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As cardiopatias que se apresentam com comprometimento clinico no periodo neonatal sao, usual-
mente, anomalias graves, que necessitam de reconhecimento precoce e tomada de deciséo rapida
guanto ao tratamento mais adequado. Aproximadamente 8 em cada 1.000 nascimentos vivos sao de
criancas portadoras de cardiopatia congénita, mas somente uma ou duas irdo apresentar situacao
ameacadora a vida no periodo neonatal.

As cardiopatias congénitas que se manifestam com comprometimento hemodinamico no periodo
neonatal sdo as causas mais freqiientes de emergéncia em Cardiologia Pediatrica e devem, pronta-
mente, ser consideradas no diagndstico diferencial de causa de desconforto respiratério e cianose. E
essencial definir se a cardiopatia é cianética ou acianotica e se o suprimento circulatério pulmonar ou
sistémico € ou ndo dependente do canal arterial. Essa diferenciagcao é importante porgque requer con-
duta terapéutica de emergéncia. A apresentacéo dentro da primeira ou segunda semanas de vida esta
frequientemente relacionada as mudancas que ocorrem da circulacao fetal para a transicional.

As decisdes tomadas inicialmente, como tratamento vs. ndo-tratamento, cirurgia corretiva vs. cirur-
gia paliativa, a escolha e a época da realizagcdo da cirurgia, irdo repercutir ndo somente na evolugao
clinica inicial, mas também a longo prazo.
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INTRODUCAO

Aproximadamente 8 em cada 1.000 nasci-
mentos vivos séo de criancas portadoras de car-
diopatia congénita, mas somente uma ou duas
irdo apresentar situacdo ameacadora a vida no
periodo neonatal® 2,

As cardiopatias congénitas que se manifes-
tam no periodo neonatal séo usualmente as mais
graves e as causas mais freqlientes de emer-
géncia em Cardiologia Pediatrica. Essas cardi-
opatias devem ser prontamente consideradas no
diagnéstico diferencial de causa de desconforto
respiratorio e cianose®®. Recentemente vem
aumentando o nimero de recém-nascidos car-

diopatas que ja nascem com o diagnaostico rea-
lizado pela ecocardiografia fetal. Esse fato tem
causado grande impacto e tende a melhorar o
progndstico, por permitir prever se essa crianga
apresentara ou ndo situacdo de emergéncia, e,
em alguns casos, prever a necessidade de ci-
rurgia ou de tratamento de emergéncia no peri-
odo neonatal® 4.

E essencial definir se a cardiopatia € ciandti-
ca ou aciandtica e se o suprimento circulatério
pulmonar ou sistémico € ou ndo dependente do
canal arterial . Essa diferenciacéo é importante
porque requer conduta terapéutica de emergén-
cia. Nesse periodo, 0 mais comum é a manifes-
tacdo que pode ocorrer desde as primeiras ho-
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ras de vida até por volta da segunda semana de
vida. Usualmente sao cardiopatias graves, que
necessitam de reconhecimento precoce e toma-
da de deciséo rapida, bem como da instituicédo
do tratamento mais adequado® 259,

Vale lembrar que as decisGes tomadas inici-
almente, como, por exemplo, tratamento vs. ndo-
tratamento, cirurgia corretiva vs. cirurgia paliati-
va, a escolha e a época da realizacéo da cirur-
gia, irdo afetar ndo somente a evolugéo clinica
inicial, mas também a longo prazo®579,

A apresentacéo dentro da primeira ou segun-
da semanas de vida esta freqlientemente rela-
cionada as mudancas que ocorrem da circula-
¢édo fetal para a transicional® 2.1 Ao nasci-
mento, a fonte de oxigénio transfere-se da pla-
centa para os pulmdes, o que ocorre da seguin-
te forma: com a primeira respiracdo, tem inicio a
gueda da resisténcia vascular pulmonar e o au-
mento do fluxo sanguineo pulmonar. Quando o
cordao umbilical é ligado, o fluxo através da veia
cava inferior diminui e a resisténcia vascular sis-
témica aumenta. O aumento do fluxo pulmonar
aumenta o retorno venoso e eleva a presséo do
atrio esquerdo, ocorrendo, assim, o fechamento
da membrana do forame oval, o qual pode ser
novamente aberto no periodo neonatal por qual-
guer aumento que venha a ocorrer na pressao
do atrio direito.

O fechamento do canal arterial ocorre pelo
aumento da PaO, do sangue que passa atraves
do mesmo, além da queda dos niveis de prosta-
glandina circulante. Um “shunt” da esquerda para
a direita pode persistir por 24 horas ou mais,
enquanto um “shunt” da direita para a esquerda
ou bidirecional pode ser encontrado associado
com hipoxemia, como na persisténcia da circu-
lac&o fetal, nas sindromes de desconforto res-
piratorio e nas cardiopatias congénitas. O fecha-
mento anatdmico do canal arterial comeca ao
nascimento, mas pode se completar até os seis
meses de vida® 1,

Existem algumas peculiaridades inerentes ao
neonato: o miocardio apresenta menor niimero
de elementos contrateis, o sistema nervoso au-
tbnomo ndo é completamente desenvolvido e
0s receptores adrenérgicos sdo menos respon-
sivos, em decorréncia de sua imaturidade. Es-
sas particularidades fazem da frequéncia cardi-
aca 0 mais potente mecanismo para controlar e
compensar o débito cardiaco e explicam parci-
almente por que o recém-nascido, tanto prema-
turo como a termo, rapidamente desenvolve in-

suficiéncia cardiaca. O miocéardio do recém-nas-
cido pode ser acentuadamente deprimido por
anormalidades como hipoxemia, acidemia, ane-
mia, septicemia, hipoglicemia, hipocalcemia e
policitemia® 9,

Nos neonatos prematuros com menos de
1.500 g de peso, a persisténcia do canal arterial
€ a causa mais comum de descompensacao car-
diaca; no neonato a termo, por sua vez, a causa
mais comum de insuficiéncia cardiaca é um de-
feito congénito estrutural ou doenga miocérdi-
ca. Nos lactentes com menos de um ano de ida-
de, as cardiopatias congénitas sao responsaveis
por 80% a 90% dos quadros de insuficiéncia
cardiaca congestiva® &9,

FORMAS DE APRESENTACAO

Na avaliacéo inicial do neonato com possi-
vel cardiopatia congénita, devem ser incluidos
0 modo de apresentacao e a gravidade dos sin-
tomas. As formas pelas quais o0 neonato exteri-
oriza as cardiopatias sado limitadas®519: ciano-
se, choque (sindrome de baixo débito), insufici-
éncia cardiaca congestiva, sopro cardiaco e ar-
ritmia.

As criancas que apresentam cianose tém um
dos seguintes mecanismos fisioldgicos:

— circulagédo em paralelo com mistura inade-
qguada, por exemplo, na transposicdo das
grandes artérias;

— obstrucao grave ao fluxo pulmonar, principal-
mente quando o fluxo pulmonar é dependen-
te do canal arterial.

Quanto a insuficiéncia cardiaca congestiva
com ou sem sinais de baixo débito cardiaco,
esse quadro pode ocorrer quando a circulacdo
sistémica é dependente do canal arterial e nos
casos de disfunc¢do miocéardica decorrente de ta-
quiarritmia, bradiarritmia, infeccdo ou disturbio
metabdlico® 12, Portanto, o reconhecimento de
uma circulacdo dependente do canal arterial é
a chave do sucesso nos dois primeiros grupos,
em que a introduc¢éo da prostaglandina para res-
taurar e manter o canal arterial aberto € de fun-
damental importancia.

O reconhecimento de cianose central impor-
tante raramente constitui problema clinico, que,
as vezes, necessita de diagndstico diferencial
com aquelas situagdes associadas com persis-
téncia de circulagdo fetal, como na grave asfixia
perinatal, na doenca pulmonar grave, na sindro-
me pds-aspiracdo de mecdnio e com sepsis. Fa-
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vorece o diagnéstico de cardiopatia congénita
aquela criangca com cianose importante, mas
com pouco ou henhum desconforto respiratério.
Os graus mais discretos de cianose sdo mais
desafiadores para o reconhecimento. Anorma-
lidades adicionais obtidas no exame fisico, na
radiografia de térax e no eletrocardiograma
fornecer&do maior peso e refinardo o diagnoés-
tico® 13,

A cianose diferencial pode ocorrer em crian-
¢as com sindrome do desconforto respiratério
grave, que pode ser consideravelmente mais ins-
taurada nos membros inferiores, por causa do
“shunt” da direita para a esquerda através do
canal arterial. O contrario pode ocorrer em cri-
ancas portadoras de transposi¢ao das grandes
artérias®,

Nem toda cardiopatia congénita cianética
se torna aparente no periodo neonatal. Isso
pode ocorrer pelo retardo no fechamento do
canal arterial ou pela redugéo progressiva do
fluxo pulmonar, como na tetralogia de Fallot
de boa anatomia. O comprometimento do sis-
tema cardiovascular no periodo neonatal é
Unico, como é do conhecimento dos neonato-
logistas® 269,

Em termos praticos, as cardiopatias congé-
nitas no primeiro ano de vida podem ser subdi-
vididas em quatro categorias, de acordo com a
idade de apresentacdo, o que ocorre, principal-
mente, por causa de mudancas fisiolégicas da
circulagdo®210.1419 S3o elas: 0 a 3 dias,4a 14
dias, 2 a 18 semanas, e 4 a 12 meses.

CategoriadeOa3dias

As criangas que se apresentam sintomaticas nos
primeiros 3 dias de vida séo as portadoras de
cardiopatias, em que as modificagdes da circu-
lac&o transicional sé&o muito desfavoraveis, po-
dendo levar g 2 6.10.14.19);

— uma situacéo de circulagao em paralelo, como

na transposicéo das grandes artérias, preju-
dicando a liberacao sistémica de oxigénio e
levando a cianose importante;

— uma situacao de obstrucédo critica de via de
saida ventricular, limitando o fluxo pulmonar,
como ocorre no grupo de criangas portado-
ras de estenose pulmonar critica, atresia
pulmonar;

— uma situagdo de obstrugéo critica ao fluxo
sistémico, em decorréncia do fechamento do
canal arterial, como nos pacientes com es-
tenose adrtica critica, atresia adrtica.

Essas cardiopatias costumam chamar a aten-

¢do do médico muito precocemente (Tab. 1).

Categoriade 4 al4 dias

Entre 4 e 14 dias de vida, outras cardiopati-
as podem ser reveladas pelo fechamento do
canal arterial, como, por exemplo, a coarctacéo
da aorta, considerada a mais classica dessa ca-
tegoria® 19,

Categoriade 2a 18 semanas

Esse grupo de cardiopatias torna-se eviden-
te pela queda da resisténcia vascular pulmonar,
como, por exemplo, a comunicagao interventri-
cular, a persisténcia do canal arterial, o defeito
do septo atrioventricular, e a drenagem anéma-
la parcial de veias pulmonares® 21419,

Categoriade 4 a12 meses

As cardiopatias que se tornam evidentes
nessa faixa etaria sdo mais discretas. As crian-
¢as nesse grupo apresentam-se clinicamente
por retardo de crescimento ou pelo simples acha-
do de um sopro cardiaco, como, por exemplo, a
estenose valvar pulmonar leve® 29,

DIAGNOSTICO

Atualmente dispomos de muitos meios que

Tabela 1. Cardiopatias congénitas que se manifestam nos primeiros trés dias de vida.

Circulacdo em paralelo
Obstrucao critica
(circulagéo em série)

Transposicao das grandes artérias
Sindrome hipoplasica do ventriculo esquerdo
Sindrome hipoplésica do ventriculo direito

Estenose adrtica critica
Estenose pulmonar critica
Interrupcado do arco aértico

Drenagem anémala total das veias pulmonares
(forma obstrutiva)
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auxiliam no diagndstico das cardiopatias em cri-
ancas, sendo algumas modalidades considera-
das nao-definitivas e outras, potencialmente
definitivas® 2 5 1821,

Modalidades diagndésticas ndo-definitivas

Entre as modalidades diagnosticas ndo-de-
finitivas, destacam-se: histdria clinica; exame fi-
sico; eletrocardiograma; radiografia de torax; ga-
sometria/oximetria; prova de oxigénio.

Com os avancos tecnoldgicos, especialmen-
te com a ecocardiografia, surgiu uma tendéncia
a negligenciar ou diminuir o valor da histéria cli-
nica e do exame clinico na avaliacédo das emer-
géncias cardiacas. A avaliacao clinica é pedra
fundamental para a formacao das hipoteses mais
provaveis e assim direcionar a escolha do me-
Ihor exame complementar, usualmente o eco-
cardiograma, aumentando a sensibilidade do
método, fazendo com que o operador figue mais
atento para os pontos mais importantes daque-
le diagnéstico®-29,

A histéria familiar é importante, pois muitas
cardiopatias podem ter carater familiar e repe-
tir-se mais de uma vez na mesma familia, como,
por exemplo, a comunicagao interatrial , a per-
sisténcia do canal arterial e outras cardiopatias
oriundas de defeitos conotruncais (tetralogia de
Fallot, “truncus arteriosus”)®),

A histdria pré-natal deve ser investigada. Por
exemplo, a mae diabética tem mais probabilida-
de de ter filho portador de transposic¢éo das gran-
des artérias. Os filhos de méaes que tiverem ru-
béola no primeiro trimestre poderdo apresentar
cardiopatia congénita (estenose pulmonar val-
var, persisténcia do canal arterial, comunicacao
interventricular, coarctacdo da aorta)@ 12,

Deve-se, também, atentar para a associacao
de cardiopatia congénita a outras mas-forma-
¢Oes extracardiacas, dentre as quais as mais
comuns sdo as anomalias renais® 5131920,

A presenca de cianose é um indicador da
possibilidade de cardiopatia congénita. A ciano-
se envolvida nas cardiopatias congénitas ciano-
ticas é central, ou seja, evidenciada na lingua,
na boca, nas mucosas centrais e no leito capilar
periférico, e ndo responde a prova de hipero-
Xia(2, 6, 13,19, 20)_

O diagnéstico diferencial se faz principalmen-
tecom:

— doencas pulmonares, com destaque para ta-
guipnéia transitéria do neonato, aspiracao de
mecdnio, doenca de membrana hialina, hi-

poxia ou anoxia perinatal;

— distlrbios metabdlicos, como, por exemplo,
hipoglicemia e hipocalcemia;

— doencgas neuroldgicas, como sindromes con-
vulsivas e hemorragia intracraniana;

— doengas infecciosas, ressaltando a septice-
mia neonatal e a meningite;

— choque de qualqguer etiologia.

O valor da PO, eleva-se significativamente
apos o uso de alta fracao inspirada de oxigénio
(80% a 100%). Na auséncia de doenca pulmo-
nar parenquimatosa importante, PO, arterial
menor que 150 mmHg quando a criancga estiver
respirando sob fracao inspirada de oxigénio en-
tre 21% e 100% € um método bastante sensiti-
Vo para a detecc¢ao de cardiopatia congénita ci-
andtica, embora possam ocorrer resultados tanto
falsos positivos (neonato normal pode apre-
sentar “shunt” da direita para a esquerda apos
choro forte) como falsos negativos, como em
criangas portadoras de cardiopatias congéni-
tas com grande hiperfluxo pulmonar, como na
drenagem andémala total de veias pulmona-
reS(Z, 6,9, 10, 20).

Os sinais clinicos de insuficiéncia cardiaca
no neonato e no lactente sao inespecificos e mui-
tas vezes podem passar despercebidos, mani-
festando-se como recusa alimentar, baixo ga-
nho de peso, desconforto respiratério, cor pali-
da ou acinzentada ou levemente ciandtica, pers-
piracdo excessiva, redu¢do do débito urinério,
hepatomegalia, cardiomegalia ou edema pulmo-
nar evidenciado pelo raio do térax. A descom-
pensacao cardiaca pode progredir com extre-
ma rapidez nas primeiras horas ou dias de vida,
culminando com um quadro de choque cardio-
génico critico, que leva a grave e rapida deterio-
racao sistémica®.

A cardiomegalia pode ser confirmada na ra-
diografia de térax; é importante lembrar, porém,
que, no neonato, o indice cardiotoracico corres-
pondente a até 60% do didmetro toracico total
interfere na correta avaliagdo do tamanho da
area cardiaca® ¢ 9.

As causas mais freqlientes de cardiopatias
congénitas ciandticas e acianéticas dependen-
tes do canal arterial, de manifestagao no perio-
do neonatal, estdo apresentadas na Tabela 2.

Modalidades diagndsticas potencialmente
definitivas

As modalidades diagnésticas nao-definitivas,
embora ndo levem a um diagnéstico estrutural
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Tabela 2. Causas mais freqiientes de cardiopatias congénitas cianéticas e acianéticas dependentes

do canal arterial, manifestadas no periodo neonatal.

Cardiopatiacongénitacianoética

Cardiopatia congénita acianética

— Transposicao das grandes artérias
simples

— Atresia pulmonar com comunicacgéo
interventricular

— Atresia pulmonar com septo
interventricular integro

— Atresia tricUspide ou atresia pulmonar com
estenose pulmonar grave

— Tetralogia de Fallot de ma anatomia
— Drenagem anémala total de veias
pulmonares com obstrucao

ou fisiolégico, sdo importantes na avaliacdo de
neonatos com cardiopatia congénita. Auxiliam
na formulacdo das hip6teses de cardiopatias
mais provaveis, permitindo ao clinico selecionar
0 exame complementar definitivo mais adequa-
do, geralmente o ecocardiograma e ocasional-
mente o cateterismo cardiaco.

Mesmo os exames diagndsticos considera-
dos definitivos devem ser avaliados de forma in-
terativa, isto €, devem ser individualizados para
0 paciente, com base na interpretacéo do exa-
me clinico. Quanto mais acurada estiver a hip6-
tese clinica, menos ela serd modificada pelo
exame diagndstico definitivo. Isso permite uma
complementacéo, tornando o exame definitivo
mais eficiente e mantendo foco maior nos pon-
tos importantes para este ou aquele diagnésti-
Co(l, 2,16, 19).

Entre as modalidades diagnésticas conside-
radas potencialmente definitivas, destacam-se:
ecocardiograma, cateterismo cardiaco, resso-
nancia magnética, tomografia computadorizada
e outras, se indicadas, como o Holter.

A deciséo de realizar ecocardiograma, cate-
terismo ou talvez os dois para o diagndstico de-
finitivo deve ser individualizada para cada paci-
ente. A acuracia e a ndo-invasibilidade do eco-
cardiograma tornam esse exame preferencial
para a estratégia inicial® 259,

O ecocardiograma bidimensional com Dop-
pler usualmente é suficiente para fazer o diag-
néstico anatdmico e fisioldgico e o seguimento
terapéutico no neonato com cardiopatia congé-
nita, mesmo nos casos mais graves e comple-

— Estenose adrtica critica

— Coarctagédo de aorta pré-ductal

— IT importante com hipoplasia do
ventriculo direito

— Interrupcao de arco adrtico

— Sindrome hipoplasica do ventriculo
esquerdo

— Estenose pulmonar critica

— Defeito do septo atrioventricular mais
persisténcia do canal arterial

x0s. Algumas vezes persistem davidas impor-
tantes apés o exame ecocardiografico; nessas
situagdes, esta indicado o cateterismo®.

O cateterismo cardiaco est4 indicado quan-
do persistirem davidas importantes apés a rea-
lizacdo do ecocardiograma ou com fins terapéu-
ticos.

CONDUTA TERAPEUTICA

O neonato com cardiopatia com sinais de
descompensacédo necessita de®259):
1. Acesso venoso seguro.
2. Definicdo anatomofisioldgica correta da car-
diopatia congénita (ecocardiograma).
3. Inicio imediato de infusdo endovenosa conti-
nua de prostaglandina E2 nos casos de cardio-
patia dependente do canal arterial, para abrir
ou manter o canal arterial aberto, na dose de
0,005 pg/kg/min a 0,2 pg/kg/min. Entre os efei-
tos colaterais mais freqientemente observados
destacam-se a hipertermia e a apnéia, deven-
do-se ter disponivel material para intubagdo e
ventilag&o (usualmente com doses superiores a
0,01 pg/kg/min).
4. Simultaneamente, deve-se proceder a esta-
bilizac&o clinica basica, com aquecimento cor-
poral, adequacao volémica e eletrolitica, a cor-
recdo de distlrbios &cido-basico e metabdlicos,
a monitorizagdo dos niveis de hemoglobina e
hematdcrito (manter o hematdcrito maior que 45
9/100 ml e a hemoglobina maior que 15 g/100
ml), e & associacao de drogas inotropicas (ami-
nas vasoativas, inibidores da fosfodiesterase),
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diuréticos e vasodilatadores, se indicado.
5. Correcéo dos disturbios do ritmo com drogas
ou marcapasso, quando indicado.

Outros recursos farmacolégicos

Destaca-se 0 uso da indometacina (0,2 mg/
kg/dose a cada 12 ou 24 horas, no total de 3
doses), um inibidor da sintese de prostaglandi-
na, indicado no fechamento de persisténcia do
canal arterial no prematuro e no recém-nascido
a termo com persisténcia do canal arterial de
repercussédo hemodindmica e deterioragao car-
diopulmonar-35. 7. 8 10.22),

Intervencgdo por cateterismo cardiaco

O cateterismo intervencionista pode estar in-
dicado no atendimento dessas emergéncias. Me-
recem destague especial®22-2) g atriosseptos-
tomia por baldo (na transposicéo das grandes
artérias simples e na drenagem anémala total
de veias pulmonares na forma obstrutiva e atre-
sia de valvas atrioventriculares com comunica-
cdo interatrial restritiva) e a valvuloplastia por

baldo (nas estenoses pulmonar e aértica criti-
cas), as quais revolucionaram o tratamento des-
sas emergéncias por constituirem terapéutica
segura e de salvamento, além de permitir a ra-
pida estabilizacéo circulatéria.

Tratamento cirrgico

O tratamento cirdrgico pode estar indicado
para a realizacdo de “shunts” sistémico-pulmo-
nares, ligadura do canal arterial persistente em
prematuros, correcao de coarctacdo de aorta,
cirurgia de Jatene para transposic¢ao das gran-
des artérias, cirurgia de Norwood e transplante
de coracdo para a sindrome hipoplasica do ven-
triculo esquerdo, e cerclagem da artéria pulmo-
nar nos casos de cardiopatia com coragao uni-
ventricular com hiperfluxo importante & .23,

Nos casos em que a crianga ndo se en-
contrar em servigo médico especializado, sua
transferéncia para o tratamento e o acompa-
nhamento da cardiopatia congénita deve ser
feita de forma segura e apds estabilizacao cli-
nica® 2.

CLINICAL RECOGNITION OF CONGENITAL
HEART DISEASES

Ceua Maria C. Swva, Lourpes bE FATMA GoncaLves GoMES

Congenital heart diseases that present with clinical impairment in the neonatal period are usually
the most severe ones and need early recognition. Decisions about the adequate treatment should be
taken without any delay. Approximately eight of each 1,000 live birth are of children with congenital
heart disease, however only one or two will present with life threatening situation in the neonatal period.
They are the most frequent cause of pediatric cardiology emergency and should be promptly conside-
red in the differential diagnosis causing any respiratory distress or cyanosis. It is essential to define if
the congenital heart disease is cyanotic or acyanotic and if it has an arterial duct dependent circulation,
either the pulmonary or systemic circulation This differentiation is quite important because this implies
that emergency managements should be taken as soon as possible. The clinical presentation on the
first or second week of life is frequently related with changes that occur from the fetal to the transitional
circulation.

Decisions taken initially as treatment versus no treatment, corrective surgery versus palliative sur-
gery, the type and the age chosen for surgery will not only affect the immediate evaluation but also the
late follow-up.

Key words: congenital heart diseases, neonate, children, clinical recognition, echocardiography.
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