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Resumo As doenças cardíacas congênitas (DCC) são anomalias congênitas 
comuns, com uma prevalência estimada de 8 em cada 1.000 bebês nascidos 
vivos. Ocorrem como resultado de embriogênese anormal do coração, sendo 
associadas a mortalidade e morbidade significativas. O dano do coração é 
irreversível devido à falta de potencial de regeneração e, geralmente, os 
pacientes podem necessitar de intervenção cirúrgica. Com etiologia ainda 
indefinida, as DCCs têm sua patogênese associada a fatores genéticos e 
ambientais. Com isso, fatores de transcrição, genes específicos e vias de 
sinalização, responsáveis pela morfogênese cardíaca precoce, têm sido 
continuamente estudados em experimentos humanos e animais, assim como 
fatores de risco não hereditários, incluindo infecção por rubéola, teratógenos, 
idade materna e diabetes mellitus. O empenho na descoberta das causas das 
DCCs permite não apenas consolidar o conhecimento sobre suas causas 
multifatoriais, mas também fornece uma visão mais ampla para o 
desenvolvimento de novos métodos preventivos e de tratamento. 

Palavras-chave: Doenças cardíacas congênitas. Doença cardíaca congênita 
sindrômica. Doença cardíaca congênita não sindrômica. Fatores genéticos. 
Fatores ambientais. 

1. Introdução 

As doenças cardíacas congênitas (DCC) são as anomalias 
congênitas mais frequentes entre os bebês, se apresentando em cerca de 8 
em cada 1.000 nascidos vivos. Os defeitos cardíacos congênitos mais 
comuns são comunicação interventricular (CIV), comunicação interatrial (CIA), 
transposição de grandes vasos (TGV), persistência do canal arterial (PCA) e 
tetralogia de Fallot (TOF)1,2. Classificada clinicamente em cianótica e 
acianótica, a DCC tem uma prevalência mundial variável3. Sua forma mais 
grave são os defeitos cardíacos congênitos cianóticos, caracterizados 
clinicamente pela coloração azulada das membranas mucosas (cianose), 
causada pelo aumento do nível de hemoglobina desoxigenada4. 

As apresentações clínicas e a gravidade das DCC dependem de seus 
tipos ou subtipos. Porém, a maioria das crianças acomentidas apresenta 
déficit de crescimento, tosse, infecções pulmonares repetidas, dificuldade 
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respiratória, intolerância ao exercício e cianose5. Os defeitos cardíacos 
congênitos são associados a complicações graves, como comprometimento 
cognitivo, afetando o paciente e seus familiares tanto emocional quanto 
financeiramente6,7. Melhorias nos procedimentos cirúrgicos e diagnósticos 
melhoraram a sobrevida8, porém a mortalidade significativa entre crianças 
com DCC ainda são registradas9. A mortalidade de bebês com baixo peso ao 
nascer é maior, mesmo após a intervenção cirúrgica10. 

Vários estudos sobre a etiologia das DCC foram realizados, mas sua 
etiologia molecular e seus mecanismos não foram totalmente esclarecidos. 
Os avanços nas técnicas moleculares, no entanto, têm permitem avaliar os 
defeitos de desenvolvimento do coração, possibilitando assim um 
conhecimento maior sobre morfologia e genética11. Considera-se que os 
fatores genéticos desempenham um papel significativo na patogênese das 
DCCs12. 

Mutações pontuais de genes do fator de transcrição cardíaca, 
polimorfismo de nucleotídeo único (SNPs), aneuploidia e variantes do número 
de cópias cromossômicas (CNV) estão diretamente associadas às DCCs13,14. 
Da mesma forma, mutações em genes que codificam receptores e ligantes, 
que são responsáveis pelas vias de sinalização da morfogênese cardíaca, 
como Notch e Jagged, respectivamente, estão envolvidas na sua etiologia 
das DCC15,16. 

Fatores de transcrição cardíaca bem estabelecidos e altamente 
expressos em placas cardiogênicas, como NKX2.5, GATA4 e TBX5, foram 
extensivamente estudados em experimentos humanos e animais17,18, sendo 
suas mutações associadas à maioria das DCC não sindrômicas19. Estudos 
funcionais em NKX2.5, GATA4 e TBX5 em pesquisas com animais indicaram 
alta reprodutibilidade dos resultados, sugerindo o modelo de herança 
monogênica da patogênese da DDC20. Estudar a etiologia das DDC, portanto, 
é essencial para prever resultados clínicos, conhecer os riscos reprodutivos 
genéticos, rastrear fatores de risco genéticos nas famílias e antecipar o 
prognóstico. Estudos anteriores, por exemplo, indicam que pacientes com 
DCC podem desenvolver hipertensão pulmonar, o que torna a intervenção 
precoce necessária21,22. 

2. Embriogênese do coração 

O coração é o primeiro órgão a se desenvolver, a partir do 
mesoderma, começando a bater por volta dos 22 dias de gestação23. Seu 
desenvolvimento (embriogênese) nos primeiros dias de vida fetal envolve 
uma série de eventos, que incluem migração de células pré-cardíacas da 
linha primitiva, formação de 2 tubos cardíacos primitivos, fusão de tubos 
primitivos, looping cardíaco, septação cardíaca, formação de câmara 
cardíaca, formação do sistema de condução cardíaca e das artérias 
coronárias24,25. 
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O processo de desenvolvimento do coração é um rigidamente 
regulado e requer uma interação complexa entre fatores de transcrição, 
vários genes específicos cardíacos e vias de sinalização. Tanto fatores 
genéticos quanto ambientais26,27 desempenham papéis essenciais durante o 
coração desenvolvimento. Mutações genéticas e alguns teratógenos podem 
interferir no desenvolvimento normal (embriogênese) do coração, levando a 
defeitos cardíacos congênitos28. 

Sinais endodérmicos, como BMP2, FGF8, crescente e Shh, atuam 
como indutores do mesoderma cardíaco, enquanto sinais inibitórios, como 
cordin, noggin, wnt1 e serrato são destinos mesodérmicos29. O loop cardíaco, 
a formação de câmaras e a assimetria da esquerda para a direita estão sob 
controle da placa cardiogênica, que expressa os genes NKX2.5, GATA, 
HANDS e TBX5. No início do desenvolvimento cardíaco inicial, os genes 
NKX2.5 e MHC2A são essenciais, enquanto que, em estágios posteriores, os 
genes MEF2, HAND1 e HAND2 são ativamente transcritos30.  

O processo de regulação durante o desenvolvimento cardíaco é 
controlado pelos genes dos fatores de transcrição GATA e TBX5, fatores de 
crescimento como VEGF, FGF e PDGF e proteínas morfogênicas (BMP2, 
BMP4, BMP5). Além disso, os genes Foxf, que controlam o segundo campo 
cardíaco por meio da interação com TBX, estão ativamente envolvidos31. 

3. Fatores etiológicos da DCC 

Multifatorial, a etiologia da DCC envolve fatores genéticos e 
ambientais. Causas genéticas específicas podem ser detectadas em 
aproximadamente 40% dos casos e são extremamente heterogêneas, a 
exemplo de anomalias cromossômicas ou aneuploidias, que correspondem a 
cerca de 9% a 18% dos casos; variantes de número de cópias (CNVs), que 
variam entre 3 a 25% na DCC sindrômica e 3 a 10% na DCC não sindrômica; 
e distúrbios de gene único. A base genética da DCC pode ser dividida em 
sindrômica e não sindrômica, onde anormalidades congênitas são isoladas 
no coração32,33. 

3.1 Anomalias genéticas na DCC sindrômica 

Várias síndromes comumente observadas são causadas por 
aneuploidias cromossômicas e CNVs, além da variação patogênica de genes 
únicos. As aneuploidias cromossômicas envolvem as trissomias e 
monossomias, como a síndrome de Turner, detectáveis por cariotipagem34. 
As CNVs, por sua vez, são grandes deleções ou duplicações de DNA e 
patogênicas, que estão associadas à DCC sindrômica e correspondem à 
síndrome de deleção 22q11.2 (síndrome de DiGeorge), síndrome de deleção 
1p36, deleção 7q11.23 (síndrome de Williams-Beuren), deleções terminais de 
11q (síndrome de Jacobsen), deleção/duplicação 1q21.1 e síndrome de 
deleção 8p23.1, que pode ser detectada por hibridização fluorescente in situ 
e/ou microarranjo cromossômico34-39. 
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Além disso, descobriu-se que síndromes causadas por variantes de 
um único gene são geneticamente heterogêneas, incluindo mutações em 
fatores de transcrição e modificadores da cromatina – importantes para o 
desenvolvimento cardíaco normal. Etiologias de gene único, foram 
inicialmente detectadas por análises clássicas de ligação e sequenciamento 
direcionado de genes candidatos em parentes multigeracionais, onde vários 
membros da família foram afetados com DCC associada a síndromes33. 

3.2 Causas monogênicas na DCC não sindrômica 

As variantes patogênicas relacionadas à DCC não sindrômica são 
divididas em fatores de transcrição, moléculas de sinalização celular e 
proteínas estruturais cardíacas. A expressão e a função desses fatores são 
relevantes para as linhagens progenitoras cardíacas, regulação espaço-
temporal e formação da complexa estrutura tridimensional do coração40. 
Fatores de transcrição envolvidos no desenvolvimento cardíaco foram 
identificados em estudos genéticos com múltiplos sistemas de modelos 
animais. Os membros da família Nkx, GATA e T-box constituem a rede 
reguladora central responsável pela cardiogênese normal e são genes 
causadores de DCC41. 

3.2.1 Mutações no fator de transcrição Nkx2. 5 

Foram relatadas pela primeira vez como causa de DCC não 
sindrômica, a partir da análise de 4 familiares com doença autossômica 
dominante42. O fenótipo comum associado às mutações Nkx2. 5 é o defeito 
do septo atrial, juntamente com anormalidades da condução atrioventricular. 
Desde então, mutações Nkx2. 5 foram observadas em um amplo espectro de 
DCC, incluindo defeito do septo atrial, tetralogia de Fallot (TOF), estenose 
aórtica subvalvar, atresia pulmonar e síndrome do coração esquerdo 
hipoplásico, assim como anormalidade na condução atrioventricular, levando 
a bloqueio cardíaco completo e morte cardíaca súbita43.  

Estudos demonstraram que mutações no homeodomínio de Nkx2. 
5são uma das causas de defeito do septo ventricular, enquanto mutações 
fora do homeodomínio podem resultar em TOF44. Também foi relatado que 
camundongos portadores de mutações Nkx2. 5recapitulam fenótipos 
cardíacos encontrados em humanos. A identificação de mutações Nkx2. 5 é 
benéfica para detecção de pacientes com risco aumentado de doença 
progressiva do sistema de condução, morte súbita cardíaca ou defeito do 
septo atrial assintomático45. 

3.2.2 Mutações nos membros da família GATA  

Caracterizadas por domínios de dedo de zinco e de ativação 
transcricional, foram identificadas em pacientes com diferentes tipos de DCC. 
Mutações heterozigóticas em GATA4, por exemplo, foram encontradas pela 
primeira vez em defeitos septais cardíacos familiares46, sendo associadas 
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com defeito do septo atrial, defeito do septo ventricular, defeito do septo 
atrioventricular, estenose pulmonar e TOF47. Esses achados foram apoiados 
por relatos de fenótipos cardíacos semelhantes em camundongos 
haploinsuficientes para GATA4 ou portadores de mutações em GATA448.  

Raras variantes de sequência em GATA5 foram relatadas em 
indivíduos afetados com DCC, incluindo válvula aórtica bicúspide (VAB), 
defeito do septo ventricular, TOF e dupla via de saída do ventrículo direito. A 
deleção genética de GATA5 e específica de células endoteliais de GATA5 
usando Tie2-Cre em camundongos ocasionaram VAB49. Mutações em 
GATA6 foram verificadas pela primeira vez em pacientes com 
tronco arterioso persistente50, sendo envolvidas em uma variedade de DCC, 
incluindo TOF, dupla via de saída do ventrículo direito, transposição das 
grandes artérias, defeito do septo atrial e defeito do septo ventricular51. 
Modelos murinos, no entanto, apresentaram VAB, incluindo camundongos 
haploinsuficientes para GATA6 e os com deleção específica de segundo 
campo cardíaco de GATA6 usando Isl1-Cre52. 

Recentemente, foi demonstrado que o GATA6 funciona como um 
fator pioneiro no desenvolvimento cardíaco, regulando a ativação 
transcricional de genes críticos associados ao desenvolvimento do coração, 
assim como linhagens endodérmicas, pâncreas e diafragma. Essas 
descobertas contribuem para a descoberta de mecanismos moleculares em 
diversos defeitos de desenvolvimento, como defeitos do trato de saída 
cardíaco, pâncreas e disgenesia do diafragma em pacientes com variantes 
distintas desse gene53. 

3.2.3 Família T-box  

Consiste em importantes fatores de transcrição no desenvolvimento 
cardíaco. TBX5 e TBX1 estão respectivamente envolvidos na etiologia da 
síndrome de Holt-Oram e da síndrome de deleção 22q11.254,55. Além da 
relação com a DCC sindrômica, mutações em TBX5 e TBX1 foram 
identificadas em DCC não sindrômica, como TOF e defeitos do septo 
cardíaco56,57. Outro membro da família, o TBX20, foi posteriormente implicado 
em DCC não sindrômica, incluindo defeitos do septo cardíaco, estenose da 
válvula mitral, cardiomiopatia dilatada e TOF58. 

3.2.4 Sinalização celular e moléculas de adesão 

A sinalização Notch é importante para a diferenciação celular que 
regula o desenvolvimento de válvulas e câmaras cardíacas e está associada 
a DCC sindrômica e não sindrômica. Variantes em Notch1 foram a primeira 
causa genética relatada de doença da válvula aórtica, posteriormente 
descritas não apenas em DCC do lado esquerdo, como VAB e dupla via 
de saída do ventrículo direito, mas também TOF e outras DCC do lado 
direito59,60. 
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Outra via de sinalização celular importante para o desenvolvimento 
cardiovascular é a sinalização nodal que regula o padrão esquerdo-direito. 
Mutações nodal foram relatadas em pacientes com heterotaxia, além de DCC 
não sindrômica, como defeitos cardíacos conotruncais e defeito do septo 
ventricular. Mutações em vários alvos downstream do nodal (GDF1, CFC1 e 
FOXH1) também foram identificadas em coortes DCC61,62. 

3.2.5 Proteínas estruturais 

O sarcômero cardíaco e as proteínas da matriz extracelular são 
essenciais para a estrutura e função do músculo cardíaco. Mutações em 
proteínas cardíacas estruturais são causas comuns de cardiomiopatia. Porém, 
alguns desses genes também foram associados à DCC não sindrômica. 
Mutações de MYH6 (α-miosina 6 de cadeia pesada) foram descritas no 
defeito do septo atrial familiar, juntamente com formas hipertróficas ou 
dilatadas de cardiomiopatia63, enquanto mutações no MYH7 (β-miosina de 
cadeia pesada) têm sido associadas à anomalia de Ebstein e à não 
compactação do ventrículo esquerdo64. 

Mutações em ACTC1(α-actina cardíaca), outro gene da proteína do 
sarcômero, foram identificados no defeito do septo atrial familiar e na 
cardiomiopatia63 e mutações de MYH11 (miosina 11 de cadeia pesada) foram 
relacionadas à aneurisma familiar da aorta torácica com persistência do canal 
arterial65. A haploinsuficiência de elastina, por sua vez, causa DCC 
sindrômica na síndrome de Williams-Beuren36, e mutações em elastina foram 
relatadas em estenose aórtica supravalvar e estenose pulmonar66,67. 

Fatores ambientais na DCC 

As causas ambientais estão envolvidas em 2 a 10% dos casos de 
DCC e correspondem a doenças maternas, como diabetes mellitus; 
obesidade e fenilcetonúria; infecção, como rubéola e influenza; deficiências 
nutricionais, como ácido fólico, vitamina A e vitamina D; e teratógenos, como 
como talidomida, álcool, tabagismo e drogas68. Embora seja provável que 
uma parcela significativa de casos de DCC tenha alguma contribuição 
etiológica ambiental, tem sido difícil quantificar o papel específico desses 
fatores no desenvolvimento da doença. Os mecanismos subjacentes pelos 
quais os fatores ambientais interrompem as vias moleculares durante o 
desenvolvimento cardíaco para causar DCC permanecem desconhecidos. 
Também foi demonstrado que a DCC é causada por interações gene-
ambiente em camundongos, onde a haploinsuficiência de Notch1 em 
embriões em desenvolvimento, juntamente com a exposição materna 
hiperglicêmica ou hipóxica, resultou em aumento da incidência de casos69,70. 

4. Tratamento medicamentoso 

A intervenção precoce para DCC é considerada essencial para 
pacientes pediátricos, uma vez que essa condição deve ser abordada com 
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uma combinação de tratamento por cateter, farmacológico e cirúrgico. Com 
isso, muitos medicamentos têm contribuído com a redução da mortalidade, 
comprovando a importância de sua aplicação. Atualmente, a terapia 
medicamentosa na DCC é amplamente empírica, devido à necessidade de 
prolongar e melhorar a qualidade de vida desses pacientes. Também é 
evidente a inovação nessa área, bem como para recomendações sobre 
manejo racional e uso de medicamentos de última geração71,72. Até o 
momento, o tratamento farmacológico da DC pediátrica se apoia nos pilares 
do tratamento cardiovascular em adultos. Estudos recentes mostraram que 
pacientes com DCC exibem ativação neuro-hormonal patológica e 
remodelação cardíaca semelhante à doença cardíaca adquirida, sendo a 
ação desses medicamentos na DCC descritos a seguir73. 

4.1 Betabloqueadores 

O bloqueio dos receptores beta-adrenérgicos no coração reduz o 
débito cardíaco, a tensão miocárdica, a demanda de oxigênio, a frequência 
cardíaca, a contratilidade e a pressão arterial e promove a vasodilatação 
coronariana. Estudos demonstraram que as DCC também afetam a divisão 
celular miocárdica e a citocinese, ou seja, fenômenos que podem ser 
prevenidos com betabloqueadores74. Entre eles, um estudo de 
farmacocinética populacional verificou que os pacientes pediátricos tiveram 
que receber até 4 vezes a dosagem recomendada para adultos para atingir 
uma biodisponibilidade comparável no sangue75.  

Altamente cardiosseletivo e de ação prolongada, o bisoprolol foi 
proposto para insuficiência cardíaca pediátrica, pois possui um mecanismo 
duplo de bloqueio do receptor β1 e produção endotelial de óxido nítrico, sendo 
capaz de diminuir a fibrose miocárdica e a resistência vascular sistêmica76. 
Além disso, o propranolol é atualmente o tratamento de escolha na 
insuficiência cardíaca causada por cardiomiopatia hipertrófica pediátrica77. 

4.2 Inibidores do sistema renina-angiotensina-aldosterona 

A inibição do sistema renina-angiotensina-aldosterona (SRAA) 
apresentou características cardioprotetoras e nefroprotetoras. Os inibidores 
da enzima conversora de angiotensina (IECA) e os bloqueadores dos 
receptores da angiotensina (BRA) provaram ser eficazes na hipertensão e na 
insuficiência cardíaca de qualquer causa. O SRAA mantém uma relação entre 
os hormônios que, entre outros fatores, resulta na retenção de sódio e água 
nos néfrons, controlando fisiologicamente a pressão arterial sistêmica. Nesse 
sentido, a ativação crônica do SRAA induz hipertensão e alterações fibróticas 
no rim78. 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 ativação do SRAA, 
diminuindo os sintomas relacionados ao aumento da pressão arterial e do 
tônus simpático, a progressão da insuficiência cardíaca e as hospitalizações, 
melhorando a sobrevida. Previnem o remodelamento cardíaco por inibir a 
produção de matriz extracelular e reduzir o efeito pró-inflamatório das 
citocinas sobre o endotélio vascular, uma ação benéfica para pacientes com 
insuficiência cardíaca e baixa fração de ejeção79. O captopril, um dos IECA 
mais utilizados, foi lançado em 1981 como um medicamento seguro e eficaz 
para hipertensão e insuficiência cardíaca congestiva, com sua eficácia 
pediátrica demonstrada com redução da sobrecarga e hipertrofia ventricular 
esquerda em crianças. Atualmente, é recomendado para recém-nascidos e 
lactentes, enquanto o lisinopril e o enalapril são indicados para crianças 
maiores80. 

Em 2013, o uso de IECA foi aprovado para o tratamento da 
insuficiência cardíaca pediátrica, independentemente da etiologia, mas seus 
efeitos não foram amplamente estudados. Até o momento, existe uma 
recomendação de classe I para pacientes com disfunção ventricular esquerda 
e de classe IIa para assintomáticos. Alguns estudos mostraram que adultos 
com insuficiência cardíaca e crianças com cardiomiopatia dilatada ou função 
ventricular sistólica tratados com IECA tiveram melhor sobrevida em 1 e 2 
anos de seguimento, em comparação aos tratados com digoxina e diuréticos 
potássicos, como a espironolactona72,80. Estudos também observaram 
melhora clínica em pacientes pediátricos com shunts esquerda-direita com 
insuficiência cardíaca, mas não nos casos de insuficiência cardíaca causada 
por lesões por sobrecarga de pressão81. 

4.2.2 Bloqueadores de Receptores de Angiotensina 

Os receptores de angiotensina foram inicialmente descobertos nos 
vasos sanguíneos e na glomerulosa adrenal. Medicamentos, como valsartana 
e losartana, inibem diretamente os receptores de angiotensina II. Além disso, 
a inibição da fase final do sistema SRAA pelos BRA oferece um bloqueio mais 
eficiente dos efeitos cardiovasculares da angiotensina II, com menos efeitos 
colaterais do que os IECA82. Sendo assim, sua principal indicação é para 
crianças intolerantes aos IECAs72. Dados de um ensaio clínico randomizado, 
duplo-cego em crianças de 1 a 16 anos, mostraram que o tratamento com 
valsartana melhorou as características clínicas, eletrocardiográficas e 
ecocardiográficas de pacientes com insuficiência cardíaca decorrente de 
DCC com shunt esquerda-direita83. 

Outra vantagem dos BRA é a possibilidade de serem administrados 
uma vez ao dia, o que melhora a adesão ao medicamento. Porém, estudos 
não encontraram alterações significativas na fração de ejeção média, pico 
equivalente de oxigênio ventilatório ou dimensões ventriculares em crianças 
e pacientes adultos com TOF corrigida, ventrículo direito sistêmico e 
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síndrome da hipoplasia do coração esquerdo tratados com esses 
medicamentos84.  

4.3 Diuréticos 

Têm sido uma terapia preferencial para doenças cardiovasculares, 
sendo usados como primeira linha de tratamento para crianças com 
insuficiência cardíaca congestiva, independentemente da causa85.  

4.3.1 Diuréticos de alça 

Foram inicialmente propostos junto com digitálicos para insuficiência 
cardíaca aguda pediátrica, sendo considerados terapia de primeira linha para 
insuficiência cardíaca congestiva. Sua aplicação bem-sucedida foi alcançada 
até 1971, quando a furosemida, o diurético de alça mais comum, provou ser 
uma alternativa rápida e segura para sobrecarga hídrica em crianças. Essas 
drogas visam a reabsorção de cloreto e sódio por meio da inibição do 
cotransportador Na + /K + /2Cl − no ramo ascendente espesso da alça de 
Henle86. 

Estudos observaram que, em crianças hospitalizadas com 
insuficiência cardíaca aguda descompensada, uma diminuição da resposta 
diurética foi associada ao aumento da mortalidade, internação mais longa e 
pior prognóstico80. Evidências recentes, no entanto, mostraram que o uso de 
diuréticos contínuos pode ser benéfico para neonatos, especialmente após 
circulação extracorpórea, uma vez que uma infusão contínua de furosemida 
(0,1 mg/kg/h) teve uma resposta diurética mais alta e uma maior 
probabilidade de obter um resultado negativo equilíbrio do que um bolus 
intermitente de 1 mg/kg IV a cada 4 horas72. 

4.3.2 Diuréticos tiazídicos 

Causam um efeito natriurético e uma diminuição no volume 
extracelular, retorno venoso, débito cardíaco e resistência vascular periférica 
em altas doses, visando a reabsorção de sódio nos túbulos renais distais. 
Tanto o volume extracelular quanto o débito cardíaco voltam ao normal 
quando administrados cronicamente, mas a resistência vascular periférica 
continua diminuindo87. 

Clinicamente, os diuréticos tiazídicos podem ser usados com a 
furosemida em crianças com sobrecarga de volume refratária no cenário de 
insuficiência cardíaca congestiva72. O primeiro diurético tiazídico, 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 túbulo contorcido 
distal inibindo o cotransportador de cloreto de sódio87. 
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4.3.3 Diuréticos poupadores de potássio/antagonistas de mineralocorticoides) 

Esses diuréticos se ligam ao receptor mineralocorticoide e 
antagonizam a aldosterona, resultando na inibição tanto da reabsorção de 
sódio quanto da excreção de potássio. Até o momento, o diurético poupador 
de potássio mais potente e com melhor absorção intestinal é a 
espironolactona, uma droga que reduz a mortalidade em 30% em adultos com 
DCC88. 

Tanto a espironolactona quanto a eplerenona, outro diurético 
poupador de potássio, previnem a fibrose miocárdica e a secreção excessiva 
de catecolaminas, porém a eplerenona tem menos efeitos adversos. A 
espironolactona melhora a função das células cardíacas e endoteliais e reduz 
a inflamação na presença desta condição88. Em um estudo experimental de 
4 semanas com 12 pacientes pediátricos com fisiologia do tipo Fontan e 
insuficiência cardíaca, a administração de espironolactona foi associada a 
uma redução significativa na interleucina-1b, mas nenhuma outra alteração 
significativa foi observada89. 

4.4 Vasodilatadores 

Em 1980, Furchgott & Zawadzki descobriram que a acetilcolina e a 
bradicinina estimulavam o endotélio a produzir uma substância 
vasodilatadora denominada fator relaxante derivado do endotélio que, 
posteriormente, foi identificada como óxido nítrico (NO). Produzido no 
miocárdio, o NO é responsável pela indução da vasodilatação, além de 
causar efeitos inotrópicos e lusitrópicos positivos no coração, com a produção 
de monofosfato de guanosina cíclico (cGMP) mediada pela enzima guanilato 
ciclase solúvel (sGC)90. No tratamento da DCC, diferentes drogas 
vasodilatadoras foram avaliadas. 

4.4.1 Antagonistas de receptores de endotelina-1 

Envolvido na hipertensão, na doença renal crônica e no 
comprometimento da função pulmonar, a endotelina-1 é um peptídeo que 
induz o remodelamento cardíaco, aumento do diâmetro atrial e massa 
ventricular esquerda. Antagonistas de receptores de endotelina-1 (ET-As), 
como bosentana e ambrisentana, mostraram resultados favoráveis na 
redução dos efeitos deletérios da endotelina-1. Consequentemente, eles 
melhoram a sobrevida de pacientes adultos, especialmente os com 
hipertensão arterial pulmonar sintomática associada a DCC. Antagonista dos 
receptores de endotelina A e B, o bosentan tem sido usado para reduzir a 
resistência vascular pulmonar desde 2004. A farmacocinética da bosentana 
na hipertensão arterial pulmonar pediátrica e em adultos saudáveis é 
semelhante91. O tratamento com bosentan juntamente com sildenafil 
melhorou a resistência vascular pulmonar e sistêmica em um estudo com 
pacientes variando de 12 a 53 anos com doença coronariana e hipertensão 
arterial pulmonar92.  
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4.4.2 Inibidores da fosfodiesterase 

A fosfodiesterase-5 (PDE-5) é a enzima que cataboliza o cGMP em 
seu metabólito inativo. Sua inibição causa acúmulo intracelular de cGMP, 
indução do relaxamento da musculatura lisa e diminuição do consumo de 
oxigênio e inotropia. Estudos observaram que inibidores da PDE-5 são 
benéficos contra hospitalização e morte de pacientes com mais de 18 anos 
com redução da fração de ejeção do ventrículo esquerdo93. Sildenafila e 
tadalafila são considerados a base do tratamento da hipertensão arterial 
pulmonar, devido aos seus efeitos vasodilatadores, juntamente com 
diuréticos para controlar a sobrecarga ventricular direita, sendo também o 
tratamento de escolha para a hipertensão arterial pulmonar resistente ao NO 
e associados ao aumento da sobrevida em pacientes adolescentes e adultos 
com síndrome de Eisenmenger94.  

4.4.3 Prostaglandinas  

As DCC ducto dependentes requerem permeabilidade ductal para 
evitar o comprometimento da perfusão dos órgãos-alvo e hipóxia devido ao 
fluxo pulmonar inadequado. Derivadas do ácido araquidônico, as 
prostaglandinas são lipídios autacoides endógenos envolvidos na resposta 
inflamatória do organismo. Em 1973, Coceany & Olley demonstraram sua 
eficácia no relaxamento do canal arterial e, em 1975, ela foi usada pela 
primeira vez em crianças, obtendo, em 1981, aprovação da Food and Drug 
Administration (FDA)95. O tratamento com prostaglandinas se apoia no 
diagnóstico pré-natal de DCC ducto dependente ou achados clínicos, como 
cianose ou ausência de pulsos femorais, com ou sem acidose, podendo ser 
administrada por infusão contínua para estabilizar a condição do bebê antes 
da cirurgia. A terapia precoce com prostaglandinas está associada a menores 
taxas de morbidade e mortalidade96. 

4.4.4 Estimuladores de guanilato ciclase solúvel  

Após a descoberta da enzima guanilato ciclase solúvel (sGC), em 
1998, foi possível verificar que estimuladores de sGC estimulam a produção 
de NO em vários tecidos. O aumento resultante em cGMP derivado da 
estimulação de NO também inibe a remodelação vascular. Os benefícios 
adicionais do sGC incluem resistência vascular pulmonar melhorada e níveis 
reduzidos de peptídeo natriurético cerebral N-terminal pró-encefálico97. Entre 
os estimuladores de sGC, o riociguate foi aprovado pela FDA para o 
tratamento da hipertensão arterial pulmonar em 2013, sendo originalmente 
desenvolvido para a terapia de pacientes adultos com essa condição 
associada à DCC98. Recentemente, o riociguate demonstrou reduzir 
significativamente a resistência vascular pulmonar e aumentar o índice 
cardíaco em pacientes com DCC e hipertensão arterial pulmonar99. 
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4.5 Opções medicamentosas 

Inibidores do receptor da angiotensina/neprilisina (ARNis), 
antiarrítmicos, digoxina e anti-inflamatórios não esteroides (AINEs) são 
medicamentos adjuvantes com benefícios conhecidos no tratamento de DCC.  

4.5.1 Inibidores do receptor da angiotensina/neprilisina  

Descoberta em 1973, a neprilisina é uma endopeptidase envolvida na 
remoção da angiotensina II encontrada nos vasos sanguíneos, no coração e 
no túbulo renal proximal. Sua inibição resulta em vasodilatação, natriurese, 
diurese e inibição da fibrose, mas também pode causar vasoconstrição, 
retenção de água e hipertrofia100. A valsartana, por sua vez, é um BRA 
aprovado a princípio para o tratamento da hipertensão e posteriormente da 
insuficiência cardíaca, com redução comprovada da morte cardiovascular101.  

Há alguns anos, a combinação sacubitril (ARNi) e valsartana (BRA) 
foi aprovada para insuficiência cardíaca sintomática com disfunção sistólica. 
Essa combinação foi proposta devido aos substratos mistos de neprilisina, 
que demonstraram reduzir a pressão e o volume sanguíneo, além de 
aumentar o sódio, a excreção de água e a vasodilatação101. Porém, poucos 
estudos abordaram a população pediátrica, e alguns autores não 
encontraram benefício da combinação sacubitril-valsartana em pacientes 
com DCC complexa102. 

 

4.5.2 Antiarrítmicos 

Os antiarrítmicos desempenham um papel importante no tratamento 
de arritmias atriais e ventriculares, causando alívio sintomático e profilaxia 
dessas condições. São divididos de acordo com seu mecanismo de ação, 
com base na classificação de Vaughan Williams, que se mantém válida até 
hoje. Porém, sua classificação atual incluiu a classe 0, correspondente a 
drogas que atuam sobre automaticidades sinoatriais, como a ivabradina, 
usada para reduzir a frequência cardíaca na taquicardia sinusal, com ou sem 
insuficiência cardíaca concomitante103. Nesse caso, principais classes que 
compõem a classificação dos antiarrítmicos são as seguintes: 

Classe I – representada pelos bloqueadores dos canais de sódio, como a 
procainamida, divididos em 3 subgrupos com base na velocidade de 
dissociação de seu receptor. Esses antiarrítmicos são contraindicados para 
pacientes com DCC, pois podem deprimir a função ventricular, especialmente 
em pacientes com fração de ejeção sistólica diminuída. Também podem 
causar eventos pró-arrítmicos e aumentar o risco de arritmias ventriculares 
em pacientes com TOF104. 

Classe II – formada por betabloqueadores, como o propranolol, que reduzem 
a frequência cardíaca e a velocidade de condução e aumenta a duração do 
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período refratário 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 atrioventriculares104. No entanto, existe uma 
recomendação de classe IIa para o uso de betabloqueadores, como 
bisoprolol ou metoprolol, para o manejo agudo e de longo prazo de arritmias 
supraventriculares em pacientes adultos com DCC105. Por isso, a escolha de 
um betabloqueador específico é importante. Pacientes com asma, portanto, 
devem ser administrados com um bloqueador β 1 seletivo (atenolol, esmolol 
ou metoprolol), pacientes com hipertensão coexistente devem usar um alfa e 
um betabloqueador (labetalol ou carvedilol), e pacientes com disfunção 
hepática devem usar bloqueadores excretados por via renal (atenolol ou 
nadolol)104. 

Classe III – representada pelos bloqueadores dos canais de potássio, 
incluindo sotalol, ibutilida, dofetilide e amiodarona, uma das drogas mais 
eficazes na prevenção e controle de taquicardias supraventriculares e 
taquiarritmias ventriculares na DCC103. A amiodarona é eficaz no controle de 
arritmias atriais pós-operatórias e arritmias associadas a defeitos estruturais, 
mas apresenta alto risco de toxicidade a longo prazo, como fibrose pulmonar, 
disfunção hepática e alterações da tireoide. Comparativamente, o sotalol 
mostrou propriedades seguras e eficazes para a terminação aguda e terapia 
de manutenção de taquicardias supraventriculares resistentes à adenosina e 
taquicardias ventriculares em crianças com ou sem DCC. Porém, outros 
estudos mostraram altas taxas de eventos pró-arrítmicos e aumento da 
mortalidade por todas as causas104. Dados de estudo retrospectivo 
multicêntrico verificaram que a dofetilida demonstrou supressão inicial eficaz 
da fibrilação atrial em 85% dos pacientes com DCC106, enquanto outros 
estudos constataram que antiarrítmicos de classe III podem ser associados a 
um menor risco de recorrência de arritmia atrial em comparação a outras 
classes em pacientes com DCC107. 

Classe IV – inclui bloqueadores dos canais de cálcio não diidropiridínicos, 
que podem ser usados na taquicardia atrial e fibrilação e no bloqueio 
atrioventricular de pacientes com DCC108. Existe, porém, uma recomendação 
de classe IIa para o uso de verapamil ou diltiazem no tratamento agudo, 
gerenciamento de longo prazo e controle de frequência de arritmias 
supraventriculares de pacientes adultos com DCC107.  

4.5.3 Digoxina 

Descoberta em 1930, a digoxina era, a princípio, indicada para a 
insuficiência cardíaca pediátrica, sendo hoje recomendada para o manejo 
sintomático de pacientes com fibrilação, flutter atrial, e insuficiência cardíaca 
congestiva. Inibe a bomba de Na + /K + -ATPase do coração, aumentando o 
tônus parassimpático que bloqueia os nódulos sinoatrial e atrioventricular. A 
digoxina é excretada por via renal e está disponível nas formas oral e 
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intravenosa104. Também eleva o inotropismo cardíaco e o cálcio intracelular, 
considerando-se, com isso, que o tratamento gera melhor sobrevida em 
pacientes sem arritmia prévia. Sobre seu papel antiarrítmico, a digoxina pode 
potencialmente tratar arritmias dependentes do nodo sinoatrial e 
atrioventricular e retardar as taquicardias supraventriculares. Avanços no 
diagnóstico pré-natal aumentaram as possibilidades de aplicação de 
tratamentos transplacentários, com estudos mostrando melhoras na 
insuficiência cardíaca em pacientes com DCC109. 

4.5.5 Anti-inflamatórios não esteroides 

Desde que o salicilato foi isolado pela primeira vez na década de 1830, 
os AINEs têm sido um dos medicamentos mais prescritos em todo o mundo. 
Entre eles, a indometacina tem sido usada para tratar a persistência do canal 
arterial desde a década de 1970, enquanto o ibuprofeno também foi aprovado 
para o fechamento da persistência do canal arterial em 2006. Atualmente, o 
ibuprofeno e a indometacina permanecem aprovados para o tratamento da 
persistência do canal arterial na população pediátrica110. Além disso, o 
tratamento precoce tem sido associado a uma redução da hemorragia 
pulmonar e periventricular ou intraventricular. Como esses medicamentos 
têm efeitos adversos potenciais na perfusão vascular e orgânica, a 
administração oral ou intravenosa de acetaminofeno foi proposta devido a sua 
alta taxa de fechamento do canal arterial patente com efeitos adversos 
mínimos. É recomendada para pacientes com contraindicações ao 
tratamento com ibuprofeno, falha no tratamento ou tratamento inicial111. 

5. Tratamento cirúrgico 

Um a cada 120 bebês nasce com doença cardíaca, que geralmente 
ocorre durante o início da gestação, quando o coração do bebê está se 
formando. Porém, nem todos os casos são graves, com 1 em cada 4 bebês 
desenvolvendo DCC crítica. O estudo de Thakkar et al112 constatou que cerca 
de 1 milhão de crianças e cerca de 1,4 milhão de adultos vivem com DCC. 
Nesse caso, um cardioversor/desfibrilador (CDI) pode ser usado para 
acompanhar o ritmo cardíaco e detectar batimentos cardíacos irregulares. O 
desfibrilador é capaz de aplicar um choque elétrico para estimular o coração 
assim que perceber um ritmo anormal. Ao contrário do marcapasso, o 
equipamento nem sempre está ativo, a menos que detecte uma irregularidade 
em relação ao marcapasso, que está sempre guiando o coração para manter 
um batimento cardíaco constante. Desfibriladores agem como ressuscitação 
do coração113. Procedimentos invasivos, por sua vez, podem ser indicados 
em casos complexos de DCC, sempre que considerado necessário. 

5.1 Cateterismo cardíaco  

Por meio de raios-X ou ultrassom, um cateter é inserido em um vaso 
sanguíneo perceptível nos braços, pescoço ou virilha e o guia até o coração. 
Pequenas ferramentas são então inseridas para corrigir o defeito cardíaco, a 
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exemplo dos dispositivos implantáveis de fechamento cardíaco –feitos de 
poliéster, malha de arame ou ambos – que selam os orifícios em um septo. 
Com o tempo, os tecidos crescem sobre os implantes colocados nas paredes 
que separam as câmaras do coração. Com o avanço da tecnologia, os 
cateteres mais recentes são relativamente curtos e não requerem nenhuma 
modificação114. Segundo Qureshi et al115, trata-se de um método eficaz e 
seguro para restauração da perviedade do vaso sanguíneo. 

5.2 Terapia transcateter da válvula pulmonar 

Pode ser realizada em pacientes com válvulas pulmonares estreitas 
ou com vazamento sem recorrer à cirurgia de coração aberto. Nesse 
procedimento, um cateter contendo uma válvula artificial é inserido em uma 
veia, sendo, na sequência, adaptado à artéria pulmonar do paciente. Logo 
depois, um balão é inflado, expandindo e colocando a válvula artificial no 
lugar. Este tratamento permite que o sangue flua bem entre os pulmões e o 
ventrículo direito. Em casos de estenose valvar pulmonar ou aórtica, a 
valvoplastia por balão é usada para separar os folhetos de parede fina, 
regulando assim o fluxo sanguíneo116,117. 

Nos últimos anos, a implante transcateter da valva pulmonar tem 
permitido tratar várias formas de DCC, a exemplo do tronco arterial (truncus 
arteriosus), antes considerado intratável. Após exames físico e de imagem 
minuciosos, o procedimento é realizado no laboratório de cateterismo, com o 
uso de anestesia endotraqueal. O acesso pode ser via veia jugular interna e, 
em alguns casos, veia femoral, com aplicação de heparina intravenosa para 
atingir o tempo de coagulação ativado entre 200s e 250s. O cateterismo 
cardíaco padrão é conduzido para acessar a pressão e o gradiente no 
conduto disfuncional, seguido por angiografia e coronariografia seletiva 
simultânea com balão. Para obter um equilíbrio na colocação da válvula, sem 
comprimir as artérias coronárias, é necessário manter uma distância de 10 
mm da extremidade do balão insuflado ao ponto inicial da artéria coronária 
esquerda. Para garantir que o parto seja possível, é essencial uma avaliação 
angiográfica da via de saída do ventrículo direito, assim como de sua 
anatomia e tamanho118. 

 

5.3 Ablação por cateter  

É indicada para pacientes com distúrbios do ritmo cardíaco, como 
fibrilação atrial, com a remoção completa dos tecidos causadores de ritmo 
anormal nos átrios. Eliminar os caminhos elétricos anormais com o uso de 
calor extremamente alto, energia de radiofrequência ou temperatura 
extremamente baixa para a formação de uma cicatriz incapaz de conduzir 
eletricidade é o objetivo desse procedimento, realizado sob sedação 
enquanto o cateter é guiado por imagens de raios-X. A corrente elétrica de 
radiofrequência é fornecida pelo cateter. À medida que a tecnologia avança, 
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facilita o diagnóstico, a intervenção precoce e o tratamento. Com isso, 90% 
dos pacientes atingem a idade adulta119. 

5.4 Persistência do canal arterial  

O canal arterial é um elemento importante na circulação fetal, 
permitindo a transferência de sinais entre a aorta e a artéria pulmonar, 
fechando, normalmente, 2 dias após o nascimento. A persistência do canal 
arterial (PDA) é oficialmente diagnosticada após 72 horas, quando o 
fechamento necessário não ocorre. Com isso, há uma redistribuição do fluxo 
sanguíneo sistêmico e um consequente aumentando do fluxo sanguíneo 
pulmonar, volume ventricular e átrio esquerdo. Cerca de 55-70% dos 
nascimentos prematuros ou lactentes com peso inferior a 1000g apresentam 
sintomas hemodinâmicos de PCA, exigindo intervenção médica ou cirúrgica 
urgente. O procedimento pode ser realizado principalmente sob orientação 
ecocardiográfica120. Vários dispositivos foram desenvolvidos para o 
fechamento do PDA, incluindo oclusores de ductos de dois discos e tampões 
vasculares. O diâmetro do ducto e do dispositivo deve ser o mesmo. O 
dispositivo, nesse caso, é implantado após estar bem posicionado no canal 
arterial, sem saliências em nenhum dos lados, com shunt residual verificado 
por ecocardiografia e confirmação de que não há bloqueio da aorta 
descendente ou ramos das artérias pulmonares. Outro método envolve fazer 
uma pequena incisão no lado esquerdo do peito. Após localização da PDA, o 
canal arterial pode ser cortado ou dividido121. 

5.5 Implante de stent na via de saída do ventrículo direito 

A cirurgia reconstrutiva da artéria pulmonar no procedimento cardíaco 
congênito repetido das artérias pulmonares pode ser desafiadora. Embora 
existam tratamentos como angioplastia com patch de sobrevivência e 
implante percutâneo de stent que podem ser suficientes, a opção efetiva com 
stent intraoperatório híbrido mostra-se útil. Na maioria das vezes, poucos 
pacientes necessitam de parada circulatória. Porém, todos os procedimentos 
são realizados sob circulação extracorpórea hipotérmica. Antes da cirurgia, a 
área, o tamanho e o comprimento da estenose da artéria pulmonar são 
determinados por angiografia pulmonar por tomografia computadorizada ou 
angiografia convencional, que também auxiliam na escolha do balão de 
entrega e do tamanho do stent. Os pontos de referência para este 
procedimento incluem o óstio e a bifurcação distal da artéria122. 

5.6 Comunicação interatrial  

Na comunicação interatrial, os dois átrios se comunicam, fazendo 
com que o lado direito do coração receba o sangue já oxigenado do lado 
esquerdo. Devido à sua complexidade, todos os pacientes acometidos devem 
passar por precauções padronizadas de cateterismo, anestesia com profilaxia 
antibiótica e anticoagulação com heparina. O cateterismo cardíaco garante o 
posicionamento adequado e a eliminação do defeito residual ou obstrução da 
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válvula, sendo a veia femoral percutânea o ponto de acesso ideal para 
realização do procedimento. Um ecocardiograma transesofágico avalia todas 
as anormalidades associadas a defeitos septais e o fio é colocado na veia 
pulmonar superior esquerda. O dimensionamento regular do balão é 
necessário, uma vez que os defeitos septais não são simétricos e capazes 
de se estenderem. O dimensionamento do balão ajuda a determinar as 
propriedades hemodinâmicas do coração e as chances de o paciente tolerar 
o fechamento. Uma opção cirúrgica também está disponível para reparar a 
comunicação interatrial, sendo, nesse caso, o septo fechado com pontos. No 
entanto, um remendo também pode ser usado para cobrir o buraco123. 

5.7 Coarctação da aorta  

A coarctação da aorta é definida como um estreitamento na aorta, 
mais comumente no local de inserção do canal arterial, distal à artéria 
subclávia esquerda. A abordagem transfemoral retrógrada é preferida na 
avaliação da veia e artéria femoral, sendo necessária uma atenção especial 
durante o procedimento de reparo para evitar a divisão da artéria femoral. 
Essa técnica garante a obtenção de um vaso com diâmetro maior após a 
colocação do stent. Além da colocação de stent, o retalho subclávio (corte na 
parte estreita da aorta), é outro método utilizado para solucionar coarctação 
da aorta, assim como a costura das extremidades após remoção da seção 
estreita da aorta – uma técnica usada principalmente em crianças mais velhas 
– e a conexão dos tubos às seções normais da aorta, feita em ambos os lados 
da seção estreita para permitir que o sangue flua, contornando a área 
afetada124. 

5.8 Septostomia atrial por balão (procedimento de Rashkind) 

Nesse procedimento, um cateter com um balão na ponta é 
posicionado dentro do átrio esquerdo, sendo inflado e puxado para o átrio 
direito. O aumento da abertura no septo atrial permite que sangue rico em 
oxigênio alcance o corpo. Em casos como a síndrome do coração esquerdo 
hipoplásico, pode existir um septo atrial espesso. Uma perfuração de fio de 
radiofrequência ou uma agulha de punção transeptal pode ser usada para 
entregar o balão. Ao atingir o átrio esquerdo, o fio é inflado e volta para o átrio 
direito para desinsuflação adicional125.  

5.9 Reparo da atresia tricúspide  

A atresia tricúspide é uma forma acrômica de DCC, que ocorre 
quando a válvula tricúspide, encontrada entre as câmaras superior e inferior 
do coração, é estreita, deformada ou ausente. Bebês com essa condição 
parecem azuis, pois o sangue não consegue captar oxigênio no coração. 
Imediatamente após o nascimento, o bebê é administrado com 
prostaglandina, que ajuda a manter o canal arterial aberto, permitindo que o 
sangue flua continuamente para os pulmões. Esta é uma medida temporária 
para manter a criança viva e estável, porém, a cirurgia pode ser necessária 
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para corrigir o defeito. O objetivo é permitir que o sangue circule livremente 
do corpo para os pulmões, por meio da substituição ou reparo a válvula 
tricúspide, assim como a inserção de um dispositivo para que o sangue 
chegue aos pulmões124. 

5.10 Procedimento híbrido para a hipoplasia do coração esquerdo 

A hipoplasia do coração esquerdo é uma DCC com risco de morte, 
sendo causada pela má formação do lado esquerdo do coração. Se não for 
controlada ou tratada, resulta na morte da maioria dos bebês. Complexo, o 
procedimento cirúrgico ocorre a partir da artéria pulmonar ou da aorta, 
visando fazer que o sangue circule normalmente pelos pulmões e organismo 
em geral. A operação de Fontan é outro método invasivo de tratamento da 
hipoplasia do coração, indicada para bebês com 4 a 6 meses de idade. A 
técnica busca redirecionar o sangue da parte inferior do corpo para os 
pulmões126.  

5.11 Estenose aórtica  

A estenose aórtica se estabelece por meio do estreitamento da 
abertura da válvula aórtica, que impede o fluxo de sangue do ventrículo 
esquerdo para a aorta. Seu procedimento de reparo exige que todas as 
precauções padrão de cateterismo sejam seguidas. Em alguns casos, após 
o período neonatal, ele pode ser realizado quando o paciente está consciente. 
A melhor abordagem é a transfemoral retrógrada, pois o acesso à artéria e 
veia femoral é mais fácil. O tamanho do balão deve variar de 80 a 90% do 
tamanho do anel para evitar risco de regurgitação aórtica. Resultados que 
revelam redução do gradiente pela metade e ausência de aumento da 
regurgitação aórtica são indicativos de que o procedimento foi bem-sucedido. 
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