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INTRODUCAO

As cardiopatias congénitas, sdao anomalias resultantes de
defeitos anatomicos do coracao ou dos grandes vasos
associados, com comprometimento da estrutura ou da funcao,

ocasionadas pelo desenvolvimento embrioldgico alterado de
determinada estrutura.

Quando suspeitar de cardiopatia congénita?
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Formac3o de Septo no Atrio Comum

E uma das malformacdes cardiacas mais comuns,
representam cerca de 25% de todas as formas de
cardiopatia congénita, ocorrendo como condicao
isolada em 12/10.000 nascimentos.

A maioria (80%) ocorre na regiao muscular do septo e
desaparece a medida que a crianga cresce.

As CIVs membranosas representam um defeito mais
serio, podendo levar a insuficiencia cardiaca
congestiva.

O tamanho do defeito variade 1a 25 mm.

Dependendo do tamanho da abertura, o fluxo
sanguineo pela artéria pulmonar é 1,2 a 1,7 vez maior
do que o da aorta.

Ostio primério

Coxim endocéardico
direito

A

Septo primario

Coxim
endocérdico

C

Canal atrioventricuar

Ostio secundério




Formac3o de Septo no Atrio Comum

 Quando o lumen do atrio direito se expande,
aparece uma nova prega em formato de
crescente -> 0 septo secundum ou Septo secundério
secundario; |

Valva do forame oral

e Quando a valvula venosa esquerda e o Forame oval

septum spurium se fusionam com o lado
direito do septo secundario, a borda livre ~ dosepto
A Y ~ nterventncular
concava do septo secundario se sobrepoe
ao ostio secundario; F Parte muscular do

sistema interventricular

« Quando a parte superior do septo primario
desaparece gradualmente, a parte
remanescente se torna a valva do forame

val.




Defeitos no Septo Atrial

* Os defeitos do septo atrial (DSA) sdo as doencas cardiacas congénitas do
adulto mais frequentes depois da valva adrtica bicuspide;

 7a10% das anomalias cardiacas congénitas.

« Clinicamente, ha quatro tipos significantes de DSA, dos quais os dois
centrais sao relativamente comuns: )
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Forame Oval Patente

« E uma comunicacdo mavel onde o septum primum sobrepde-se ao ostium
secundum e persiste aberta no feto por funcionar como valva de sentido
unico, levando o sangue oxigenado para a circulacgao sistemica.

 Em uma fracao significativa da populacao este forame permanece aberto e
permite a passagem de émbolos do sistema venoso para o arterial.

- 0 PFO foi encontrado na autopsia de 27% dos individuos e a incidéncia
diminuicom a idade. P N

Borda da fossa oval
(L. imbus fossae ovalis)
Fossa oval

Forame oval
- Orificio do seio corondrio patente detectave
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Forame Oval Patente

- Amaioria dos pacientes com pequenos DSAs é assintomatica.

- As derivacoes maiores podem ocasionar intolerancia aos exercicios,
dispneia de esforco, fadiga e arritmias atriais com palpitacoes.

« Passagem de microémbolos da circulacdo venosa através do DSA, quase
sempre associado as arritmias, pode levar a eventos tromboembolicos
cerebrais ou sistemicos, como AVC.

-

« Sugerido: por exame cardiologico, radiografia de torax e ECG
« Confirmado: pelo ecocardiograma bidimensional com Doppler colorido.




Tratamento
Observacao, fechamento com transcateter ou correcao cirurgica

A maioria dos centralmente localizados (<3 mm) se fecham de forma espontanea;

Criancas com pequena derivacdo e assintomaticas requerem apenas observacao
ecocardiografica periodica. Embora essas criangas tenham risco teorico de embolizacao
sistemica paradoxal, esse evento e raro na infancia.

DSAs moderados a extensos (evidéncia de sobrecarga do volume ventricular direito na
ecocardiografia) devem ser fechados, preferencialmente entre dois e seis anos de idade.
Pode-se considerar realizar mais precocemente o reparo em criancas com doencga
pulmonar cronica. Prefere-se o fechamento transcateter com varios aparelhos quando
existem caracteristicas anatomicas apropriadas, como bordas adequadas do tecido septal
e distancias de estruturas vitais (p. ex., raiz aortica, veias pulmonares, anel tricuspide).

Se forem corrigidos durante a infancia, a taxa de mortalidade perioperatoria é proxima de
zero e ataxa de sobrevida alongo prazo se aproxima da populacgao geral.




Defeitos no septo AV

* Consiste em defeito do septo atrial ostium
primum e uma valvula AV comum, com ou sem
defeito do septo ventricular; resultam do mau
desenvolvimento dos coxins endocardicos.

* O defeito septal AV corresponde por cerca de 3%
das CC.

- A maioria dos pacientes possuem sindrome de
Down




Sinais, Sintomas e Diagnostico

- Defeitos do septo AV parcial sdo assintomaticos durante a infancia se a
regurgitacao mitral e leve ou ausente. Contudo, os sintomas (p. ex.,
intolerancia ao exercicio, fadiga, palpitacoes) podem aparecer na
adolescéncia ou no adulto jovem.

O defeito do septo AV completo determina sinais de IC (p. ex., taquipneia
dispneia durante a alimentacao, ganho de peso deficiente, diaforese) por
volta das quatro a seis semanas de idade.

« Ao exame fisico de criancas com defeitos do septo AV completo
observam-se abaulamento pronunciado da regiao precordial; e, as
vezes, sopro diastolico no apice e naborda inferior esternal esquerda.

* A maioria das criancas com defeito parcial tem desdobramento de B, e
sopro mesossistolico audivel na borda superior esternal esquerda.

.

O diagnostico é sugerido pelo exame clinico, corroborado por
radiografia de torax e ECG, e complementado pelo ecocardiograma
bidimensional com Doppler colorido




Tratamento

Observacao, fechamento com transcateter ou correcao cirdrgica
« Amaioriados centralmente localizados (<3 mm) se fecham de forma espontanea;

- Criancas com pequena derivacdo e assintomaticas requerem apenas observacao
ecocardiografica periodica. Embora essas criangas tenham risco teorico de
embolizacao sistemica paradoxal, esse evento e raro na infancia.

« DSAs moderados a extensos (evidéncia de sobrecarga do volume ventricular direito na
ecocardiografia) devem ser fechados, preferencialmente entre dois e seis anos de
Idade. Pode-se considerar realizar mais precocemente o reparo em criangas com
doenca pulmonar cronica. Prefere-se o fechamento transcateter com varios aparelhos
guando existem caracteristicas anatomicas apropriadas, como bordas adequadas do
tecido septal e distancias de estruturas vitais (p. ex., raiz adrtica, veias pulmonares, anel
tricuspide).

 Se forem corrigidos durante a infancia, a taxa de mortalidade perioperatoria € proxima
de zero e ataxa de sobrevida a longo prazo se aproxima da populacgao geral.




Comunicacao Interventricular

E uma das malformacdes cardiacas mais comuns,
representam cerca de 23% de todas as formas de
cardiopatia congénita, ocorrendo como condicao
isolada em 12/10.000 nascimentos.

Aorta

. Pulmonar

« A maioria (80%) ocorre na regiao muscular do septo e
desaparece a medida que a crianga cresce.

Comunicacao

‘ l interventricular

Ventriculo
esquerdo

* As CIVs membranosas representam um defeito mais
serio, podendo levar a Insuficiencia cardiaca
congestiva.

Atrio direito

e Otamanho do defeitovariadel1a 25 mm.

Ventriculo

* Dependendo do tamanho da abertura, o fluxo L o
sanguineo pela artéria pulmonar €1,2 a1,7 vez maior do e FoduicaforMetiea Edvestion and Rsstre. i g
que o da aorta.




Comunicacao Interventricular

 FISIOPATOLOGIA: Magnitude do shunt é determinada pelo tamanho da CIV e
pelo nivel de resisténcia vascular pulmonar. A maioria dos pacientes com
uma grande CIVtem um desvio de sangue macico da esquerda para a direita.

« HISTORIA NATURAL: Grandes CIVs, com excessivo fluxo sanguineo pulmonar
e hipertensdo pulmonar, resultam em dispnéia (dificuldade respiratoria) e
insuficiéncia cardiaca no inicio da infancia.

A hipertensao pulmonar pode se instalar tao precocemente (6-12meses de
idade)nas CIVs grandes, diminui e posteriormente inverte a direcao do shunt
(direita/esquerda) o que geralmente ocorre na adolescéncia (S.
Eisnmmenger).
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Comunicacao Interventricular
» DIAGNOSTICO:

Ecocardiograma bidimensional com Doppler espectral com em cores: define o
numero e a localizagao das comunicagoes interventriculares e eventuais anomalias
associadas.

Estudos hemodinamicos e angiograficos: avalia o estado do leito vascular pulmonare
esclarece detalhes acerca da alteracao anatomica.

« TRATAMENTO:

Cirurgia: nao indicada em pacientes com pressoes arteriais pulmonares normais e
shunts pequenos (razoes entre os fluxos pulmonar e sistemico <1,5 a 2;1);

Reparo cirdrgico ou fechamento transcateter: indicados quando ha shunt esquerdo-
direito moderado a grave com razao entre os fluxos pulmonar e sistémico 1,5:1 ou 2:1.
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Ducto Arterial Patente

 Corresponde a um conduto vascular que
comunica a circulacao sistemica a pulmonar,
ligando aorta descendente e arteria pulmonar.

A persistencia do canal arterial (PCA) ou do
ducto arterioso refere-se a manutencao do
canal arterial apos 72 horas de vida.

* FR: prematuridade e baixo peso ao nascer.

* Aprevaléncia é de 0,31 por1.000 nascidos vivos.
E mais comum no sexo feminino, com uma
relacao de 3:1.

I




Ducto Arterial Patente

e 0 quadro clinico esta relacionado com o calibre do canal arterial e,
consequentemente, com o shunt esquerda-direita.

 Importante: devido a resisténcia pulmonar elevada nos primeiros dias de
vida, os sinais clinicos podem ser retardados inicialmente.

« Taquicardia, sopro sistolico, precordio dinamico, pulsos amplos e
hemorragia pulmonar passam a ser evidentes logo apos as primeiras 72h
ou apos a administracao de surfactante.

A persisténcia do canal arterial pode ser responsavel por consequéncias
Importantes, tais como ICC, displasia broncopulmonar, enterocolite
necrosante, hemorragia periventricular, condigcoes que resultam do desvio
de fluxo sistémico para o pulmao.




Ducto Arterial Patente

» DIAGNOSTICO: suspeita clinica + ecocardiograma

* TRATAMENTO:

e Clinico: recomenda-se o uso de inibidores da sintese de PGs
(indometacina ou ibuprofeno) na primeira semana pos-natal.

e Cirdrgico: ligadura do canal nos RN em que houve falha ou contra-
indicacdo do tratamento clinico
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Tetralogia De Fallot

* Etienne Louis Arthur Fallot -1888;
 Corresponde a10% de todas as cardiopatias congénitas
« Mais comum das mas formacodes cardiacas cianoticas;
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Tetralogia De Fallot

* Todos os defeitos resultam do desvio anterior do septo
infundibular durante a divisao do tronco conal em aorta e
pulmonar, causando mal alinhamento entre o septo
infundibular e o septo ventricular muscular

* A corrente sanguinea pulmonar fica dependente de um ducto
arterial patente (DAP) ou de vasos bronquicos colaterais.
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Tetralogia De Fallot

Esse grupo classico de defeitos cardiacos consiste em:
- Estenose pulmonar (obstrucao do fluxo do VD);

- Defeito do septo ventricular (DSV);

- Dextroposicao da aorta(aorta acavalada);

- Hipertrofia do ventriculo direito.
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Tetralogia De Fallot
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TETRALOGIADE FALLOT
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Tetralogia De Fallot

Manifestacoes clinicas:
« Cianose - graude obstrucao:

Leves a moderadas: Geralmente, auséncia de cianose
neonatal > RN (ICC) = 1ano (Cianose)
Grave - Cianose neonatal

Baqueteamento digital;

Dispneia aos esforgos - posicao de cocoras

Sopro sistolico - rude eintenso

Crises de hipoxemia - primeiros 2 anos de vida
Hiperpnéico, inquieto, aumento da cianose, sincope
Crescimento e desenvolvimento comprometidos;
Pressao arterial normal.




Tetralogia De Fallot

Diagnastico

Radiografia de torax

 |CTnormal,

 Elevacao do apice cardiaco;

- Concavidade na regidao da artéria
pulmonar principal;

 Arco adrtico direito diminuido;

 Vascularidade pulmonar diminuido;

 Silhueta cardiaca - “Coeur em sabout”
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Tetralogia De Fallot

Diagnostico
* Eletrocardiograma
Desvio de eixo para direita + Hipertrofia Ventricular Direita
e Ecocardiograma bidimensional - diagnostico
* (Cateterismo cardiaco

Tratamento — relacionado a gravidade
e Casos menos graves — observacao/prevecao =2 inicio das crises =2 cirurgia
* (Casos graves - Tratamento clinico e intervencao cirurgica

Adm. IV de prostaglandina — relaxamento do ducto arterioso
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