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Resumo

Este trabalho visou relatar sobre uma cardiopatia cianogenica grave e a importancia dos exames de
rotina para prematuridade - principalmente o ecocardiograma - realizado de rotina devido a idade
gestacional e ndo pelo exame clinico do paciente, uma vez que 0 mesmo ndo apresentava exame
clinico inicial para uma suspeita de cardiopatia congénita cianogénica. O intuito também foi
apresentar uma breve revisdo bibliogréafica sobre a patologia diagnosticada, evolugdo e tratamento.
Para a coleta dos dados, foi utilizado um relato do prontuario do paciente. O diagnostico, as tratativas
iniciais, bem como as possibilidades de correcdo deste caso séo discutidos neste artigo.

Abstract

This study aimed to report on a severe cyanogenic heart disease and the importance of routine
examinations for prematurity - mainly echocardiography - performed routinely due to gestational age
and not by the clinical examination of the patient, since he did not have an initial clinical examination
for a suspected cyanogenic congenital heart disease. The aim was also to present a brief bibliographic
review on the diagnosed pathology, evolution and treatment. For data collection, a report from the
patient's medical record was used. The diagnosis, the initial treatments, as well as the possibilities of
correcting this case are discussed in this article.
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1. Introducéo

A atresia pulmonar com defeito do septo ventricular
€ uma doenca cardiaca congeénita ciandtica, caracterizada pela
auséncia de comunicagdo direta entre o ventriculo direito e a
artéria pulmonar (ou seja, atresia da valvula pulmonar), um
grande defeito do septo ventricular e aorta superior (Diab e
Yosowitz, 2011). A atresia pulmonar (AP) com comunica¢do
interventricular (CIV) apresenta as mesmas caracteristicas
morfologicas de tetralogia de Fallot (TOF), associada a
obstrucdo completa da via de saida do ventriculo direito. A
atresia pulmonar pode ser membranosa (valva formada,
porém cuspides fundidas) ou muscular (infundibular) (Silva e
Nina, 2018).

E um tipo raro de doenca cardiaca congénita ciandtica
que ocorre em cerca de 0,07 por 1.000 nascidos vivos e
representa cerca de 1-2% de todas as formas de malformacdes
cardiacas congénitas. E ligeiramente mais prevalente em
homens do que em mulheres. Embora uma etiologia genética
clara ndo tenha sido elucidada, ha uma associacao clara com
certos fatores de risco durante a gravidez, bem como com
certas sindromes genéticas (Diab e Yosowitz, 2011). A atresia
pulmonar ocorre em 15 a 20% dos pacientes com tetralogia
de Fallot (Park, 2015).

A doenca intracardiaca é semelhante a tetralogia de
Fallot, com excecdo da presenca de atresia pulmonar, a forma
extrema obstrucdo da via de saida de ventriculo direito
(VSVD) (Park, 2015). A atresia pulmonar com defeito do
septo ventricular € caracterizada por um espectro de extensdo
variavel da gravidade da atresia das artérias pulmonares. Em
uma extremidade do espectro, a atresia é limitada a valvula
pulmonar, resultando em uma valvula pulmonar imperfurada
(ou seja, atresia membranosa). Nesse caso, a artéria pulmonar
principal e as artérias pulmonares ramificadas geralmente tém
tamanho normal. A outra extremidade do espectro inclui
atresia da valvula pulmonar e artérias com colaterais arteriais
sistémicos a pulmonares que fornecem fluxo sanguineo para
0 parénquima pulmonar. Mais comumente, a valvula
pulmonar e a artéria pulmonar proximal sdo afetadas, com
pequeno ramo e artérias pulmonares distais supridas com
sangue através de um canal arterial patente e colaterais da
artéria pulmonar sistémica (Figura 1). Uma caracteristica
marcante € a presenca de colaterais aortopulmonares que
fornecem pelo menos parte do suprimento sanguineo
pulmonar. Essas colaterais podem ser minimas (no caso de
atresia da valvula pulmonar membranosa isolada) ou mais
tipicamente mdltiplas e muito tortuosas nas formas
complexas (Diab e Yosowitz, 2011).

Figura 1 - Anatomia de Atresia Valvar Pulmonar com
comunicacdo interventricular. A valvula pulmonar é atrética,
sem fluxo para frente. O sangue no ventriculo direito existe
através de um defeito do septo ventricular (VSD) e entra no
ventriculo esquerdo. O fluxo sanguineo pulmonar é garantido
por meio de uma patente do canal arterial (mostrado nesta
figura) ou sistémica para colaterais arteriais pulmonares.
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Fonte: Abdulla (2011, p. 205)

N&do h& comunicacdo entre o ventriculo direito e a
arvore arterial pulmonar. Consequentemente, todo suprimento
de sangue para a circulagdo pulmonar deve ser derivado da
circulagdo sistémica. Isso é fornecido por duas fontes
principais: a persisténcia do canal arterial e as colaterais das
artérias pulmonares sistémicas. O fluxo sanguineo pulmonar é
mais frequentemente realizado pelo canal arterial (70%) e, com
menor frequéncia, através de multiplas colaterais sistémicas
(30%), as quais sdo chamadas de artérias colaterais
aortopulmonares (Park, 2015).

Quando uma persisténcia do canal arterial (PCA) esta
presente, as artérias pulmonares geralmente sdo continuas ou
confluentes, na maioria dos casos. Por outro lado, quando a
PCA esta ausente, o sistémico para as colaterais das artérias
pulmonares sdo geralmente extensas e fornecem o Unico
suprimento de sangue aos pulmdes (Diab e Yosowitz, 2011).
Anomalias das artérias pulmonares sao comuns, na forma de
hipoplasia, ndo confluéncia e distribuicdo anormal. Artérias
colaterais se originam mais frequentemente da aorta
descendente (ocorre em 2/3 dos pacientes), menos comumente
das artérias subclavias e raramente da aorta abdominal ou de
seus ramos. O canal é longo e estreito, se origina do arco
adrtico e se dirige para baixo (canal vertical) (Park, 2015).
Essas colaterais podem ser uma fonte mais estavel de
suprimento de sangue pulmonar no inicio da vida; entretanto,
tendem a desenvolver vérias areas de estenose posteriormente
e, portanto, comprometem o fluxo sanguineo pulmonar (Diab
e Yosowitz, 2011).

Estes paciente sdo cian6ticos ao nascimento. A
intensidade da cianose depende da paténcia do canal arterial e
da extensdo das artérias colaterais sistémicas (Park, 2015). A
cianose é devido a restricdo do fluxo sanguineo pulmonar
qguando o canal arterial comeca a se fechar. Pacientes com
canal arterial que permanece pérvio, ou aqueles com multiplas
e/ou grandes colaterais arteriais sisttmicas a pulmonares,
fornecendo fluxo sanguineo pulmonar adequado ou excessivo,
terdo saturacdo de oxigénio préxima ao normal. Este dltimo
subgrupo de pacientes pode até apresentar insuficiéncia
cardiaca com taquipneia e cianose minima devido ao fluxo
sanguineo pulmonar excessivo. No entanto, dentro de semanas
ou meses, esses pacientes irdo superar sua fonte de fluxo
sanguineo pulmonar & medida que as colaterais desenvolvem
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estenose, resultando em hipoxemia progressiva (Diab e
Yosowitz, 2011). Usualmente, sopro cardiaco ndo é audivel.
Entretanto, um sopro continuo suave pode ser audivel por
causa da persisténcia do canal arterial ou das colaterais. A
segunda bulha é hiperfonética e Unica (Park, 2015).

No exame fisico, 0 grau de cianose esta inversamente
relacionado a extensdo do fluxo sanguineo pulmonar.
Criangas com numerosos e/ou grandes colaterais arteriais
pulmonares ou sistémicos ou PCA terdo fluxo sanguineo
pulmonar excessivo, o que diminuira a cianose, entretanto, as
custas de desenvolver edema pulmonar e insuficiéncia
cardiaca congestiva. Portanto, esses pacientes apresentardo
falta de ar e facil fatigabilidade. Pode haver cianose leve com
saturacdo de oxigénio em média de 80 a 90%. O reenchimento
capilar pode ser prolongado com pulsos periféricos
diminuidos. Hepatomegalia pode estar presente. O precordio
nesses pacientes é hiperativo, com impulso ventricular direito
proeminente. A ausculta revelard uma Unica segunda bulha
cardiaca, devido a atresia pulmonar, e um sopro continuo
refletindo o fluxo através das colaterais arteriais sistémicas
para pulmonares e PCA (Diab e Yosowitz, 2011).

Os achados na eletrocardiografia também sdo
semelhantes aos observados na TOF: desvio do eixo para a
direita e hipertrofia ventricular direita. O eletrocardiograma
pode ser util para diferenciar atresia pulmonar com defeito de
septo ventricular de atresia pulmonar com septo ventricular
intacto. Este ultimo mostra o complexo QRS anteriores
diminuido devido ao pequeno ventriculo direito (Diab e
Yosowitz, 2011). A radiografia de térax evidencia &rea
cardiaca normal. O coragdo frequentemente apresenta
silhueta em formato de bota e a trama vascular pulmonar
usualmente apresenta diminuicdo acentuada. Raramente
criangas com artéria colateral aortopulmonar apresentam
hiperfluxo pulmonar e desenvolvem insuficiéncia cardiaca. A
atresia pulmonar com defeito do septo ventricular pode ser
prontamente diagnosticada por ecocardiografia (Diab e
Yosowitz, 2011). A ecocardiografia mostra todos os achados
anatdmicos da tetralogia de Fallot, com auséncia de conexdo
direta com o ventriculo direito e o tronco pulmonar. Neste
caso, avaliagdo cuidadosa do tronco pulmonar é necessaria,
com medidas dos tamanhos do tronco pulmonar (TP) e dos
ramos das artérias pulmonares. Os ramos menores das artérias
pulmonares e o canal vertical sdo bem visualizados com o
transdutor em posicdo paraesternal alta ou supraesternal
(Park, 2015). Cateterismo Cardiaco: Embora a
ecocardiografia possa estabelecer o diagnostico, ela fornece
detalhes limitados sobre a anatomia das artérias pulmonares e
colaterais das artérias pulmonares sistémicas. Portanto, o
cateterismo cardiaco continua a ser um procedimento Util para
delinear a distribuicdo das artérias pulmonares verdadeiras e
das colaterais. A ressonancia magnética cardiaca ou
tomografia computadorizada também podem delinear a fonte
do fluxo sanguineo pulmonar, determinando a anatomia das
artérias pulmonares e colaterais das artérias pulmonares
sisttmicas. Geralmente, isso é obtido antes do reparo
cirtrgico em recém-nascidos recém-diagnosticados, a menos
que esses pacientes sejam submetidos a um cateterismo
intervencionista, caso em que o cateterismo cardiaco
fornecera as informacBes necessarias (Diab e Yosowitz,
2011).

O diagnostico diferencial do lactente ciandético inclui TOF,
transposicdo das grandes artérias, atresia tricUspide,

ventriculo direito (VD) de dupla saida com estenose pulmonar
(PS) ou atresia pulmonar (PA) grave, ventriculo inico com PS
ou PA grave e conexdo andmala total das veias pulmonares
com obstrucdo venosa pulmonar. No paciente com atresia
pulmonar com defeito do septo ventricular (PA-VSD), em que
o suprimento de sangue pulmonar é normal ou aumentado, o
diagnostico diferencial inclui lesbes nas quais a cianose é
minima e a evidéncia de insuficiéncia cardiaca pode estar
presente. Essas lesfes incluem CIV, grande persisténcia do
ducto arterioso, defeito do septo atrioventricular, dupla saida de
VD ou ventriculo Gnico sem PS significativo, truncus arteriosus
persistente e conexdo andmala total das veias pulmonares sem
obstrucdo venosa pulmonar (O'Leary et al., 2013).

Bebés que dependem do canal arterial patente para
fluxo sanguineo pulmonar adequado requerem a instituicéo
imediata de infusdo de prostaglandina ap6s o nascimento.
Aqueles que tém fluxo sanguineo pulmonar significativo por
meio de maltiplas colaterais arteriais sistémicas para
pulmonares podem manter saturaces de oxigénio adequadas
mesmo apods o fechamento do PCA e, portanto, ndo precisam
de infusdo de prostaglandina. Casos raros em que o fluxo
sanguineo pulmonar é excessivo, secundario a colaterais
extensos, podem requerer terapia anticongestiva para
insuficiéncia cardiaca com diuréticos. Criancas com multiplas
colaterais arteriais sisttmicas a pulmonares geralmente
apresentam artérias pulmonares mal desenvolvidas e
numerosos vasos colaterais alimentando diferentes segmentos
dos dois pulmdes. O manejo em tais casos é desafiador e requer
multiplos estagios de reparo operatério. O reparo comega com
uma boa compreensdo da anatomia arterial pulmonar e
colateral. A etapa cirdrgica inicial retine as colaterais e a artéria
pulmonar em um lado do térax a uma Unica fonte de
suprimento sanguineo (sistémica para arterial pulmonar ou
shunt BT). Esse procedimento é conhecido como
unifocalizacdo, pois conecta todos 0s vasos sanguineos que
irrigam o pulmao a uma Unica fonte de suprimento sanguineo.
A unifocalizacdo € realizada por meio de toracotomia lateral.
Ap0bs algumas semanas, 0 mesmo procedimento cirdrgico é
realizado para o outro lado do térax. Um terceiro procedimento
cirirgico é entdo realizado para aproximar os dois lados
“unifocalizados” e conecta-los ao ventriculo direito por meio
de um conduto (homoenxerto). Em alguns casos, as artérias
pulmonares sd@o pouco desenvolvidas e, portanto, a pressdo
arterial pulmonar é elevada, exigindo que o VSD seja deixado
aberto para prevenir a insuficiéncia cardiaca direita, podendo
ser fechado posteriormente. Aqueles pacientes com anatomia
da artéria pulmonar anormal e colaterais extensas arteriais
sistémicas a pulmonares tém pior prognéstico, com menos
resultados certos em longo prazo (Diab e Yosowitz, 2011).

Este trabalho visou relatar sobre uma cardiopatia
cianogénica grave e a importancia do exame de rotina para
prematuridade, sendo esse o ecocardiograma, realizado de
rotina devido & idade gestacional e ndo pelo exame clinico do
paciente, uma vez que 0 mesmo ndo apresentava exame clinico
inicial para uma suspeita de cardiopatia congénita cianogénica.
O intuito também foi apresentar uma breve revisdo
bibliogréfica sobre a patologia diagnosticada, evolugdo e
tratamento
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2. Material e Métodos

Foi utilizado, para elaboracdo deste relato, o
prontuério do paciente, sendo revisado desde seu nascimento
até o presente momento, pois 0 mesmo ainda encontra-se
internado. Também foi realizada uma reviséo de literatura,
voltada principalmente para o tema de cardiopatias congénitas
cianogeénicas.

Este estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa da UFMS, sob CAAE n° 39692020.0.0000.0021 e
parecer de numero 4.405.226, via Plataforma Brasil,
conforme Resolucdo 466/2012 do Conselho Nacional de
Saude (CNS).

3. Resultados

Recém-nascido, pré-termo com idade gestacional
de 33 semanas e 4 dias pelo New Ballard, adequado para
idade gestacional e baixo peso (1590g). Nasceu de parto
cesarea por  crescimento intrauterino  restrito,
centralizagdo fetal e placentite. Foi realizada reanimacao
neonatal, com 1 ciclo de ventilagdo com presséo positiva
devido a frequéncia cardiaca de 80 bpm, com melhora
para maior que 100 bpm apo6s primeiro ciclo.
Permanecendo desconforto respiratorio, foi colocado em
caixa de hood e posteriormente em ventilagdo mecéanica
ndo invasiva (CPAP), com parametros baixos, mantendo
sempre boa saturacdo, ao exame 96%. Acrescentado as
hipoteses diagnodsticas Sindrome do Desconforto
Respiratério. Recém-nascido com aproximadamente 24
horas de vida, em ventilagdo mecanica nédo invasiva com
reducdo gradual de parametros ventilatorios (FiO2 21%),
em boa evolugcdo, apresentava ao exame clinico:
acianotico, auséncia de sopro cardiaco, saturagdo 95% e
sem desconforto respiratério. Foi retirado CPAP no
segundo dia de vida, permanecendo eupneico e com boa
saturagdo em ar ambiente. Devido a prematuridade
(menor que 34 semanas) foi solicitado de rotina, no
segundo dia de vida, Ecocardiograma. Ao decorrer dos
demais dias, RN apresentou pausas respiratorias,
distensdo abdominal, sopro 3+/6+ em ausculta cardiaca e
uma média de saturagdo de 90 a 89% em ar ambiente. Ao
ecocardiograma de rotina evidenciou-se: Atresia valvar
pulmonar com comunicagao interventricular, agenesia de
tronco pulmonar e ramos pulmonares hipoplasicos,
forame oval patente e visualizado duas pequenas
colaterais sistémico pulmonar (Figura 2). RN hoje se
encontra no 30° dia de vida, com cateter nasal de 0,31/min,
com saturacdo em média de 90%, eupneico, ativo e
reativo, em unidade intermediaria, com programacéo para
ganho de peso e sendo realizado controle de
ecocardiograma semanalmente. Ainda ndo sendo
indicativo para cirurgia devido a baixo peso. Em
acompanhamento com  especialista  cardiologista
pediatrica. Paciente segue internado, em cuidados
intermediarios neonatais, em dieta plena via sonda
orogastrica e cuidados gerais para prematuridade.

Figura 2 - Imagem ecocardiografica mostrando a
comunicacdo interventricular e a dextro posi¢do da aorta. VD
- Ventriculo Direito. CIV - Comunicacdo Interventricular.
VE- Ventriculo Esquerdo. AO - Vélvula Adrtica.

ECO PED. 09/09/2020  03:00:55PM

TIS1.3 Mi 1.4

Fonte: as autoras (2020)

Figura 3 - Imagem ecocardiografica mostrando ramos
pulmonares hipoplasicos. APD - Artéria Pulmonar Direita.
APE - Artéria Pulmonar Esquerda.

ECO PED. 09/09/2020  03:02:32PM

Fonte: as autoras (2020)

4. Discussao

A atresia valvar pulmonar com comunicagio
interventricular é uma cardiopatia cianogénica rara, grave e
com tratamento cirlrgico na maioria dos casos. No caso
relatado acima, o recém nascido possui baixo peso, sendo
necessario o ganho de peso, para assim avaliacdo e
programacdo cirargica. Porém, nesse caso em especifico, €
fundamental discutir e ressaltar a importancia dos exames de
rotina para a prematuridade. O Ecocardiograma, no caso, foi
solicitado como exame de rotina, sem alteragfes ao exame
clinico inicialmente, devido & idade gestacional ser menor que
34 semanas. Ao ser descoberto o diagnoéstico cardioldgico,
podemos comparar com a literatura que o fluxo pulmonar
ocorre devido a duas pequenas colaterais sistémico pulmonar.
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Esse caso apresenta um desafio ainda maior, devido a
prematuridade e ao peso, 0 que inviabiliza qualquer
intervencdo no momento; mas, nesse caso, as duas colaterais
sisttmico pulmonares estdo, no momento, sendo suficientes
para suprir o fluxo pulmonar. Assim como na literatura, nesse
paciente é tolerada uma saturacdo até 80%. Sendo assim,
programagdo primaria para RN, nesse caso, é ganho de peso
para possibilidade de corre¢do cirlrgica.
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