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RESUMO

A populacéo de adolescentes e adultos com cardiopatia congénita é crescente gragas
as grandes inovagdes tecnoldgicas que permitiram avangos nos meétodos diagndsticos,
melhor conhecimento das cardiopatias congénitas, melhoria do tratamento clinico, surgi-
mento da terapéutica intervencionista percutéanea, aperfeigoamento dos cuidados intensivos
e dos resultados cirlrgicos, aumentando assim a sobrevida destes pacientes. Algumas
cirurgias apresentam resultados excelentes, enquanto outras, usualmente em portadores
de cardiopatia congénita complexa, podem evoluir com lesdes residuais importantes que
ainda necessitardo de tratamento clinico e/ou cirdrgico ou pela hemodinadmica durante o
seguimento. Entre outro grupo de pacientes, estao os pacientes nao operados, que sao
diagnosticados ou encaminhados aos servigos especializados tardiamente. Alguns destes
apresentam hipertensdo pulmonar importante, ou ja desenvolveram a sindrome de Eisenmen-
ger e, portanto sao inoperaveis, enquanto outros que se apresentam com cardiopatia como
a comunicagao interatrial, que costuma ser pouco sintomética nas primeiras duas décadas
de vida, ou cardiopatias complexas balanceadas por algum grau de estenose pulmonar, que
ainda poderao ser operados, mas sem a certeza do beneficio da correcao, pois estao pre-
dispostos a apresentar arritmia cardiaca e disfuncéo ventricular. Para que se possa oferecer
a melhor abordagem, seja ela qual for, para esse grupo de pacientes, devemos continuar a
buscar a formagéo de centros especializados para o atendimento aos adolescentes e adultos
com cardiopatia congénita tratada ou ndo na infancia, que cursam com lesdes residuais ou
hipertensao pulmonar. Além do aspecto técnico, nao se pode desconsiderar a qualidade de
vida desses pacientes, incluindo aspectos psicossociais e cognitivos.

Descritores: Cardiopatias; Anormalidades Congénitas; Qualidade de Vida.

ABSTRACT

The adolescent and adult population with congenital heart disease is growing, due to
major technological innovations that have led to advances in diagnostic methods, better
knowledge of congenital heart disease, improvements in clinical treatment, the emergence
of percutaneous interventionist treatment, and the perfection of intensive care and surgical
outcomes, all of which have increased the survival of these patients. Some surgical proce-
dures present excellent results, while others, usually in individuals with complex congenital
heart disease, can develop with significant residual lesions that also require clinical and/or
surgical treatment, or due to the hemodynamics during follow-up. Among another group of
patients are those not operated on, who are diagnosed or referred to the specialized ser-
vices too late. Some of these present significant pulmonary hypertension, or have already
developed Eisenmenger’s syndrome, and are therefore inoperable, while others present
heart disease such as inter-atrial communication, which generally has few symptoms in the
first two decades of life, or complex heart disease balanced by some degree of pulmonary
stenosis, who can still be operated on but without certainty of the benefit of correction, as
they are predisposed to present cardiac arrhythmia and ventricular dysfunction. In order to
offer the best approach for this group of patients, whatever that may be, we must continue
to strive for the formation of specialized centers for the care of adolescents and adults with
congenital heart disease, whether treated or not in infancy, and who also have residual lesions
or pulmonary hypotension. In addition to the technical aspect, we must also consider the
quality of life of these patients, including the psychosocial and cognitive aspects.
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Ao longo dos Ultimos 30 anos a sobrevida de criangas
cardiopatas até a adolescéncia e idade adulta aumentou
aproximadamente 95% gragas aos avangos da cardiologia
pediétrica, cirurgia cardiaca, anestesia e terapia intensiva'.
As contribuicbes dos métodos diagnosticos, as técnicas
cirdrgicas cada vez mais apuradas e as novas opgoes te-
rapéuticas através do cateterismo intervencionista para o
tratamento das malformagdes cardiacas, representam uma
grande conquista da cardiologia e da cirurgia cardiovascular
no século 20?. Atualmente a abordagem paliativa, espe-
cialmente no periodo neonatal, vem diminuindo significa-
tivamente gragas a possibilidade de se realizar cirurgias
corretivas ou definitivas para cardiopatias complexas ou
com repercussdo hemodinamica.

Antes do advento do tratamento cirdrgico nos anos
1960, menos de 20% das criangas nascidas com cardiopatia
chegavam a idade adulta®e desde 1997 considerava-se que
85% atingiam essa fase da vida e que a maioria dos 6bitos
ocorria depois dos 20 anos*.

O numero de adolescentes e adultos com cardiopatia
congénita (Grown-up Congenital Heart Disease — GUCH)
aumentou importantemente, de tal forma que no ano 2000
0 numero de pacientes adultos era aproximadamente igual
ao grupo pediatrico, e a expectativa para os 20 anos seguin-
tes é de que o grupo de pacientes GUCH seja bem maior
do que aquele das criangas com cardiopatias congénitas®.

Consequentemente, o tratamento cirlrgico deixou de
ser apenas um tratamento para aumentar sobrevida, mas
sim para oferecer corregdes que permitam uma vida pratica-
mente normal em termos de expectativa e qualidade. Assim
sendo, os melhores resultados precoces e em longo prazo
trouxeram a tona novas preocupacdes quanto a qualidade
de vida, evidenciando que nem sempre a lesao cardiaca é
0 maior problema para esses pacientes®.

Uma estimativa conservadora do nimero de pacientes
adultos com cardiopatia congénita nos Estados Unidos
no ano 2000 era de 787.800; desses, aproximadamente
300.000 apresentavam cardiopatia moderadamente severa
e aproximadamente 117.000 cardiopatias de alta complexi-
dade (Quadros 1 € 2)".

Os dados da provincia de Quebec (Canadd) indicam
que 49% dos pacientes vivos no ano 2000 com cardiopatia
severa (Tetralogia de Fallot, Defeito de septo atrioventricular

Quadro 1. Cardiopatias congénitas de moderada severidade.

forma total, Transposigéo das grandes artérias complexa,
truncus arteriosus, coragao univentricular ou sindrome de
hipoplasia do coragao esquerdo) eram adultos, confirman-
do esse crescimento exponencial e demostrando a maior
complexidade de malformages cardiacas em pessoas que
sobreviveram até a idade adulta (Figurai)®.

Estima-se que 1600 novos casos de pacientes com idade
superior a 16 anos sejam atendidos por ano no Reino Unido®.

Quadro 2. Cardiopatias congénitas de alta complexidade.

Condutos valvados ou ndo
Cardiopatias cianogénicas
Dupla via de saida ventricular
Sindrome de Eisenmenger
Operagdo de Fontan

Atresia mitral

Coragédo univentricular
Atresia pulmonar
Transposicdo das grandes artérias
Atresia trictspide

Truncus arteriosus

QOutras anomalias de conexao atrioventricular
ou ventriculoarterial
modificada a partir de J Am Coll Cardiol 2001;37:1170-5.

Fistula a Aorta-ventriculo esquerdo

Conexao anomala total ou parcial de veias pulmonares

Defeito do septo atrioventricular completo ou total

Coartacdo de aorta

Anomalia de Ebstein

Obstrucao via de saida do VD

Comunicacdo interatrial ostium primum

Canal arterial persistente

Insuficiéncia pulmonar moderada a severa

Estenose pulmonar valvar moderada a severa
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Estenose adrtica subvalvar ou supravalvar

Tetralogia de Fallot

Insuficiéncia adrtica

Doenca valvar mitral

Modificada a partir de J Am Coll Cardiol 2001;37:1170-5.

Figural. NUmero e proporcéo de adultos e criancas com todas car-
diopatias (A) e com cardiopatias congénitas severas (B) em 1985,
1990, 1995 e 2000. (Marelli AJ, Mackie AS, lonecu-Ittu R et al. Congeni-
tal heart disease in the general population: changing prevalence and
age distribution. Circulation 2007; 115:163-172. Copyright, American
Heart Association)
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A populagao GUCH é composta por 6 grupos':

1. Pacientes com lesdes simples ou sobreviventes com
lesbes complexas sem tratamento prévio;

2. Pacientes com procedimento paliativo prévio para nova
paliagéo ou para tratamento corretivo;

3. Pacientes que se apresentam para reoperagoes;

4. Pacientes para corregao de lesoes residuais (lesoes, na
maior parte das vezes, deixadas intencionalmente no
momento da cirurgia corretiva);

5. Pacientes com indicacao para transplante cardiaco ou
cardio-pulmonar;

6. Pacientes para tratamento de doenga cardiaca adquirida.

Entretanto, a variagdo na proporcao relativa desses
grupos que formam a populagdo GUCH deve ser analisa-
da de acordo com cada pais ou cada regido. Em muitos
paises em desenvolvimento é comum a apresentacao tardia
desses pacientes, quer seja por problemas econdémicos ou
culturais™. Por outro lado, procedimentos paliativos com ou
sem reparo definitivo posterior podem resultar em menor
mortalidade quando comparado com a cirurgia precoce'.
De toda forma, independentemente da composicao da
populagdo GUCH nos diferentes paises, € indiscutivel a
necessidade de se estabelecer os cuidados necessarios
para esse grupo de pacientes.

A forma ideal de se tratar adultos com cardiopatia con-
génita seria atendé-los em centros especializados, por car-
diologistas preparados tanto na area pediatrica como para
a idade adulta. Entretanto, o que se observa na maioria das
vezes, é o atendimento realizado por cardiopediatra que
desconhece alguns dos aspectos inerentes as cardiopatias
adquiridas ou por cardiologistas nao familiarizados com a
patologia de base''®. Essa populacédo de adolescentes
e adultos com cardiopatia congénita apresenta aspectos
Unicos no seu seguimento. As arritmias sao frequentes e,
em geral, de importante repercussdo. A gravidez apresen-
ta caracteristicas préprias e a endocardite infecciosa e a
disfungao ventricular precoce podem ocorrer mesmo nos
casos com bom resultado cirdrgico inicial.

As necessidades da populagdo GUCH vao além do
manejo de problemas médicos e incluem aspectos psi-
cossocial, vocacional, reprodutivo, de exercicio e reabi-
litagdo. Portanto, & imprescindivel o trabalho num grupo
multidisciplinar adequadamente treinado e capacitado. Para
que se possa garantir o acesso ao cuidado é necessaria
identificacdo dos pacientes, criagdo de grupos de apoio,
solucdes para superar obstaculos financeiro e organizacio-
nal para oferecer o cuidado. Todas essas questoes foram
discutidas pelo American College of Cardiology™'?°, pelo
National Heart, Lung and Blood Institute em 2006?', pela Ca-
nadian Society of Cardiology?*%* e pela European Society of
Cardiology? sendo elaboradas diretrizes para atendimento
dos pacientes em questao.

Apesar da implementagdo das diretrizes e da criagdo de
centros destinados a tratar a populagao GUCH em algumas
regides do mundo, a maioria desses pacientes ainda per-
manece mal atendida. A transicdo dos cuidados implica em
preparar os pacientes esclarecendo sobre seu diagnostico e
as condutas especificas necessarias para cada caso. Além
disso, informagdes incluindo diagndéstico, cirurgia prévia e/ou
intervengoes percutaneas, tratamento medicamentoso e evo-
lugdo ambulatorial devem ser compartilhadas com o paciente,

com os cardiologistas gerais e com os médicos de familia.

Devem-se considerar aspectos importantes como a ges-
tagcéo na populacao GUCH, que aumenta o risco de evento
adverso matermno e fetal. Aconselhamento genético deveria se
oferecido a todas as mulheres com cardiopatia congénita para
prevenir riscos evitaveis e permitir que essas pacientes pos-
sam planejar seu futuro. Os cuidados adequados durante a
gestagao, parto e puerpério requerem trabalho conjunto entre
cardiologistas, obstetras e anestesistas. De forma resumida,
0s riscos maternos e fetais estdo no Quadro 3%.

Entretanto, situagbes como hipertensao pulmonar, sin-
drome de Eisenmenger ou sindrome de Marfan com raiz
de aorta > 4 cm colocam-se como risco proibitivo por alta
mortalidade materna.

Considerando o fato de que muitas mulheres com car-
diopatia congénita tém qualidade de vida e atividade sexual
praticamente normal e por essa razao o aconselhamento
de anticoncepgao deve fazer parte do plano de cuidados
e a discussdo sobre métodos anticoncepcionais deve ser
iniciada na adolescéncia para evitar gravidez nao planejada.

Aindicagao de atividade fisica para a populagdo GUCH é
outro tdpico que vem sendo muito estudado uma vez que a
maioria dos individuos que participa de programas controla-
dos e bem estruturados alcancga significativa melhora quanto
a capacidade fisica e psicolégica. A atividade fisica regular
também contribui para diminuir o risco de obesidade futura e
doenga isquémica®. Paradoxalmente, apenas a minoria dos
pacientes adultos com cardiopatia congénita (19%) recebe
orientagéo formal sobre atividade fisica, e sdo frequentemente
encorajados a manter vida sedentéria como resultado de
superprotegdo®2, Esse é um ponto particularmente impor-
tante ao se observar que criangas com cardiopatia congénita
evoluem com maior incidéncia de sobrepeso consequente
a inatividade fisica quando comparadas com criangas sem
cardiopatia®. A utilizagao do teste cardiopulmonar tem se
colocado como uma ferramenta importante para estratifica-
géo de risco e pode colaborar tanto no prognéstico como
na programagao de intervengoes®.

Quadro 3. Risco materno e fetal associado com gravidez.

Fatores de risco maternos

O risco de mae com cardiopatia congénita ter eventos adver-
sos (arritmia, AVC, IC, ébito) durante a gravidez aumenta com:

Classe funcional NYHA> I antes da gravidez

Cianose

Obstrucao coracao esquerdo (4rea mitral<2 cm? area adrtica
<1,5cm? GS VE-Ao > 30 mmHg antes da gravidez)

Disfuncao ventriculo sistémico ( FE<40%)

Disfuncao ventriculo subpulmonar

Insuficiéncia pulmonar severa

Antecedente de evento adverso pré-gravidez (arritmia, AVC e
insuficiéncia cardiaca)

Fatores de risco fetal

Risco adicional para o feto

Tabagismo materno

|dade materna <20 ou >35 anos

Uso de anticoagulante

Rev Soc Cardiol Estado de Séo Paulo 2015;25(3): 156-9



CARDIOPATIAS CONGENITAS EM ADULTOS: UM PROBLEMA EM ASCENSAO

A cianose ¢ comum em adultos com cardiopatia se-
cundéria a “shunt” direta-esquerda ou hipofluxo pulmonar
e afeta multiplos érgaos? (Quadro 4).

Quadro 4. Alteragdes consequentes a cianose.

Hematoldgica

Eritrocitose secundaria

Deficiéncia de ferro

Coagulopatia

Neuroldgica

Leséo cerebral por embolismo, hemorragia, abscesso

Renal

Glomerulopatia induzida por hipdxia
(hematuria, proteinuria)

Nefrolitiase (acido Urico)

Reumatolégica

Gota

Osteoartropatia
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CONSIDERACOES FINAIS

Em resumo, pacientes com cardiopatia congénita po-
dem se apresentar na idade adulta com lesdes leves nao
tratadas, defeitos ndo detectados precocemente ou lesdes
residuais ou sequelares a procedimentos cirlrgicos préevios.

Centros terciarios de atendimento a populagdo GUCH
permite 6timos resultados, reduzindo erros e evitando pro-
cedimentos de urgéncia. Mas os cuidados terciarios nao
estdo disponiveis para cada paciente o tempo todo por
diferentes motivos, incluindo aspectos geogréficos, falta
de capacitagao e necessidade de cuidado emergencial no
local de atendimento. E essencial que 0s centros terciarios
proporcionem recursos educacionais para o paciente e uma
equipe multiprofissional, incluindo n&o apenas cardiologista
pediatrico e de adulto, mas também médico de familia,
obstetra, cirurgiao e anestesista. Educagao ¢ a chave para a
melhoria dos cuidados do adulto com cardiopatia congénita.
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