselhamento reprodutivo das famílias. 

A evolução da terapia medicamentosa, que transita de uma aplicação empírica 
baseada no tratamento de adultos para protocolos pediátricos específicos, revela-
se fundamental para estabilizar a hemodinâmica e melhorar a qualidade de vida a 
longo prazo. O uso de betabloqueadores, moduladores do sistema renina-
angiotensina-aldosterona e novos agentes vasodilatadores permite reduzir a 
mortalidade e mitigar os efeitos do remodelamento miocárdico adverso. 
Paralelamente, o avanço do cateterismo intervencionista e dos procedimentos 
híbridos tem permitido correções estruturais definitivas com menor morbidade, 
garantindo que a grande maioria das crianças acometidas alcance a maturidade. 
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O futuro do cuidado cardiovascular pediátrico, portanto, reside na personalização 
do tratamento, onde a identificação precoce de mecanismos etiológicos e a 
inovação tecnológica na via de saída do ventrículo direito ou na septação cardíaca 
possibilitarão intervenções cada vez mais seguras. A consolidação de programas 
especializados e a integração da equipe multidisciplinar são os fundamentos 
necessários para enfrentar a complexidade dessas anomalias, assegurando que os 
avanços na ciência molecular se traduzam efetivamente em benefícios clínicos 
tangíveis para os pacientes e seus familiares. 
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