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Introducao

As cardiopatias congénitas sao defeitos
estruturais do coracdo que estdo presentes
na vida fetal e ao nascimento. Esse grupo re-
presenta cerca de 30% de todas as malforma-
¢oes congénitas! e tem incidéncia em torno
de 9,4 casos para cada 1000 nascidos vivos
(1C95%: 8,6-10,2), de acordo com estudo epide-
miolégico recentemente publicado?. Trata-se de
um grupo heterogéneo de doencas que englo-

ba desde cardiopatias simples sem repercussao
clinica até cardiopatias complexas e de extrema
gravidade, sendo considerado o responsavel
pela maioria dos 6bitos decorrentes das malfor-
macgoes congénitas e por cerca de 10% a 15%
dos ébitos infantis®. A maioria das cardiopatias
congénitas ocorre de forma isolada, porém ou-
tras anomalias extracardiacas estdo presentes
em cerca de 25% dos bebés cardiopatas*. As
cardiopatias congénitas que se apresentam no
periodo neonatal geralmente sdo graves e ne-
cessitam de tratamento clinico especializado
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desde as primeiras horas de vida, além de ne-
cessitarem, na sua grande maioria, da realizagao
de cirurgia cardiaca ou de cateterismo interven-
cionista ainda nos primeiros dias de vida. Esse
tipo de tratamento cirdrgico ou intervencionista
é realizado em centros especializados de car-
diologia e cirurgia cardiaca neonatal que geral-
mente se encontram distantes geograficamente
das maternidades. Isso torna o tratamento des-
ses bebés um grande desafio para o nosso sis-
tema de salde, visto que temos que conseguir
identificar rapidamente o recém-nascido (RN)
cardiopata, estabilizar o seu quadro clinico e he-
modindamico e ap0s isso conseguir que 0 mesmo
seja transferido para um centro de referéncia
cardiolégico.

O diagnodstico das cardiopatias congénitas
pode ser feito na vida fetal, através de ultrasso-
nografia e ecocardiografia fetal, ou ap6s o nasci-
mento através do exame clinico pds-natal, teste
de oximetria de pulso e ecocardiografia fetal.
Neonatologistas e pediatras tém um papel fun-
damental neste cenario pois sdo eles os profis-
sionais responsaveis por identificar estes sinais
clinicos no periodo ao redor do nascimento e
tomar as medidas necessarias para estabilizacao
do quadro até que se faga o tratamento especifi-
co de cada cardiopatia.

Principais cardiopatias

no periodo neonatal

As cardiopatias congénitas que se manifes-
tam no periodo neonatal sdo geralmente muito
graves e tém incidéncia em torno de 3 a cada
1000 nascidos vivos. Podemos dividi-las em dois
grupos principais, de acordo com a gravidade e a
fisiopatologia da cardiopatia°.

1. Cardiopatias congénitas criticas: sao aquelas
que se manifestam no periodo neonatal por hi-
poxia, insuficiéncia cardiaca ou baixo débito sis-
témico e que necessitam de intervencao cirdrgi-
ca ou de cateterismo intervencionista logo nos
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primeiros dias de vida ou até o final do primeiro
més de vida. Estas cardiopatias também sdo cha-
madas de cardiopatias canal-dependentes pois
a persisténcia do canal arterial aberto é funda-
mental para a sobrevivéncia destes bebés nos
primeiros dias de vida. As principais cardiopatias
congénitas criticas sao as seguintes:

1.1. Cardiopatias com fluxo pulmonar
dependente do canal arterial

Neste grupo encontram-se cardiopatias que
apresentam uma obstrucdo anatémica ao fluxo
pulmonar de grau acentuado, podendo ocorrer
atresia da valva pulmonar ou estenose pulmonar
de grau acentuado.

O quadro clinico predominante é de cianose
que é decorrente uma mistura de fluxo intracar-
diaca da direita para esquerda além de uma re-
ducao acentuada do fluxo pulmonar. O bebé ge-
ralmente nasce bem e logo nas primeiras horas
de vida comeca a apresentar cianose em repouso
e as mamadas que progride rapidamente a medi-
da que ocorre o fechamento do canal arterial e a
reducao do fluxo pulmonar. Geralmente nao ha
sinais de baixo débito sistémico ou de descon-
forto respiratério significativo e o uso de oxigé-
nio através de mascara ou mesmo apo6s intubacao
traqueal ndo resulta em melhora significativa da
saturacdo periférica, o que ajuda a fazer o diag-
nostico diferencial com doencas ventilatorias no
periodo neonatal. Na radiografia de térax obser-
varemos trama vascular pulmonar reduzida, sem
velamentos pulmonares significativos, podendo
ou ndo haver cardiomegalia. As principais car-
diopatias deste grupo sao as seguintes:

* Atresia pulmonar com septo ventricular integro
* Sindrome de hipoplasia do coracdo direito
* Estenose pulmonar valvar critica

* Atresia pulmonar com comunicagao interventri-
cular

* Tetralogia de Fallot com atresia pulmonar ou
com estenose pulmonar critica

* Ventriculo Unico com atresia pulmonar ou este-
nose pulmonar critica (ex.: atresia tricGspide)

* Anomalia de Ebstein da valva tricispide
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1.2. Cardiopatias com fluxo sistémico
dependente do canal arterial

Neste grupo encontram-se cardiopatias que
apresentam obstrucao

anatdmica ao fluxo sistémico, podendo haver
atresia ou estenose critica da valva aértica ou
obstrucao critica no arco aértico.

Do ponto vista fisiopatolégico, estas cardio-
patias apresentam o fluxo sistémico dependen-
te do canal arterial. A crianca geralmente nasce
bem e apés algumas horas de vida apresenta
sinais de baixo débito sistémico e congestdo
venosa pulmonar, quadro este caracterizado
inicialmente por taquidispneia progressiva que
culmina com sinais de choque (ma perfusao pe-
riférica, taquicardia, palidez cutanea, reducao
da amplitude dos pulsos arteriais, hipotensao,
acidose metaboélica e faléncia cardiopulmonar).
Este quadro ocorre por reducado do fluxo sisté-
mico causado pelo fechamento progressivo do
canal arterial aliado ao aumento do fluxo pulmo-
nar o que acarreta um desequilibrio na relacao
entre os fluxos sistémico e pulmonar. O quadro
clinico principal é o de taquipneia e baixo débi-
to sistémico. Cianose clinica é pouco frequente,
entretanto a saturacdo periférica geralmente
fica entre 90% e 95%. O exame cardiolégico
mostra precérdio hiperdinamico com impulsdes
palpaveis, hiperfonese de bulhas (principal-
mente da 22 bulha na area pulmonar), podendo
ou ndo apresentar sopro cardiaco. A radiogra-
fia de térax revela cardiomegalia discreta com
aumento significativo da trama vascular pul-
monar, o que dificulta o diagnoéstico diferencial
com doencas pulmonares no periodo neonatal.
As principais cardiopatias deste grupo sao as
seguintes:

* Sindrome de hipoplasia do coracao esquerdo
* Estenose adrtica critica

» Coarctacdo de aorta critica ou hipoplasia do
arco aértico

* Interrupcao do arco a6rtico

* Ventriculo Unico funcional com coarctacao ou
interrupcdo do arco aédrtico (ex.. atresia tri-

cispide com coarctacao de aorta; dupla via de
entrada de ventriculo esquerdo com coarctacao
de aorta)

1.2.1. Cardiopatias com circulacdo em paralelo
e circulacdo dependente de comunicacdo
interatrial

Neste grupo encontram-se as cardiopatias
que mantém circulacdao em paralelo mesmo apoés
0 nascimento, sendo a transposicao das grandes
artérias a cardiopatia mais importante deste
grupo. Nesta doenca o retorno venoso sistémico
é direcionado do ventriculo direito para a aor-
ta e o retorno venoso pulmonar é direcionado
do ventriculo esquerdo para a artéria pulmonar,
mantendo-se assim uma circulacao em parale-
lo. A manifestacao clinica principal é a cianose
precoce (primeiro dia), associada a taquipneia e
desconforto respiratério. Neste tipo de cardio-
patia, é obrigatério haver alguma comunicacao
entre os atrios (forame oval ou comunicagao in-
teratrial) ou entre os ventriculos (comunica¢do
interventricular) para que haja mistura sangui-
nea entre as circulagées sistémica e pulmonar.
Apesar desta cardiopatia ndao ser considerada
canal-dependente, a manutencao do canal arte-
rial aberto é importante para que haja aumento
do fluxo pulmonar e consequentemente do re-
torno venoso pulmonar para o atrio esquerdo
e a partir dai ocorra aumento do fluxo do atrio
esquerdo para o atrio direito, fazendo com que
o fluxo de sangue oxigenado chegue até a aor-
ta. O diagnéstico diferencial principal desta
cardiopatia se faz com a hipertensao pulmonar
persistente no RN cujo quadro clinico é muito
semelhante. O exame fisico ndo mostra sopros
cardiacos, porém chama atencdo a hiperfonese
da 22 bulha na area pulmonar. A radiografia de
térax mostrara uma area cardiaca normal ou um
pouco aumentada com um aumento da trama
vascular pulmonar. As principais cardiopatias
deste grupo sdo as seguintes:

* Transposicao das grandes artérias
* Transposicao das grandes artérias com CIV

* Dupla via de saida de ventriculo direito com
CIV subpulmonar
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* Conexdao andomala total de veias pulmonares
forma obstrutiva (CIA restritiva ou infradia-
fragmatica)

¢ Ventriculo Unico funcional com atresia de valva
atrioventricular e CIA restritiva

1.3. Cardiopatias congénitas graves: Qualquer
cardiopatia que ndo se enquadre na categoria
anterior, porém que apresente sinais de insufi-
ciéncia cardiaca ou hipoxia e que necessitara de
correcgdo cirdrgica ou de cateterismo intervencio-
nista ao longo do primeiro ano de vida. As prin-
cipais cardiopatias congénitas sdo as seguintes:

1.3.1. Cardiopatias com shunt misto

Neste grupo de cardiopatias encontram-se
aquelas em que existe uma mistura intracardia-
ca bidirecional (shunt esquerda-direita e shunt
direita-esquerda). O quadro clinico geralmente é
de taquidispneia e insuficiéncia cardiaca decor-
rente de hiperfluxo pulmonar, além de discreto
grau de cianose decorrente do shunt direita-
-esquerda. Os sintomas tornam-se mais exube-
rantes ap6s a segunda semana de vida a medida
que ocorre uma reducdo da resisténcia vascular
pulmonar e aumento do fluxo pulmonar. O exa-
me fisico geralmente mostra um precoérdio hi-
perdinamico, bulhas hiperfonéticas, ndo haven-
do sopros cardiacos significativos. Cianose pode
ocorrer, porém, é bem discreta e a saturacao
periférica geralmente esta entre 85% e 95%.
Em geral, ndo ha sinais de baixo débito sisté-
mico. A radiografia de t6rax mostrara area car-
diaca aumentada e aumento da trama vascular
pulmonar. Estas cardiopatias ndao sao conside-
radas do tipo canal-dependente. Os principais
exemplos deste grupo sao os seguintes:

* Conexdo anémala total de veias pulmonares
* Tronco arterial comum

¢ Ventriculo Unico funcional com ou sem esteno-
se pulmonar

1.3.2. Cardiopatias com shunt esquerda-direita
exclusivo

Neste grupo de cardiopatias encontram-
-se os defeitos septais de grande tamanho cuja
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caracteristica principal é a presenca de shunt
esquerda-direita exclusivo com hiperfluxo pul-
monar. O quadro clinico é o de taquidispneia e
insuficiéncia cardiaca, ndo havendo cianose. Os
sintomas tornam-se mais exuberantes a partir da
segunda semana de vida a medida que a resis-
téncia vascular pulmonar se reduz e o fluxo pul-
monar aumenta de forma rapida. Ao exame fisico
geralmente se observa um precérdio hiperdina-
mico e hiperfonese da 22 bulha na area pulmo-
nar. A saturacao periférica geralmente esta nor-
mal (>95%), ndo havendo sinais de baixo débito
sistémico. A radiografia de térax mostrara area
cardiaca aumentada e um aumento da trama
vascular pulmonar. Os principais exemplos deste
grupo sao os seguintes:

* Comunicacao interventricular grande
* Defeito do septo atrioventricular forma total

* Persisténcia do canal arterial de grande tama-
nho

* Janela aorto-pulmonar

* Origem anémala da artéria pulmonar da aorta

Como fazer o diagnédstico das

cardiopatias congénitas no RN

1. Diagnéstico fetal das cardiopatias
congénitas: ecocardiografia fetal

A grande maioria das cardiopatias congéni-
tas criticas ou graves pode ser diagnosticada no
periodo fetal por ultrassonografia gestacional e
ecocardiografia fetal. Alguns estudos mostram
que a taxa de diagndstico fetal dessas cardiopa-
tias esta aumentando nos Gltimos anos, podendo
chegar a valores em torno de 80% em paises de
renda alta®. Em relacdo ao Brasil, estima-se que a
taxa global de diagnéstico fetal esteja em torno
de 30%, mas com grande variabilidade nas dife-
rentes regides do pais’.

O objetivo principal do diagnéstico fetal das
cardiopatias congénitas é o de planejar adequa-
damente o tratamento p6s-natal do bebé além
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de orientar e preparar a familia para esta situa-
¢do. A partir do diagnoéstico fetal podemos nos
organizar para que o nascimento ocorra em um
centro terciario de neonatologia ou de cardio-
logia neonatal e que o RN receba o tratamento
neonatal e cardiolégico adequado desde os pri-
meiros minutos de vida extrauterina. Isto podera
reduzir o risco de hip6xia ou choque, bem como
permitird que o tratamento cirdrgico ou inter-
vencionista seja feito ainda nos primeiros dias
de vida, antes que ocorra a deterioracao clinica.

Outro aspecto muito importante é o fato de que
com diagnéstico fetal e o nascimento da crianca
em centro terciario, evitariamos a necessidade
de transferir e de transportar um recém-nascido
tao grave de uma unidade hospitalar para ou-
tra, reduzindo assim os riscos e 0s custos com o
transporte.

Na Figura 1, podemos observar uma suges-
tdo de fluxograma para o diagnéstico fetal das
cardiopatias congénitas.

Figura 1. Fluxograma para diagnéstico fetal das cardiopatias congénitas
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1.4. Teste da oximetria de pulso para triagem
de cardiopatias congénitas criticas no RN:
teste do coracaozinho

O diagnéstico precoce das cardiopatias con-
génitas criticas no RN é crucial visto que o atra-
so no diagnodstico estd relacionado a aumento
de morbidade e mortalidade nesta populacaod.
Sabemos também que RN com cardiopatias con-
génitas criticas e graves podem estar assintoma-
ticos nas primeiras 48 horas de vida, podendo
até mesmo receber alta hospitalar sem que se
faca a suspeita clinica de cardiopatia, o que pode
ocorrer em até 30% dos casos como demonstra-
do em estudos prévios®.

A utilizacdo da oximetria de pulso como
ferramenta de triagem neonatal para deteccao
destas cardiopatias pode ajudar a detectar a hi-
poxemia presente na maioria destas cardiopa-
tias, em uma fase em que o exame clinico ainda
nao consegue detectar. Considera-se como nor-
mal a SpO, maior ou igual a 95% e uma dife-
renca de SpO, entre o membro superior direito
e um dos membros inferiores menor ou igual a
3%, sendo que alteracdes dessas medidas mos-
traram que podem ser utilizadas para a suspeita
de cardiopatia congénita critica no recém-nas-
cido, apresentando uma sensibilidade de 76%
e especificidade de 99% para o diagnoéstico
definitivo®®.

Em quem e quando devemos

realizar o teste do coracaozinho?

Devemos realizar este teste de forma rotinei-
ra em todos os RN com idade gestacional igual
ou maior que 35 semanas e que se encontram
clinicamente bem, assintomaticos, em ambiente
de alojamento conjunto.

O teste deve ser feito preferencialmente en-
tre 24 e 48 horas de vida. Esta estratégia mos-
trou reduzir a taxa de falso positivo ao mesmo
tempo em que nao retarda o diagnostico nos ca-
sos patolégicos. A taxa de falso positivo do tes-
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te quando realizado ap6ds 24 horas de vida é de
apenas 0,05%, bem menor que a taxa observada
quanto realizado antes das 24 horas de vida que
é de 0,5%"".

O protocolo do teste do coracaozinho

Deve-se utilizar um equipamento de oxime-
tria de pulso com sensores apropriados para RN
e que tenha tecnologia que permita a leitura
adequada em situacdes de baixa perfusao e na
presenca de movimentos.

As medidas de oximetria devem ser reali-
zadas em dois sitios: na mao direita (medida
pré-ductal) e em um dos membros inferiores
(medida pos-ductal). Os valores obtidos devem
ser analisados da seguinte forma:

* Teste negativo: SpO, maior ou igual a 95% e
a diferenca entre as medidas no membro su-
perior direito e o membro inferior deve ser
menor ou igual a 3%. Nessa situacao, a pro-
babilidade de cardiopatia congénita critica é
pequena e o RN deve seguir os cuidados ha-
bituais da maternidade. Vale ressaltar que
um teste do coracaozinho negativo ndo exclui
completamente a presenca de cardiopatia con-
génita. Caso o RN apresente diagndstico fetal
ou sinais clinicos sugestivos de cardiopatia
congénita, a avaliacao cardiolégica devera ser
realizada.

* Teste positivo: SpO, menor ou igual a 89% no
membro superior direito ou no membro infe-
rior. Nessa situacao, o RN devera ser reavalia-
do de forma minuciosa pelo médico pediatra/
neonatologista e a avaliacdo cardiolégica e
ecocardiografica devera também ser realiza-
da para confirmacdo diagnéstica. E importante
ressaltar que este RN ndo deveria receber alta
hospitalar antes que seja realizada esta avalia-
¢ao cardiologica.

* Teste duvidoso: SpO, entre 90% e 94% ou
uma diferenca entre as medidas do membro
superior direito e 0 membro inferior maior ou
igual a 4%. Nesta situacao, o teste deve ser re-
alizado novamente ap6s uma hora por até duas
vezes. Caso as medidas de oximetria se man-
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tenham nestes valores mesmo ap@s a terceira
avaliagdo, o teste sera considerado positivo e o
RN devera ser submetido a avaliacdo cardiol6-
gica/ecocardiografica. A realiza¢ao do reteste
nesta situacao mostrou-se importante por re-

duzir consideravelmente o nimero de falsos
positivo com o teste.

Na Figura 2, esta representado um fluxogra-
ma parainterpretacao do teste do coracaozinho.

Figura 2. Fluxograma para interpretacao do teste do coracdozinho
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1.5. Diagnéstico clinico pés-natal

Os principais sinais clinicos sugestivos de
cardiopatia congénita critica no RN geralmen-
te surgem nos primeiros dias de vida de forma
relativamente rapida e sdao decorrentes das mu-
dancas que ocorrem no padrao da circulacao fe-
tal e neonatal. A reducao da resisténcia vascular
pulmonar concomitantemente ao aumento do
fluxo pulmonar aliados ao fechamento do canal
arterial sao os principais mecanismos fisiopato-
légicos envolvidos nesse processo. Em geral, as

cardiopatias congénitas criticas e graves se apre-

sentam por um ou mais dos seguintes cenarios

clinicos>:

* Hipoxemia e cianose: Sinal clinico caracteris-
tico das cardiopatias criticas com fluxo pul-
monar dependente do canal arterial (atresia
pulmonar) ou cardiopatias com circulacdo em
paralelo (transposicao das grandes artérias).
O diagnéstico diferencial principal deve ser
feito com doencas pulmonares do periodo
neonatal e hipertensdao pulmonar persisten-

v
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te no RN. Uma forma de se tentar realizar o
diagnéstico diferencial é pelo teste de hiperé-
xia. Caso ocorra aumento significativo da PO,
(>250mmHg) ou da SpO, (>97%) apdés o RN
receber O, a 100%, podemos praticamente
excluir a possibilidade destas cardiopatias.
Por outro lado, se a PO, ficar < 100mmHg ou
a Sp0,<85% a probabilidade de cardiopatia é
muito alta.

* Baixo débito sistémico: Quadro clinico carac-
teristico das cardiopatias congénitas criticas
com fluxo sistémico dependente do canal ar-
terial (ex.: sindrome de hipoplasia do corac¢ao
esquerdo). Os sinais e sintomas principais sao
taquipneia progressiva, cansa¢o as mamadas,
palidez cutanea, reducdo da amplitude dos
pulsos arteriais e tempo de enchimento capilar
prolongado. Estes sinais geralmente surgem de
forma rapida e progressiva a partir das 24 ho-
ras de vida em decorréncia do fechamento do
canal arterial e do desequilibrio entre os fluxos
pulmonar e sistémico. O diagnostico diferencial
principal se faz principalmente com a sepse
neonatal que apresenta quadro clinico bem se-
melhante, porém com outros sinais sugestivos
de infeccao.

* Insuficiéncia cardiaca: Um dos sinais clinicos
mais precoces de insuficiéncia cardiaca no RN
é a presenca de taquipneia em repouso. Uma
frequéncia respiratéria maior que 70 por minu-
to é um sinal de alerta, mesmo na auséncia de
cianose ou de outros sinais de insuficiéncia car-
diaca. Nas cardiopatias congénitas com shunt
esquerda-direita ou com shunt misto costu-
mam se apresentar com sinais progressivos de
insuficiéncia cardiaca desde os primeiros dias
de vida, porém estes sinais ficam mais exube-
rantes a partir da segunda semana de vida em
decorréncia do grande aumento do fluxo pul-
monar. Cansaco e sudorese as mamadas, taqui-
cardia e taquidispneia sdo os sinais mais fre-
quentes nesta situacdo. Algum grau de cianose
também pode estar presente nas cardiopatias
com shunt misto.

Em relacao aos sinais do exame fisico cardio-
logico do RN que podem sugerir o diagnostico
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de cardiopatia congénita, podemos dizer que os
principais sao os seguintes:

* alteracdes da frequéncia cardiaca: bradicardia
(FC <90bpm) ou taquicardia (FC > 180bpm);

* taquipneia (FR > 70irpm)
* hipoxemia (SpO2 menor que 95%)

* presenca de impulsdes precordiais visiveis ou
palpéveis (decorrente de dilatacdo ventricular
direita ou esquerda);

* hiperfonese de bulhas cardiacas, principalmen-
te da 22 bulha em foco pulmonar (decorrente de
hipertensao pulmonar ou de altera¢ao da posi-
¢do das valvas arteriais);

* presenca de sopros cardiacos patolégicos (so-
pro sistélico > +++ ou sopro continuo);

* reducdo da amplitude ou assimetria dos pulsos
arteriais (sinais de baixo débito sistémico ou de
possivel coarctacao de aorta).

1.6. Diagnéstico definitivo pelo
ecocardiograma poés-natal:

O ecocardiograma com mapeamento de fluxo
em cores é o método de escolha para se realizar
o diagnéstico definitivo das cardiopatias congé-
nitas no RN, bem como o diagnéstico diferencial
entre cardiopatia e outras doencas neonatais.
Este exame fornece informacdes precisas sobre
a anatomia do defeito cardiaco e da funcao car-
diaca, condi¢des da circulagdo transicional e ca-
nal arterial e de pressdo pulmonar. E um exame
nao invasivo, de baixo custo e de facil reprodu-
tibilidade, podendo ser realizado na prépria uni-
dade de tratamento neonatal intensivo.

Este exame pode ser realizado incialmente
pelo proprio neonatologista que tenha treina-
mento em ecocardiografia funcional e posterior-
mente confirmado por um profissional habilita-
do em cardiologia e ecocardiografia pediatrica.
Entretanto, vale lembrar que o tratamento inicial
do RN com suspeita de cardiopatia congénita cri-
tica ndo pode ser postergado até que se realize
o ecocardiograma, principalmente no que se re-
fere ao uso de prostaglandina E;, como veremos
a seguir.
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Tratamento inicial do recém-nascido

com cardiopatia congénita critica

Cardiopatias congénitas criticas representam
uma emergéncia médica e necessitam de um
tratamento imediato para evitarmos que ocorra
uma deterioracdo clinica rapida e muitas vezes
irreversivel. ldealmente, esse tratamento deve
ser iniciado imediatamente apds o nascimen-
to ou nas primeiras horas de vida, e tem como
objetivo principal manter o débito cardiaco pul-
monar e sistémico adequados e equilibrados por
meio de clinicas de suporte hemodinamico e
ventilatorio. Como o tratamento definitivo des-
sas cardiopatias é realizado na maioria das vezes
em centros terciarios de cardiologia e cirurgia
cardiolégica neonatal, torna-se essencial que o
RN seja estabilizado e posteriormente transpor-
tado para esses centros. O papel do pediatra da
assisténcia neonatal e ou neonatologista é o de
instituir as medidas necessarias para obter esta
estabilizacao clinica inicial até que o RN chegue
ao centro terciario.

As principais medidas a serem instituidas no
manuseio dessas cardiopatias sao as seguintes:

* Oxigenioterapia
RN com cardiopatia congénita com fluxo pul-
monar dependente do canal arterial (ex.: atresia
pulmonar) ou com circulagdo em paralelo (ex.:
transposicao das grandes artérias) geralmente
apresentam hipoxemia acentuada (SpO, menor
que 80%) e necessitam de suporte de oxigénio
na fase inicial do tratamento. Devemos ofertar
oxigénio na forma de cateter ou capacete ou em
ventilacdo mecanica para tentarmos aumentar
um pouco a saturacao arterial de O, e conse-
quentemente o transporte de O, aos tecidos.
Por outro lado, para as cardiopatias com fluxo
sistémico dependente do canal arterial (ex.: sin-
drome de hipoplasia do coracdo esquerdo), que
geralmente ndo apresentam hipoxemia acen-
tuada na fase inicial, o uso de oxigenioterapia
deve ser evitado. Neste grupo de cardiopatias
geralmente ja existe uma situacdao de aumento
do fluxo pulmonar e reducdo do fluxo sistémi-

co, sendo que a oxigenioterapia podera acarre-
tar um agravamento nessa situa¢ao devido aos
efeitos de vasodilatacao pulmonar.

De uma forma simplificada podemos dizer que
devemos utilizar oxigenioterapia nos RN cardio-
patas que apresentarem SpO, menor que 80%
e evitar o uso de oxigénio se a SpO, for maior
que 90%.

Ventilacao mecanica

Nas cardiopatias congénitas que se manifestam
preferencialmente com cianose e que estejam
mantendo uma boa ventilacdo e débito sistémi-
co adequado, a ventilacdo mecanica ndo trara
nenhum beneficio significativa na oxigenacao.
Entretanto, em situacbes em que a saturacao
periférica estiver persistentemente menor que
70%, a ventilacao mecanica podera ser neces-
saria. Por outro lado, nos RN com cardiopatias
que cursam com baixo débito sistémico ou in-
suficiéncia cardiaca, a ventilacdo mecanica é
frequentemente necessaria e benéfica, pois
acarreta reducdo acentuada do trabalho respi-
ratorio, reducao do consumo de oxigénio e me-
Llhora da perfusao tecidual.

De forma geral podemos dizer que ao se colo-
car um RN com cardiopatia congénita critica em
ventilacdo mecanica, devemos procurar como
alvo terapéutico uma SpO, periférica entre
85% e 90%. Vale lembrar, entretanto que nas
cardiopatias com shunt misto ou shunt exclu-
sivamente esquerda-direita, como os defeitos
septais (CIV), a saturacdo alvo devera ser mais
elevada (maior que 92%).

Uso de prostaglandina E; (PGE,)

Diante de RN que tenha diagnéstico fetal de
cardiopatia congénita critica ou que apresen-
te quadro clinico sugestivo de cardiopatia
congénita critica, devemos iniciar imediata-
mente o uso de PGE; por via endovenosa. As
situagoes clinicas em que estd indicado o uso de
PGE, sao:

* Hipoxemia persistente e nao responsiva ao
uso de oxigenioterapia (cardiopatias con-
génitas com fluxo pulmonar dependente do
canal arterial ou com circulagdo em paralelo);
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* Baixo débito sistémico ou choque nao res-
ponsivo as medidas iniciais de tratamento
(cardiopatias com fluxo sistémico dependen-
te do canal arterial).

Em qualquer uma dessas situacgoes, a utili-
zacdo de PGE; deve ser feita de forma imedia-
ta, ndo havendo necessidade de se aguardar a
confirmacao diagnéstica, que geralmente é feita
pelo ecocardiograma pés-natal.

A PGE; tem acdo dilatadora na camada mus-
cular lisa do canal arterial nos primeiros dias de
vida pés-natal. Esse efeito vasodilatador vai se
reduzindo até o final do primeiro més de vida ou
se houver um fechamento total do canal arterial.
Por isso é muito importante que o seu uso seja
feito de forma rapida ainda nos primeiros dias
de vida. Por ser uma medicacdo que apresenta
um inicio de acdao muito rapido, é possivel ob-
servarmos uma boa resposta clinica apés 15 a
30 minutos de infusdo, caracterizada por uma
melhora da SpO, ou dos sinais de baixo débito
sistémico.!?

Dose utilizada: A PGE; deve ser utilizada
em infusdao continua sendo a dose inicial de

0,01mcg/kg/min, podendo ser aumentada gra-
dativamente até a dose de 0,05mcg/kg/min, de
acordo com a resposta clinica

Via de utilizacao: Recomenda-se utilizar um
acesso venoso profundo e preferencialmente
central para a infusdo desta medicacdo. O uso
desta medicacao em acesso venoso periférico
nao é recomendado, pois a perda temporaria
deste acesso venoso e conseguinte interrup¢ao
da infusdao da medicagao poderao trazer conse-
quéncias catastréficas para o RN, pois em alguns
minutos podera ocorrer a constricao do canal
arterial e o recrudescimento do quadro clinico
inicial.

Efeitos colaterais: Apneia e hipotensao sao
os efeitos colaterais mais frequentes e ocorrem
principalmente quando se utilizam doses mais
elevadas (acima de 0,03mcg/kg/min). Outros
efeitos colaterais sdo a hipertermia, irritabilida-
de, edema de maos e pés além de “rash” cuta-
neo.

Na Figura 3 podemos observar um fluxogra-
ma com sugestdo de tratamento inicial das prin-
cipais cardiopatias congénitas criticas no RN.

Figura 3. Fluxograma com sugestdo de tratamento inicial das principais cardiopatias congénitas criticas no RN

CARDIOPATIAS CONGENITAS CRITICAS NO RECEM-NASCIDO

CC CRITICAS COM HIPOXEMIA
RESISTENTE A OXIGENIO

' !

CC COM FLUXO PULMONAR
CANAL DEPENDENTE
(Cardiopatias com atresia ou
estenose pulmonar critica)

EM PARALELO

v

TRATAMENTO INICIAL
Prostaglandina E;: iniciar imediatamente (acesso
venoso profundo)
Oxigenioterapia pode ser utilizada
Suporte ventilatério (intubacdo pode ser necessaria)
Manter SpO, entre 85% e 90%

CC COM CIRCULAGAO

(Transposicao das
grandes artérias)

cc CRI'TIQAS COM BAIXO DEBITO
SISTEMICO OU CHOQUE

\

CC COM FLUXO SISTEMICO
CANAL DEPENDENTE

(Sindrome hipoplasia coracdo esquerdo,
coarctagao/interrupgdo arco adrtico)

TRATAMENTO INICIAL
Prostaglandina E;: iniciar imediatamente (acesso
venoso profundo)
Evitar oxigenioterapia
Suporte ventilatério (intubacdo pode ser necessaria)
Manter SpO, entre 85% e 95%
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2. Transferéncia e transporte do RN
com cardiopatia congénita critica para
um centro de referéncia

Apés a estabilizacao inicial, o RN com car-
diopatia congénita critica devera ser transferi-
do e transportado para um centro especializa-
do em cardiologia neonatal. Idealmente, essa
transferéncia devera ocorrer em um prazo de
até sete dias, antes que ocorram complicacoes
infecciosas, neurolégicas ou hemodinamicas
que possam comprometer o resultado final do
tratamento.

O transporte deve ser feito por equipe de-
vidamente capacitada e treinada para cuidar de
RN critico. Além disso, os equipamentos e meio
de transporte também devem ser adequados as
suas demandas clinicas. Infelizmente, em muitas
situagoes o transporte do RN pode acarretar um
desequilibrio hemodinamico e ventilatorio tao
acentuado que pode comprometer até mesmo a
vida da crianca.

Os pontos criticos a serem observados para
a realizacdo do transporte deste RN sdao a ma-
nutencao de acesso venoso e via aérea seguros.
O acesso vascular deverd ser utilizado para o
uso de PGE; e inotrépicos, os quais nao pode-
rao ser descontinuados durante o transporte.

Muita atencao deve ser dada ao padrdo respi-
ratério do lactente e caso ele ainda ndo este-
ja intubado, mas se encontra com desconforto
respiratério, pode ser que seja mais seguro
realizar o seu transporte em ventilacgdo me-
canica. A ventilacdao devera ser feita em ven-
tilador neonatal ou pediatrico ou ainda por
ventilacdo manual com bolsa, devendo estar
muito atentos ao risco de barotrauma durante o
transporte.

A equipe que realizara o transporte deve
ser composta por individuos com experiéncia
e competéncia para tratar RN graves, e que te-
nham habilidade para proceder a uma intubacao
e obtencdo de acesso vascular durante o trans-
porte, caso seja necessario.

Durante o transporte, o bebé deve ser moni-
torizado continuadamente por monitor cardiaco
com tracado eletrocardiografico, oximetria de
pulso e, se possivel, capnografia. O nivel de SpO,
desejavel para o bebé durante o transporte, de-
vera ser previamente discutido entre as equipes
de transporte e equipe neonatal e individualiza-
do para cada situacao.

A Tabela 1 sumariza a abordagem inicial dos
principais grupos de cardiopatias que se apre-
sentam no periodo neonatal.

Tabela 1. Sistematizacao da abordagem inicial de cardiopatias no periodo neonatal

Tipo de Principais cardiopatias

cardiopatia

Tratamento
i« F1

Inicio dos
sintomas

Apresentacao
clinica inicial

CC com fluxo * Sindrome de hipoplasia
pulmonar canal- do coragdo direito (Atresia
dependente pulmonar)

* Atresia pulmonar com CIV

* Estenose pulmonar critica,

* Tetralogia de Fallot

* Atresia tricdspide com estenose
pulmonar

* Ventriculo Unico com estenose
ou atresia pulmonar

12 semana
de vida

Cianose +++
Sp0,: <85%
Taquidispneia
discreta

Prostaglandina E;
Oxigenioterapia
Suporte
ventilatério

continua...
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... continuacdo

Tipo de
cardiopatia

CC com circulacao
em paralelo

CC com shunt
esquerda-direita
exclusivo

Principais cardiopatias

* Transposicdo das grandes
artérias

Comunicacdo interventricular
grande

Defeito total do septo
atrioventricular total
Persisténcia do canal arterial
Janela aorto-pulmonar
Origem andmala de artéria
pulmonar da aorta

Inicio dos
sintomas

12 semana
de vida

23 semana
de vida

Apresentacao
clinica inicial

Cianose +++
Sp0,: <85%
Taquidispneia
moderada

Cianose ausente
Sp0,: >95%
Taquidispneia
acentuada

Tratamento
inicial

Prostaglandina E;
Oxigenioterapia
Suporte
ventilatério

Diurético
Suporte
ventilatorio
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ESTADO DO RIO DE JANEIRO

Claudio Hoineff

RN - SOCIEDADE DE PEDIATRIA

DO RIO GRANDE DO NORTE

Manoel Reginaldo Rocha de Holanda

RO - SOCIEDADE DE PEDIATRIA DE
RONDONIA

Wilmerson Vieira da Silva

RR - SOCIEDADE RORAIMENSE DE PEDIATRIA
Mareny Damasceno Pereira

RS - SOCIEDADE DE PEDIATRIA DO

RIO GRANDE DO SUL

Sérgio Luis Amantéa

SC - SOCIEDADE CATARINENSE DE PEDIATRIA
Nilza Maria Medeiros Perin

SE - SOCIEDADE SERGIPANA DE PEDIATRIA
Ana Jovina Barreto Bispo

SP - SOCIEDADE DE PEDIATRIA DE

SAO PAULO

Renata Dejtiar Waksman

TO - SOCIEDADE TOCANTINENSE

DE PEDIATRIA

Ana Mackartney de Souza Marinho

DEPARTAMENTOS CIENTIFICOS
+ Adolescéncia

+ Aleitamento Materno

- Alergia

- Bioética

- Cardiologia

+ Dermatologia

- Emergéncia

+ Endocrinologia

+ Gastroenterologia

- Genética

+ Hematologia

- Hepatologia

- Imunizagoes

- Imunologia Clinica

- Infectologia

+ Medicina da Dor e Cuidados Paliativos
- Nefrologia

+ Neonatologia

+ Neurologia

- Nutrologia

- Oncologia

- Otorrinolaringologia

+ Pediatria Ambulatorial

- Ped. Desenvolvimento e Comportamento
+ Pneumologia

- Reumatologia

- Satide Escolar

- Seguranca

- Sono

- Suporte Nutricional

- Terapia Intensiva

- Toxicologia e Saide Ambiental

GRUPOS DE TRABALHO

- Atividade fisica

- Cirurgia pediatrica

- Crianca, adolescente e natureza

- Doenca inflamatoria intestinal

+ Doencas raras

- Drogas e violéncia na adolescéncia
- Educacdo é Saide

- Imunobioldgicos em pediatria

+ Metodologia cientifica

- Oftalmologia pediatrica

- Ortopedia para o pediatra

- Pediatria e humanidades

-+ Politicas publicas para neonatologia
- Satide mental

- Salde digital



