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Resumo As doencas cardiacas congénitas (DCC) sdo anomalias congénitas
comuns, com uma prevaléncia estimada de 8 em cada 1.000 bebés nascidos
vivos. Ocorrem como resultado de embriogénese anormal do coracdo, sendo
associadas a mortalidade e morbidade significativas. O dano do coracédo é
irreversivel devido a falta de potencial de regeneracdo e, geralmente, os
pacientes podem necessitar de intervencado cirirgica. Com etiologia ainda
indefinida, as DCCs tém sua patogénese associada a fatores genéticos e
ambientais. Com isso, fatores de transcricdo, genes especificos e vias de
sinalizacdo, responsaveis pela morfogénese cardiaca precoce, tém sido
continuamente estudados em experimentos humanos e animais, assim como
fatores de risco nao hereditarios, incluindo infecgdo por rubéola, teratégenos,
idade materna e diabetes mellitus. O empenho nha descoberta das causas das
DCCs permite ndo apenas consolidar o conhecimento sobre suas causas
multifatoriais, mas também fornece uma visdo mais ampla para o
desenvolvimento de novos métodos preventivos e de tratamento.

Palavras-chave: Doengas cardiacas congénitas. Doenga cardiaca congénita
sindrémica. Doenca cardiaca congénita ndo sindrdbmica. Fatores genéticos.
Fatores ambientais.

1. Introducéo

As doencgas cardiacas congénitas (DCC) sdo as anomalias
congénitas mais frequentes entre os bebés, se apresentando em cerca de 8
em cada 1.000 nascidos vivos. Os defeitos cardiacos congénitos mais
comuns sdo comunicacao interventricular (CIV), comunicacéo interatrial (CIA),
transposicéo de grandes vasos (TGV), persisténcia do canal arterial (PCA) e
tetralogia de Fallot (TOF)'2 Classificada clinicamente em ciandtica e
aciandtica, a DCC tem uma prevaléncia mundial variavel®. Sua forma mais
grave sdo os defeitos cardiacos congénitos ciandticos, caracterizados
clinicamente pela coloracdo azulada das membranas mucosas (cianose),
causada pelo aumento do nivel de hemoglobina desoxigenada®*.

As apresentag0es clinicas e a gravidade das DCC dependem de seus
tipos ou subtipos. Porém, a maioria das criangas acomentidas apresenta
déficit de crescimento, tosse, infec¢des pulmonares repetidas, dificuldade
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respiratéria, intolerancia ao exercicio e cianose®. Os defeitos cardiacos
congénitos sdo associados a complicacdes graves, como comprometimento
cognitivo, afetando o paciente e seus familiares tanto emocional quanto
financeiramente®’. Melhorias nos procedimentos cirlirgicos e diagnosticos
melhoraram a sobrevida®, porém a mortalidade significativa entre criangas
com DCC ainda sio registradas®. A mortalidade de bebés com baixo peso ao
nascer € maior, mesmo apoés a intervencio cirlirgica’®.

Varios estudos sobre a etiologia das DCC foram realizados, mas sua
etiologia molecular e seus mecanismos ndo foram totalmente esclarecidos.
Os avancgos nas técnicas moleculares, no entanto, tém permitem avaliar os
defeitos de desenvolvimento do coracdo, possibilitando assim um
conhecimento maior sobre morfologia e genética'’. Considera-se que os
fatores genéticos desempenham um papel significativo na patogénese das
DCCs?2,

MutacBes pontuais de genes do fator de transcricdo cardiaca,
polimorfismo de nucleotideo Gnico (SNPs), aneuploidia e variantes do nimero
de copias cromossémicas (CNV) estdo diretamente associadas as DCCs!¥14,
Da mesma forma, mutacdes em genes que codificam receptores e ligantes,
gue sdo responsaveis pelas vias de sinalizacdo da morfogénese cardiaca,
como Notch e Jagged, respectivamente, estdo envolvidas na sua etiologia
das DCC'>1¢,

Fatores de transcricdo cardiaca bem estabelecidos e altamente
expressos em placas cardiogénicas, como NKX2.5, GATA4 e TBX5, foram
extensivamente estudados em experimentos humanos e animais!”*¢, sendo
suas mutacdes associadas a maioria das DCC né&o sindrémicas'®. Estudos
funcionais em NKX2.5, GATA4 e TBX5 em pesquisas com animais indicaram
alta reprodutibilidade dos resultados, sugerindo o modelo de heranga
monogénica da patogénese da DDC?°. Estudar a etiologia das DDC, portanto,
€ essencial para prever resultados clinicos, conhecer os riscos reprodutivos
genéticos, rastrear fatores de risco genéticos nas familias e antecipar o
prognostico. Estudos anteriores, por exemplo, indicam que pacientes com
DCC podem desenvolver hipertensdo pulmonar, o que torna a intervencéo
precoce necessaria®t?2,

2. Embriogénese do coracgéo

O coracdo é o primeiro O0rgdo a se desenvolver, a partir do
mesoderma, comecando a bater por volta dos 22 dias de gestacdo®. Seu
desenvolvimento (embriogénese) nos primeiros dias de vida fetal envolve
uma série de eventos, que incluem migracédo de células pré-cardiacas da
linha primitiva, formacé@o de 2 tubos cardiacos primitivos, fusédo de tubos
primitivos, looping cardiaco, septacdo cardiaca, formagdo de camara
cardiaca, formagcdo do sistema de conducdo cardiaca e das artérias
corondrias®*2°,
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O processo de desenvolvimento do coracdo é um rigidamente
regulado e requer uma interacdo complexa entre fatores de transcricéo,
vérios genes especificos cardiacos e vias de sinalizacdo. Tanto fatores
genéticos quanto ambientais?®?’” desempenham papéis essenciais durante o
coracdo desenvolvimento. MutagBes genéticas e alguns teratégenos podem
interferir no desenvolvimento normal (embriogénese) do coracgédo, levando a
defeitos cardiacos congénitos?.

Sinais endodérmicos, como BMP2, FGF8, crescente e Shh, atuam
como indutores do mesoderma cardiaco, enquanto sinais inibitérios, como
cordin, noggin, wntl e serrato sdo destinos mesodérmicos?®. O loop cardiaco,
a formacédo de cdmaras e a assimetria da esquerda para a direita estdo sob
controle da placa cardiogénica, que expressa 0s genes NKX2.5, GATA,
HANDS e TBX5. No inicio do desenvolvimento cardiaco inicial, os genes
NKX2.5 e MHC2A séo essenciais, enquanto que, em estagios posteriores, 0s
genes MEF2, HAND1 e HAND2 s&o ativamente transcritos®°.

O processo de regulacdo durante o desenvolvimento cardiaco é
controlado pelos genes dos fatores de transcricdo GATA e TBXS5, fatores de
crescimento como VEGF, FGF e PDGF e proteinas morfogénicas (BMP2,
BMP4, BMP5). Além disso, os genes Foxf, que controlam o segundo campo
cardiaco por meio da interagdo com TBX, estdo ativamente envolvidos®'.

3. Fatores etioldgicos da DCC

Multifatorial, a etiologia da DCC envolve fatores genéticos e
ambientais. Causas genéticas especificas podem ser detectadas em
aproximadamente 40% dos casos e sdo extremamente heterogéneas, a
exemplo de anomalias cromossdmicas ou aneuploidias, que correspondem a
cerca de 9% a 18% dos casos; variantes de nimero de copias (CNVs), que
variam entre 3 a 25% na DCC sindrémica e 3 a 10% na DCC n&o sindrémica;
e distarbios de gene Unico. A base genética da DCC pode ser dividida em
sindrbmica e ndo sindrbmica, onde anormalidades congénitas sdo isoladas
no coragdo3?33,

3.1 Anomalias genéticas na DCC sindrémica

Véarias sindromes comumente observadas sdo causadas por
aneuploidias cromoss6micas e CNVs, além da variagéo patogénica de genes
Unicos. As aneuploidias cromossbmicas envolvem as trissomias e
monossomias, como a sindrome de Turner, detectaveis por cariotipagem?®*.
As CNVs, por sua vez, sdo grandes dele¢Bes ou duplicacbes de DNA e
patogénicas, que estdo associadas a DCC sindrdmica e correspondem a
sindrome de dele¢do 22g11.2 (sindrome de DiGeorge), sindrome de delecao
1p36, delecdo 7q11.23 (sindrome de Williams-Beuren), dele¢fes terminais de
11q (sindrome de Jacobsen), dele¢do/duplicacdo 1g21.1 e sindrome de
delecdo 8p23.1, que pode ser detectada por hibridizacéo fluorescente in situ
e/ou microarranjo cromossdmico+3,
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Além disso, descobriu-se que sindromes causadas por variantes de
um Unico gene s@o geneticamente heterogéneas, incluindo mutacbes em
fatores de transcricdo e modificadores da cromatina — importantes para o
desenvolvimento cardiaco normal. Etiologias de gene Unico, foram
inicialmente detectadas por analises classicas de ligacdo e sequenciamento
direcionado de genes candidatos em parentes multigeracionais, onde varios
membros da familia foram afetados com DCC associada a sindromes®.

3.2 Causas monogénicas na DCC néo sindrémica

As variantes patogénicas relacionadas a DCC n&o sindrbmica sédo
divididas em fatores de transcricdo, moléculas de sinalizagédo celular e
proteinas estruturais cardiacas. A expressao e a fungéo desses fatores sao
relevantes para as linhagens progenitoras cardiacas, regulacdo espaco-
temporal e formagdo da complexa estrutura tridimensional do corag&o®.
Fatores de transcricdo envolvidos no desenvolvimento cardiaco foram
identificados em estudos genéticos com mudltiplos sistemas de modelos
animais. Os membros da familia Nkx, GATA e T-box constituem a rede
reguladora central responsavel pela cardiogénese normal e sdo genes
causadores de DCC*.

3.2.1 Mutacgdes no fator de transcricdo Nkx2. 5

Foram relatadas pela primeira vez como causa de DCC nao
sindrébmica, a partir da analise de 4 familiares com doenca autossémica
dominante*?. O fendtipo comum associado as mutacGes Nkx2. 5 é o defeito
do septo atrial, juntamente com anormalidades da conducéo atrioventricular.
Desde entdo, mutacfes Nkx2. 5 foram observadas em um amplo espectro de
DCC, incluindo defeito do septo atrial, tetralogia de Fallot (TOF), estenose
aortica subvalvar, atresia pulmonar e sindrome do coragdo esquerdo
hipopléasico, assim como anormalidade na condugéo atrioventricular, levando
a bloqueio cardiaco completo e morte cardiaca stbita*.

Estudos demonstraram que muta¢cdes no homeodominio de Nkx2.
5sd0 uma das causas de defeito do septo ventricular, enquanto mutacdes
fora do homeodominio podem resultar em TOF*. Também foi relatado que
camundongos portadores de mutagBes Nkx2. 5recapitulam fenotipos
cardiacos encontrados em humanos. A identificacdo de mutacdes Nkx2. 5 é
benéfica para deteccdo de pacientes com risco aumentado de doenca
progressiva do sistema de conduc¢do, morte subita cardiaca ou defeito do
septo atrial assintomatico®.

3.2.2 Mutacdes nos membros da familia GATA

Caracterizadas por dominios de dedo de zinco e de ativagdo
transcricional, foram identificadas em pacientes com diferentes tipos de DCC.
Mutacdes heterozig6ticas em GATA4, por exemplo, foram encontradas pela
primeira vez em defeitos septais cardiacos familiares*®, sendo associadas
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com defeito do septo atrial, defeito do septo ventricular, defeito do septo
atrioventricular, estenose pulmonar e TOF#’. Esses achados foram apoiados
por relatos de fendtipos cardiacos semelhantes em camundongos
haploinsuficientes para GATA4 ou portadores de mutacdes em GATA4%,

Raras variantes de sequéncia em GATA5 foram relatadas em
individuos afetados com DCC, incluindo valvula aértica bicuspide (VAB),
defeito do septo ventricular, TOF e dupla via de saida do ventriculo direito. A
delecdo genética de GATAS e especifica de células endoteliais de GATAS
usando Tie2-Cre em camundongos ocasionaram VAB*. MutagGes em
GATA6 foram verificadas pela primeira vez em pacientes com
tronco arterioso persistente®, sendo envolvidas em uma variedade de DCC,
incluindo TOF, duplavia de saida do ventriculo direito, transposicdo das
grandes artérias, defeito do septo atrial e defeito do septo ventricular®l.
Modelos murinos, no entanto, apresentaram VAB, incluindo camundongos
haploinsuficientes para GATA6 e os com delecdo especifica de segundo
campo cardiaco de GATAG6 usando Is|1-Cre®2.

Recentemente, foi demonstrado que o GATA6 funciona como um
fator pioneiro no desenvolvimento cardiaco, regulando a ativacao
transcricional de genes criticos associados ao desenvolvimento do coracao,
assim como linhagens endodérmicas, péancreas e diafragma. Essas
descobertas contribuem para a descoberta de mecanismos moleculares em
diversos defeitos de desenvolvimento, como defeitos do trato de saida
cardiaco, pancreas e disgenesia do diafragma em pacientes com variantes
distintas desse gene®3.

3.2.3 Familia T-box

Consiste em importantes fatores de transcri¢do no desenvolvimento
cardiaco. TBX5 e TBX1 estdo respectivamente envolvidos na etiologia da
sindrome de Holt-Oram e da sindrome de delegdo 22q11.2%4%. Além da
relacdo com a DCC sindrébmica, mutacbes em TBX5 e TBX1 foram
identificadas em DCC ndo sindrémica, como TOF e defeitos do septo
cardiaco®®%7, Outro membro da familia, o TBX20, foi posteriormente implicado
em DCC nédo sindrémica, incluindo defeitos do septo cardiaco, estenose da
valvula mitral, cardiomiopatia dilatada e TOF®®,

3.2.4 Sinalizagéo celular e moléculas de adeséo

A sinalizacdo Notch é importante para a diferenciagdo celular que
regula o desenvolvimento de valvulas e cAmaras cardiacas e esta associada
a DCC sindrdmica e ndo sindrdmica. Variantes em Notchl foram a primeira
causa genética relatada de doenca da vélvula adrtica, posteriormente
descritas ndo apenas em DCC do lado esquerdo, como VAB e duplavia
de saida do ventriculo direito, mas também TOF e outras DCC do lado
direito>°60,
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Outra via de sinalizacdo celular importante para o desenvolvimento
cardiovascular € a sinalizacao nodal que regula o padrdo esquerdo-direito.
Mutacgdes nodal foram relatadas em pacientes com heterotaxia, além de DCC
ndo sindrébmica, como defeitos cardiacos conotruncais e defeito do septo
ventricular. Mutag6es em varios alvos downstream do nodal (GDF1, CFC1 e
FOXH1) também foram identificadas em coortes DCC®-62,

3.2.5 Proteinas estruturais

O sarcomero cardiaco e as proteinas da matriz extracelular sao
essenciais para a estrutura e funcdo do musculo cardiaco. MutagBes em
proteinas cardiacas estruturais séo causas comuns de cardiomiopatia. Porém,
alguns desses genes também foram associados a DCC nado sindrémica.
Mutacdes de MYH6 (a-miosina 6 de cadeia pesada) foram descritas no
defeito do septo atrial familiar, juntamente com formas hipertréficas ou
dilatadas de cardiomiopatia®®, enquanto mutagdes no MYH7 (B-miosina de
cadeia pesada) tém sido associadas a anomalia de Ebstein e a nao
compactacdo do ventriculo esquerdo®.

Mutagdes em ACTC1(a-actina cardiaca), outro gene da proteina do
sarcomero, foram identificados no defeito do septo atrial familiar e na
cardiomiopatia®® e mutacdes de MYH11 (miosina 11 de cadeia pesada) foram
relacionadas a aneurisma familiar da aorta toracica com persisténcia do canal
arterial®>. A haploinsuficiéncia de elastina, por sua vez, causa DCC
sindrdmica na sindrome de Williams-Beuren®®, e mutagdes em elastina foram
relatadas em estenose adrtica supravalvar e estenose pulmonar®®¢’,

Fatores ambientais na DCC

As causas ambientais estdo envolvidas em 2 a 10% dos casos de
DCC e correspondem a doengas maternas, como diabetes mellitus;
obesidade e fenilcetondria; infeccdo, como rubéola e influenza; deficiéncias
nutricionais, como &cido fdlico, vitamina A e vitamina D; e teratégenos, como
como talidomida, alcool, tabagismo e drogas®®. Embora seja provavel que
uma parcela significativa de casos de DCC tenha alguma contribuicéo
etiolégica ambiental, tem sido dificil quantificar o papel especifico desses
fatores no desenvolvimento da doenca. Os mecanismos subjacentes pelos
guais os fatores ambientais interrompem as vias moleculares durante o
desenvolvimento cardiaco para causar DCC permanecem desconhecidos.
Também foi demonstrado que a DCC é causada por interacbes gene-
ambiente em camundongos, onde a haploinsuficiéncia de Notchl em
embriGes em desenvolvimento, juntamente com a exposicdo materna
hiperglicémica ou hipéxica, resultou em aumento da incidéncia de casos®7°.

4, Tratamento medicamentoso

A intervencdo precoce para DCC é considerada essencial para
pacientes pediatricos, uma vez que essa condi¢do deve ser abordada com
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uma combinacgdo de tratamento por cateter, farmacolégico e cirdrgico. Com
isso, muitos medicamentos tém contribuido com a reducao da mortalidade,
comprovando a importancia de sua aplicacdo. Atualmente, a terapia
medicamentosa na DCC é amplamente empirica, devido a necessidade de
prolongar e melhorar a qualidade de vida desses pacientes. Também é
evidente a inovacdo nessa area, bem como para recomendacgfes sobre
manejo racional e uso de medicamentos de Ultima geracdo’™ 2. Até o
momento, o tratamento farmacolégico da DC pediatrica se apoia nos pilares
do tratamento cardiovascular em adultos. Estudos recentes mostraram que
pacientes com DCC exibem ativacdo neuro-hormonal patolégica e
remodelacdo cardiaca semelhante a doenca cardiaca adquirida, sendo a
acdo desses medicamentos na DCC descritos a seguir’®.

4.1 Betabloqueadores

O bloqueio dos receptores beta-adrenérgicos no coracdo reduz o
débito cardiaco, a tensdo miocéardica, a demanda de oxigénio, a frequéncia
cardiaca, a contratilidade e a pressdo arterial e promove a vasodilatacao
coronariana. Estudos demonstraram que as DCC também afetam a divisao
celular miocardica e a citocinese, ou seja, fendbmenos que podem ser
prevenidos com betabloqueadores™. Entre eles, um estudo de
farmacocinética populacional verificou que os pacientes pediatricos tiveram
gue receber até 4 vezes a dosagem recomendada para adultos para atingir
uma biodisponibilidade comparavel no sangue™.

Altamente cardiosseletivo e de acdo prolongada, o bisoprolol foi
proposto para insuficiéncia cardiaca pediétrica, pois possui um mecanismo
duplo de bloqueio do receptor 1 e produgao endotelial de 6xido nitrico, sendo
capaz de diminuir a fibrose miocérdica e a resisténcia vascular sistémica’®.

Além disso, o propranolol é atualmente o tratamento de escolha na
insuficiéncia cardiaca causada por cardiomiopatia hipertréfica pediatrica”.

4.2 Inibidores do sistema renina-angiotensina-aldosterona

A inibicdo do sistema renina-angiotensina-aldosterona (SRAA)
apresentou caracteristicas cardioprotetoras e nefroprotetoras. Os inibidores
da enzima conversora de angiotensina (IECA) e os bloqueadores dos
receptores da angiotensina (BRA) provaram ser eficazes na hipertenséo e na
insuficiéncia cardiaca de qualquer causa. O SRAA mantém uma relacéo entre
0s hormdnios que, entre outros fatores, resulta na retencédo de sodio e agua
nos néfrons, controlando fisiologicamente a pressao arterial sistémica. Nesse
sentido, a ativacao crénica do SRAA induz hipertensao e altera¢des fibréticas
no rim”8, Especificamente no tratamento das DCC, os IECA e BRA agem da
seguinte forma:
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4.2.1 Inibidores da enzima conversora de angiotensina

Os IECA reduzem a atividade adrenérgica e a ativagdo do SRAA,
diminuindo os sintomas relacionados ao aumento da presséo arterial e do
tbnus simpatico, a progressao da insuficiéncia cardiaca e as hospitalizacoes,
melhorando a sobrevida. Previnem o remodelamento cardiaco por inibir a
producdo de matriz extracelular e reduzir o efeito pré-inflamatério das
citocinas sobre o endotélio vascular, uma acdo benéfica para pacientes com
insuficiéncia cardiaca e baixa fracdo de ejecdo’. O captopril, um dos IECA
mais utilizados, foi langado em 1981 como um medicamento seguro e eficaz
para hipertensdo e insuficiéncia cardiaca congestiva, com sua eficacia
pediatrica demonstrada com reducéo da sobrecarga e hipertrofia ventricular
esquerda em criangas. Atualmente, é recomendado para recém-nascidos e
lactentes, enquanto o lisinopril e o enalapril sdo indicados para criangas
maiores®,

Em 2013, o uso de IECA foi aprovado para o tratamento da
insuficiéncia cardiaca pediatrica, independentemente da etiologia, mas seus
efeitos ndo foram amplamente estudados. Até o momento, existe uma
recomendacdo de classe | para pacientes com disfunc¢ao ventricular esquerda
e de classe lla para assintomaticos. Alguns estudos mostraram que adultos
com insuficiéncia cardiaca e criancas com cardiomiopatia dilatada ou funcdo
ventricular sistdlica tratados com IECA tiveram melhor sobrevida em 1 e 2
anos de seguimento, em comparacdo aos tratados com digoxina e diuréticos
potassicos, como a espironolactona’®. Estudos também observaram
melhora clinica em pacientes pediatricos com shunts esquerda-direita com
insuficiéncia cardiaca, mas nédo nos casos de insuficiéncia cardiaca causada
por lesBes por sobrecarga de pressaos.

4.2.2 Bloqueadores de Receptores de Angiotensina

Os receptores de angiotensina foram inicialmente descobertos nos
vasos sanguineos e na glomerulosa adrenal. Medicamentos, como valsartana
e losartana, inibem diretamente os receptores de angiotensina Il. Além disso,
a inibicao da fase final do sistema SRAA pelos BRA oferece um bloqueio mais
eficiente dos efeitos cardiovasculares da angiotensina Il, com menos efeitos
colaterais do que os IECA®2. Sendo assim, sua principal indicacdo é para
criancas intolerantes aos IECAs’2. Dados de um ensaio clinico randomizado,
duplo-cego em criancas de 1 a 16 anos, mostraram que o tratamento com
valsartana melhorou as caracteristicas clinicas, eletrocardiograficas e
ecocardiogréficas de pacientes com insuficiéncia cardiaca decorrente de
DCC com shunt esquerda-direita®?,

Outra vantagem dos BRA ¢é a possibilidade de serem administrados
uma vez ao dia, o que melhora a adesdo ao medicamento. Porém, estudos
ndo encontraram alteracfes significativas na fracdo de ejecdo média, pico
equivalente de oxigénio ventilatério ou dimensdes ventriculares em criangas
e pacientes adultos com TOF corrigida, ventriculo direito sistémico e
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sindrome da hipoplasia do coragdo esquerdo tratados com esses
medicamentos®.

4.3 Diuréticos

Tém sido uma terapia preferencial para doencas cardiovasculares,
sendo usados como primeira linha de tratamento para criangas com
insuficiéncia cardiaca congestiva, independentemente da causa®®.

4.3.1 Diuréticos de alca

Foram inicialmente propostos junto com digitalicos para insuficiéncia
cardiaca aguda pediatrica, sendo considerados terapia de primeira linha para
insuficiéncia cardiaca congestiva. Sua aplicacao bem-sucedida foi alcancada
até 1971, quando a furosemida, o diurético de algca mais comum, provou ser
uma alternativa rapida e segura para sobrecarga hidrica em criancas. Essas
drogas visam a reabsorcdo de cloreto e sédio por meio da inibicdo do
cotransportador Na + /K + /2Cl — no ramo ascendente espesso da alga de
Henle®.

Estudos observaram que, em criancas hospitalizadas com
insuficiéncia cardiaca aguda descompensada, uma diminuicdo da resposta
diurética foi associada ao aumento da mortalidade, internacdo mais longa e
pior progndstico®. Evidéncias recentes, no entanto, mostraram gue o uso de
diuréticos continuos pode ser benéfico para neonatos, especialmente apds
circulacdo extracorpérea, uma vez que uma infusdo continua de furosemida
(0,1 mg/kg/h) teve uma resposta diurética mais alta e uma maior
probabilidade de obter um resultado negativo equilibrio do que um bolus
intermitente de 1 mg/kg IV a cada 4 horas™.

4.3.2 Diuréticos tiazidicos

Causam um efeito natriurético e uma diminuicdo no volume
extracelular, retorno venoso, débito cardiaco e resisténcia vascular periférica
em altas doses, visando a reabsorcdo de sodio nos tdbulos renais distais.
Tanto o volume extracelular quanto o débito cardiaco voltam ao normal
guando administrados cronicamente, mas a resisténcia vascular periférica
continua diminuindo®’.

Clinicamente, os diuréticos tiazidicos podem ser usados com a
furosemida em criancas com sobrecarga de volume refrataria no cenério de
insuficiéncia cardiaca congestiva’?2. O primeiro diurético tiazidico, a
clorotiazida, entrou no mercado em 1957, como um diurético oral seguro e
eficaz, seguido pela hidroclorotiazida, uma molécula 10 a 15 vezes mais
potente, um ano depois. Ambas as moléculas atuam no tubulo contorcido
distal inibindo o cotransportador de cloreto de sodio®”.

Cardiologia em Foco: prevencgdao, diagnoéstico e tratamentos atuais
Editora Epitaya | ISBN: 978-65-87809-80-9 | Rio de Janeiro | 2023 | pag. 292



4.3.3 Diuréticos poupadores de potassio/antagonistas de mineralocorticoides)

Esses diuréticos se ligam ao receptor mineralocorticoide e
antagonizam a aldosterona, resultando na inibicdo tanto da reabsorcédo de
sédio quanto da excrecao de potassio. Até 0 momento, o diurético poupador
de potdssio mais potente e com melhor absorcdo intestinal é a
espironolactona, uma droga que reduz a mortalidade em 30% em adultos com
DCcC?®,

Tanto a espironolactona quanto a eplerenona, outro diurético
poupador de potassio, previnem a fibrose miocéardica e a secrecéo excessiva
de catecolaminas, porém a eplerenona tem menos efeitos adversos. A
espironolactona melhora a fungéo das células cardiacas e endoteliais e reduz
a inflamac&o na presenca desta condi¢do®. Em um estudo experimental de
4 semanas com 12 pacientes pediatricos com fisiologia do tipo Fontan e
insuficiéncia cardiaca, a administracdo de espironolactona foi associada a
uma reducdo significativa na interleucina-1b, mas nenhuma outra alteracéo
significativa foi observada®.

4.4 Vasodilatadores

Em 1980, Furchgott & Zawadzki descobriram que a acetilcolina e a
bradicinina estimulavam o endotélio a produzir uma substancia
vasodilatadora denominada fator relaxante derivado do endotélio que,
posteriormente, foi identificada como Oxido nitrico (NO). Produzido no
miocérdio, o NO é responsavel pela inducdo da vasodilatacdo, além de
causar efeitos inotropicos e lusitrépicos positivos no coracao, com a producao
de monofosfato de guanosina ciclico (cGMP) mediada pela enzima guanilato
ciclase sollvel (sGC)®. No tratamento da DCC, diferentes drogas
vasodilatadoras foram avaliadas.

4.4.1 Antagonistas de receptores de endotelina-1

Envolvido na hipertensdo, na doenca renal crdonica e no
comprometimento da funcdo pulmonar, a endotelina-1 é um peptideo que
induz o remodelamento cardiaco, aumento do didmetro atrial e massa
ventricular esquerda. Antagonistas de receptores de endotelina-1 (ET-As),
como bosentana e ambrisentana, mostraram resultados favoraveis na
reducdo dos efeitos deletérios da endotelina-1. Consequentemente, eles
melhoram a sobrevida de pacientes adultos, especialmente os com
hipertenséo arterial pulmonar sintomética associada a DCC. Antagonista dos
receptores de endotelina A e B, o bosentan tem sido usado para reduzir a
resisténcia vascular pulmonar desde 2004. A farmacocinética da bosentana
na hipertensdo arterial pulmonar pediatrica e em adultos saudaveis é
semelhante®®. O tratamento com bosentan juntamente com sildenafil
melhorou a resisténcia vascular pulmonar e sistémica em um estudo com
pacientes variando de 12 a 53 anos com doencga coronariana e hipertenséo
arterial pulmonar®.
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4.4.2 Inibidores da fosfodiesterase

A fosfodiesterase-5 (PDE-5) é a enzima que cataboliza o cGMP em
seu metabdlito inativo. Sua inibicdo causa acumulo intracelular de cGMP,
inducdo do relaxamento da musculatura lisa e diminuicdo do consumo de
oxigénio e inotropia. Estudos observaram que inibidores da PDE-5 s&o
benéficos contra hospitalizacdo e morte de pacientes com mais de 18 anos
com reducdo da fracdo de ejecdo do ventriculo esquerdo®. Sildenafila e
tadalafila sdo considerados a base do tratamento da hipertenséo arterial
pulmonar, devido aos seus efeitos vasodilatadores, juntamente com
diuréticos para controlar a sobrecarga ventricular direita, sendo também o
tratamento de escolha para a hipertensdo arterial pulmonar resistente ao NO
e associados ao aumento da sobrevida em pacientes adolescentes e adultos
com sindrome de Eisenmenger®.

4.4.3 Prostaglandinas

As DCC ducto dependentes requerem permeabilidade ductal para
evitar o comprometimento da perfusdo dos 6rgaos-alvo e hipoxia devido ao
fluxo pulmonar inadequado. Derivadas do &cido araquidonico, as
prostaglandinas sédo lipidios autacoides enddgenos envolvidos na resposta
inflamatéria do organismo. Em 1973, Coceany & Olley demonstraram sua
eficacia no relaxamento do canal arterial e, em 1975, ela foi usada pela
primeira vez em criancas, obtendo, em 1981, aprovac¢édo da Food and Drug
Administration (FDA)%. O tratamento com prostaglandinas se apoia no
diagndstico pré-natal de DCC ducto dependente ou achados clinicos, como
cianose ou auséncia de pulsos femorais, com ou sem acidose, podendo ser
administrada por infusdo continua para estabilizar a condi¢do do bebé antes
da cirurgia. A terapia precoce com prostaglandinas est4 associada a menores
taxas de morbidade e mortalidade®®.

4.4.4 Estimuladores de guanilato ciclase soltvel

Apés a descoberta da enzima guanilato ciclase soltvel (sGC), em
1998, foi possivel verificar que estimuladores de sGC estimulam a producéo
de NO em vérios tecidos. O aumento resultante em cGMP derivado da
estimulagdo de NO também inibe a remodelacdo vascular. Os beneficios
adicionais do sGC incluem resisténcia vascular pulmonar melhorada e niveis
reduzidos de peptideo natriurético cerebral N-terminal pré-encefalico®. Entre
os estimuladores de sGC, o riociguate foi aprovado pela FDA para o
tratamento da hipertenséo arterial pulmonar em 2013, sendo originalmente
desenvolvido para a terapia de pacientes adultos com essa condi¢do
associada a DCC%. Recentemente, o riociguate demonstrou reduzir
significativamente a resisténcia vascular pulmonar e aumentar o indice
cardiaco em pacientes com DCC e hipertensao arterial pulmonar®®.
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4.5 Opgdes medicamentosas

Inibidores do receptor da angiotensina/neprilisina (ARNiSs),
antiarritmicos, digoxina e anti-inflamatorios nao esteroides (AINEs) sao
medicamentos adjuvantes com beneficios conhecidos no tratamento de DCC.

4.5.1 Inibidores do receptor da angiotensina/neprilisina

Descoberta em 1973, a neprilisina € uma endopeptidase envolvida na
remogédo da angiotensina Il encontrada nos vasos sanguineos, no coragéo e
no tdbulo renal proximal. Sua inibicdo resulta em vasodilatacdo, natriurese,
diurese e inibicdo da fibrose, mas também pode causar vasoconstricao,
retencdo de agua e hipertrofial®. A valsartana, por sua vez, é um BRA
aprovado a principio para o tratamento da hipertensdo e posteriormente da
insuficiéncia cardiaca, com reducio comprovada da morte cardiovasculart?,

Ha alguns anos, a combinacéo sacubitril (ARNi) e valsartana (BRA)
foi aprovada para insuficiéncia cardiaca sintomatica com disfuncéo sistdlica.
Essa combinacdo foi proposta devido aos substratos mistos de neprilisina,
gue demonstraram reduzir a pressdo e o volume sanguineo, além de
aumentar o sodio, a excrecédo de agua e a vasodilatacdo®l. Porém, poucos
estudos abordaram a populacdo pediatrica, e alguns autores nao
encontraram beneficio da combinacdo sacubitril-valsartana em pacientes
com DCC complexal®.

4.5.2 Antiarritmicos

Os antiarritmicos desempenham um papel importante no tratamento
de arritmias atriais e ventriculares, causando alivio sintomético e profilaxia
dessas condi¢Bes. Sdo divididos de acordo com seu mecanismo de acao,
com base na classificagdo de Vaughan Williams, que se mantém vdlida até
hoje. Porém, sua classificacdo atual incluiu a classe 0, correspondente a
drogas que atuam sobre automaticidades sinoatriais, como a ivabradina,
usada para reduzir a frequéncia cardiaca na taquicardia sinusal, com ou sem
insuficiéncia cardiaca concomitante!®®. Nesse caso, principais classes que
compdem a classificacdo dos antiarritmicos sdo as seguintes:

Classe | — representada pelos bloqueadores dos canais de sédio, como a
procainamida, divididos em 3 subgrupos com base na velocidade de
dissociacdo de seu receptor. Esses antiarritmicos sdo contraindicados para
pacientes com DCC, pois podem deprimir a funcao ventricular, especialmente
em pacientes com fracdo de ejecdo sistdlica diminuida. Também podem
causar eventos pro-arritmicos e aumentar o risco de arritmias ventriculares
em pacientes com TOF1%4,

Classe Il —formada por betabloqueadores, como o propranolol, que reduzem
a frequéncia cardiaca e a velocidade de conducdo e aumenta a duracdo do
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periodo refratario efetivo. Devido aos seus efeitos anti-adrenérgicos no nodo
sinoatrial e atrioventricular, podem ser usados para taquicardias
supraventriculares e ventriculares, taquicardias reentrantes nodais e
taquicardias reentrantes atrioventriculares'®. No entanto, existe uma
recomendacdo de classe lla para o uso de betabloqueadores, como
bisoprolol ou metoprolol, para o manejo agudo e de longo prazo de arritmias
supraventriculares em pacientes adultos com DCC%. Por isso, a escolha de
um betabloqueador especifico é importante. Pacientes com asma, portanto,
devem ser administrados com um bloqueador B 1 seletivo (atenolol, esmolol
ou metoprolol), pacientes com hipertensdo coexistente devem usar um alfa e
um betabloqueador (labetalol ou carvedilol), e pacientes com disfuncéo
hepatica devem usar bloqueadores excretados por via renal (atenolol ou
nadolol)+

Classe Ill — representada pelos bloqueadores dos canais de potassio,
incluindo sotalol, ibutilida, dofetilide e amiodarona, uma das drogas mais
eficazes na prevencdo e controle de taquicardias supraventriculares e
taquiarritmias ventriculares na DCC!%. A amiodarona é eficaz no controle de
arritmias atriais pés-operatérias e arritmias associadas a defeitos estruturais,
mas apresenta alto risco de toxicidade a longo prazo, como fibrose pulmonar,
disfungdo hepética e alteracdes da tireoide. Comparativamente, o sotalol
mostrou propriedades seguras e eficazes para a terminacdo aguda e terapia
de manutencéo de taquicardias supraventriculares resistentes a adenosina e
taquicardias ventriculares em criancas com ou sem DCC. Porém, outros
estudos mostraram altas taxas de eventos pré-arritmicos e aumento da
mortalidade por todas as causas!®®. Dados de estudo retrospectivo
multicéntrico verificaram que a dofetilida demonstrou supressao inicial eficaz
da fibrilagdo atrial em 85% dos pacientes com DCC!%, enquanto outros
estudos constataram que antiarritmicos de classe Il podem ser associados a
um menor risco de recorréncia de arritmia atrial em comparacdo a outras
classes em pacientes com DCC207,

Classe IV — inclui bloqueadores dos canais de calcio ndo diidropiridinicos,
gue podem ser usados na taquicardia atrial e fibrilacdo e no bloqueio
atrioventricular de pacientes com DCC!%, Existe, porém, uma recomendag&o
de classe lla para o uso de verapamil ou diltiazem no tratamento agudo,
gerenciamento de longo prazo e controle de frequéncia de arritmias
supraventriculares de pacientes adultos com DCC7,

4.5.3 Digoxina

Descoberta em 1930, a digoxina era, a principio, indicada para a
insuficiéncia cardiaca pediétrica, sendo hoje recomendada para 0 manejo
sintomatico de pacientes com fibrilagao, flutter atrial, e insuficiéncia cardiaca
congestiva. Inibe a bomba de Na + /K + -ATPase do coragdo, aumentando o
tbnus parassimpatico que blogueia os nédulos sinoatrial e atrioventricular. A

digoxina é excretada por via renal e estd disponivel nas formas oral e
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intravenosa'®t. Também eleva o inotropismo cardiaco e o célcio intracelular,
considerando-se, com isso, que o tratamento gera melhor sobrevida em
pacientes sem arritmia prévia. Sobre seu papel antiarritmico, a digoxina pode
potencialmente tratar arritmias dependentes do nodo sinoatrial e
atrioventricular e retardar as taquicardias supraventriculares. Avangos no
diagnoéstico pré-natal aumentaram as possibilidades de aplicacdo de
tratamentos transplacentarios, com estudos mostrando melhoras na
insuficiéncia cardiaca em pacientes com DCC1%,

4.5.5 Anti-inflamatoérios ndo esteroides

Desde que o salicilato foi isolado pela primeira vez na década de 1830,
0s AINEs tém sido um dos medicamentos mais prescritos em todo o mundo.
Entre eles, a indometacina tem sido usada para tratar a persisténcia do canal
arterial desde a década de 1970, enquanto o ibuprofeno também foi aprovado
para o fechamento da persisténcia do canal arterial em 2006. Atualmente, o
ibuprofeno e a indometacina permanecem aprovados para o tratamento da
persisténcia do canal arterial na populagdo pediatrica''®. Além disso, o
tratamento precoce tem sido associado a uma reducdo da hemorragia
pulmonar e periventricular ou intraventricular. Como esses medicamentos
tém efeitos adversos potenciais na perfusdo vascular e organica, a
administracao oral ou intravenosa de acetaminofeno foi proposta devido a sua
alta taxa de fechamento do canal arterial patente com efeitos adversos
minimos. E recomendada para pacientes com contraindicacdes ao
tratamento com ibuprofeno, falha no tratamento ou tratamento inicial**.

5. Tratamento cirdrgico

Um a cada 120 bebés nasce com doencga cardiaca, que geralmente
ocorre durante o inicio da gestacdo, quando o coragdo do bebé esta se
formando. Porém, nem todos 0s casos séo graves, com 1 em cada 4 bebés
desenvolvendo DCC critica. O estudo de Thakkar et al'!? constatou que cerca
de 1 milhdo de criancas e cerca de 1,4 milhdo de adultos vivem com DCC.
Nesse caso, um cardioversor/desfibrilador (CDI) pode ser usado para
acompanhar o ritmo cardiaco e detectar batimentos cardiacos irregulares. O
desfibrilador € capaz de aplicar um choque elétrico para estimular o coragdo
assim que perceber um ritmo anormal. Ao contrario do marcapasso, o
eguipamento nem sempre esta ativo, amenos que detecte umairregularidade
em relagdo ao marcapasso, que esta sempre guiando o coragdo para manter
um batimento cardiaco constante. Desfibriladores agem como ressuscita¢éo
do coracdo'®®. Procedimentos invasivos, por sua vez, podem ser indicados
em casos complexos de DCC, sempre que considerado necessario.

5.1 Cateterismo cardiaco

Por meio de raios-X ou ultrassom, um cateter é inserido em um vaso
sanguineo perceptivel nos bracos, pescogo ou virilha e o guia até o coragéo.
Pequenas ferramentas sdo entdo inseridas para corrigir o defeito cardiaco, a
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exemplo dos dispositivos implantaveis de fechamento cardiaco —feitos de
poliéster, malha de arame ou ambos — que selam os orificios em um septo.
Com o tempo, os tecidos crescem sobre os implantes colocados nas paredes
gue separam as camaras do coracdo. Com o0 avanco da tecnologia, 0s
cateteres mais recentes séo relativamente curtos e ndo requerem nenhuma
modificagdo!!*. Segundo Qureshi et al'®, trata-se de um método eficaz e
seguro para restauracao da perviedade do vaso sanguineo.

5.2 Terapia transcateter da valvula pulmonar

Pode ser realizada em pacientes com valvulas pulmonares estreitas
Ou com vazamento sem recorrer a cirurgia de coracdo aberto. Nesse
procedimento, um cateter contendo uma valvula artificial € inserido em uma
veia, sendo, na sequéncia, adaptado a artéria pulmonar do paciente. Logo
depois, um baldo é inflado, expandindo e colocando a valvula artificial no
lugar. Este tratamento permite que o sangue flua bem entre os pulmdes e o
ventriculo direito. Em casos de estenose valvar pulmonar ou adrtica, a
valvoplastia por baldo é usada para separar os folhetos de parede fina,
regulando assim o fluxo sanguineo!6:117,

Nos Ultimos anos, a implante transcateter da valva pulmonar tem
permitido tratar varias formas de DCC, a exemplo do tronco arterial (truncus
arteriosus), antes considerado intratavel. Ap6s exames fisico e de imagem
minuciosos, o procedimento é realizado no laboratério de cateterismo, com o
uso de anestesia endotraqueal. O acesso pode ser via veia jugular interna e,
em alguns casos, veia femoral, com aplicacdo de heparina intravenosa para
atingir o tempo de coagulacdo ativado entre 200s e 250s. O cateterismo
cardiaco padrdo é conduzido para acessar a pressao e o gradiente no
conduto disfuncional, seguido por angiografia e coronariografia seletiva
simultdnea com bal&o. Para obter um equilibrio na colocacéo da vélvula, sem
comprimir as artérias coronarias, € necessario manter uma distancia de 10
mm da extremidade do baldo insuflado ao ponto inicial da artéria coronaria
esquerda. Para garantir que o parto seja possivel, & essencial uma avaliagao
angiogréafica da via de saida do ventriculo direito, assim como de sua
anatomia e tamanho**é.

5.3 Ablagao por cateter

E indicada para pacientes com distlrbios do ritmo cardiaco, como
fibrilagdo atrial, com a remocdo completa dos tecidos causadores de ritmo
anormal nos atrios. Eliminar os caminhos elétricos anormais com o uso de
calor extremamente alto, energia de radiofrequéncia ou temperatura
extremamente baixa para a formac¢do de uma cicatriz incapaz de conduzir
eletricidade € o objetivo desse procedimento, realizado sob sedacgéo
enquanto o cateter € guiado por imagens de raios-X. A corrente elétrica de
radiofrequéncia é fornecida pelo cateter. A medida que a tecnologia avanca,
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facilita o diagndstico, a intervencdo precoce e o tratamento. Com isso, 90%
dos pacientes atingem a idade adulta®.

5.4 Persisténcia do canal arterial

z

O canal arterial € um elemento importante na circulacdo fetal,
permitindo a transferéncia de sinais entre a aorta e a artéria pulmonar,
fechando, normalmente, 2 dias apds o nascimento. A persisténcia do canal
arterial (PDA) é oficialmente diagnosticada apés 72 horas, quando o
fechamento necessario ndo ocorre. Com isso, ha uma redistribuicdo do fluxo
sanguineo sistémico e um consequente aumentando do fluxo sanguineo
pulmonar, volume ventricular e &trio esquerdo. Cerca de 55-70% dos
nascimentos prematuros ou lactentes com peso inferior a 1000g apresentam
sintomas hemodinamicos de PCA, exigindo intervencéo médica ou cirdrgica
urgente. O procedimento pode ser realizado principalmente sob orientacéo
ecocardiografica'®. Varios dispositivos foram desenvolvidos para o
fechamento do PDA, incluindo oclusores de ductos de dois discos e tampdes
vasculares. O didmetro do ducto e do dispositivo deve ser o mesmo. O
dispositivo, nesse caso, é implantado apds estar bem posicionado no canal
arterial, sem saliéncias em nenhum dos lados, com shunt residual verificado
por ecocardiografia e confirmacdo de que ndo ha bloqueio da aorta
descendente ou ramos das artérias pulmonares. Outro método envolve fazer
uma pequena incisdo no lado esquerdo do peito. Apés localizacdo da PDA, o
canal arterial pode ser cortado ou dividido®?.

5.5 Implante de stent na via de saida do ventriculo direito

A cirurgia reconstrutiva da artéria pulmonar no procedimento cardiaco
congénito repetido das artérias pulmonares pode ser desafiadora. Embora
existam tratamentos como angioplastia com patch de sobrevivéncia e
implante percutaneo de stent que podem ser suficientes, a opgéo efetiva com
stent intraoperatério hibrido mostra-se Gtil. Na maioria das vezes, poucos
pacientes necessitam de parada circulatéria. Porém, todos os procedimentos
sdo realizados sob circulacdo extracorpérea hipotérmica. Antes da cirurgia, a
area, o tamanho e o comprimento da estenose da artéria pulmonar sao
determinados por angiografia pulmonar por tomografia computadorizada ou
angiografia convencional, que também auxiliam na escolha do baldo de
entrega e do tamanho do stent. Os pontos de referéncia para este
procedimento incluem o éstio e a bifurcacgéo distal da artéria'??.

5.6 Comunicagdo interatrial

Na comunicacao interatrial, os dois &trios se comunicam, fazendo
com que o lado direito do coracéo receba o sangue ja4 oxigenado do lado
esquerdo. Devido & sua complexidade, todos os pacientes acometidos devem
passar por precaugdes padronizadas de cateterismo, anestesia com profilaxia
antibidtica e anticoagulagao com heparina. O cateterismo cardiaco garante o
posicionamento adequado e a eliminagdo do defeito residual ou obstru¢éo da
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valvula, sendo a veia femoral percutanea o ponto de acesso ideal para
realizagdo do procedimento. Um ecocardiograma transesofagico avalia todas
as anormalidades associadas a defeitos septais e o fio é colocado na veia
pulmonar superior esquerda. O dimensionamento regular do baldo é
necessario, uma vez que os defeitos septais ndo sdo simétricos e capazes
de se estenderem. O dimensionamento do baldo ajuda a determinar as
propriedades hemodinamicas do coragéo e as chances de o paciente tolerar
o fechamento. Uma opcdao cirdrgica também esta disponivel para reparar a
comunicacao interatrial, sendo, nesse caso, o septo fechado com pontos. No
entanto, um remendo também pode ser usado para cobrir o buraco*?3,

5.7 Coarctacédo da aorta

A coarctacdo da aorta € definida como um estreitamento na aorta,
mais comumente no local de insercdo do canal arterial, distal a artéria
subclavia esquerda. A abordagem transfemoral retrégrada é preferida na
avaliacdo da veia e artéria femoral, sendo necessdaria uma atengéo especial
durante o procedimento de reparo para evitar a divisdo da artéria femoral.
Essa técnica garante a obtencdo de um vaso com didmetro maior apos a
colocacdo do stent. Além da colocacao de stent, o retalho subclavio (corte na
parte estreita da aorta), € outro método utilizado para solucionar coarctacéao
da aorta, assim como a costura das extremidades apds remocédo da secao
estreita da aorta — uma técnica usada principalmente em crian¢cas mais velhas
— e aconexao dos tubos as secdes normais da aorta, feita em ambos os lados
da secdo estreita para permitir que o sangue flua, contornando a éarea
afetada’?,

5.8 Septostomia atrial por baldo (procedimento de Rashkind)

Nesse procedimento, um cateter com um baldo na ponta é
posicionado dentro do atrio esquerdo, sendo inflado e puxado para o atrio
direito. O aumento da abertura no septo atrial permite que sangue rico em
oxigénio alcance o corpo. Em casos como a sindrome do coracdo esquerdo
hipopléasico, pode existir um septo atrial espesso. Uma perfuracdo de fio de
radiofrequéncia ou uma agulha de punc¢éo transeptal pode ser usada para
entregar o baldo. Ao atingir o atrio esquerdo, o fio é inflado e volta para o atrio
direito para desinsuflacdo adicional'?.

5.9 Reparo da atresia tricuspide

A atresia tricispide € uma forma acrdmica de DCC, que ocorre
guando a valvula tricaspide, encontrada entre as cAmaras superior e inferior
do coracdo, € estreita, deformada ou ausente. Bebés com essa condicdo
parecem azuis, pois 0 sangue ndo consegue captar oxigénio no coracao.
Imediatamente ap6s o nascimento, o bebé é administrado com
prostaglandina, que ajuda a manter o canal arterial aberto, permitindo que o
sangue flua continuamente para os pulm&es. Esta é uma medida temporéria
para manter a crianca viva e estavel, porém, a cirurgia pode ser necessaria
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para corrigir o defeito. O objetivo é permitir que o sangue circule livremente
do corpo para os pulmdes, por meio da substituicdo ou reparo a vélvula
tricispide, assim como a inser¢cdo de um dispositivo para que 0 sangue
chegue aos pulmdes'?.

5.10 Procedimento hibrido para a hipoplasia do coracao esquerdo

A hipoplasia do coragao esquerdo é uma DCC com risco de morte,
sendo causada pela ma formacéo do lado esquerdo do coragdo. Se nao for
controlada ou tratada, resulta na morte da maioria dos bebés. Complexo, o
procedimento cirdrgico ocorre a partir da artéria pulmonar ou da aorta,
visando fazer que o sangue circule normalmente pelos pulmdes e organismo
em geral. A operacdo de Fontan € outro método invasivo de tratamento da
hipoplasia do coracéo, indicada para bebés com 4 a 6 meses de idade. A
técnica busca redirecionar o sangue da parte inferior do corpo para os
pulmdes'?e.

5.11 Estenose adrtica

A estenose aodrtica se estabelece por meio do estreitamento da
abertura da valvula adrtica, que impede o fluxo de sangue do ventriculo
esquerdo para a aorta. Seu procedimento de reparo exige que todas as
precaucdes padrdo de cateterismo sejam seguidas. Em alguns casos, ap6s
o periodo neonatal, ele pode ser realizado quando o paciente esta consciente.
A melhor abordagem é a transfemoral retrograda, pois 0 acesso a artéria e
veia femoral é mais facil. O tamanho do bal&o deve variar de 80 a 90% do
tamanho do anel para evitar risco de regurgitacdo adrtica. Resultados que
revelam reducdo do gradiente pela metade e auséncia de aumento da
regurgitacdo aortica sdo indicativos de que o procedimento foi bem-sucedido.
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