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INTRODUÇÃO

As cardiopatias congênitas acometem cerca
de 0,8% dos recém-nascidos vivos, podendo se
manifestar, clinicamente, de quatro formas, iso-
ladas ou em associação: sopros, arritmias, cia-
nose e insuficiência cardíaca/choque cardiogê-
nico. Neste artigo, revisaremos as cardiopatias
que cursam com cianose já no período neona-
tal, delineando, de modo conceitual, as estraté-
gias terapêuticas utilizadas para o manejo e a
estabilização desses lábeis pacientes antes do
encaminhamento para tratamento cirúrgico ou
percutâneo. Em geral, as cardiopatias que se
manifestam com cianose já ao nascimento são
as que possuem o maior potencial de gravida-
de. Nesta revisão, não abordaremos possíveis
alterações circulatórias funcionais sem cardio-
patias estruturais, que podem cursar com cia-
nose, entre as quais  a hipertensão pulmonar
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(primária ou secundária) e a isquemia miocárdi-
ca transitória do neonato.

DEFINIÇÕES, DIAGNÓSTICO E
DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

A cianose pode ser definida como a cor azu-
lada da pele e mucosas, causada por concen-
tração arterial de hemoglobina reduzida ou des-
saturada elevada. Dependendo da raça e da cor
da pele, a cianose em geral não é visível até
que haja mais de 3 g/dl de hemoglobina reduzi-
da no sangue arterial. Pode ser classificada
como periférica ou central. Na primeira forma,
também chamada de acrocianose, o que ocorre
é a maior extração periférica de oxigênio da he-
moglobina, aumentando os níveis de hemoglo-
bina reduzida. Casos de estase venosa ou de
hipotermia são exemplos dessa forma, poden-
do também ser ocasionalmente encontrada em
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alguns neonatos normais. A cianose central tem
distribuição mais generalizada pelo corpo e pode
ser subdividida em cardíaca, causada por
“shunts” intracardíacos, e respiratória, geralmen-
te causada por desequilíbrios da relação venti-
lação/perfusão no pulmão. Crises de cianose
fugazes podem ser, por vezes, observadas no
neonato, podendo estar relacionadas a outras
doenças, como quadros infecciosos/sépticos e
distúrbios metabólicos e neurológicos, entre
outras. Intoxicações com aparecimento de meta-
hemoglobinemia devem ser lembradas no diag-
nóstico diferencial da cianose, apesar de serem
raras no período neonatal.

Como a avaliação clínica da presença e do
grau de cianose depende de impressão subjeti-
va, talvez a forma mais simples de se definir o
grau de insaturação de um paciente seja pela
mensuração dos níveis de saturação arterial da
hemoglobina. Isso é facilmente obtido por meio
da oximetria de pulso com aparelhos amplamen-
te utilizados em unidades de terapia intensiva
neonatal, que utilizam a espectrofotometria como
método de leitura. No neonato, níveis normais
oscilam entre cerca de 85% e 95% em ar ambi-
ente. Essa oscilação ocorre por possíveis
“shunts” intracardíacos direita-esquerda, de leve
magnitude, através do forame oval e do canal
arterial em uma circulação transicional, com
queda progressiva da resistência vascular pul-
monar. Níveis sistematicamente menores que os
citados determinam insaturação periférica. Esse
método é simples, possui aplicabilidade univer-
sal e é mais fidedigno e reprodutível que a ava-
liação clínica. Entretanto, possui algumas limi-
tações, como veremos adiante na discussão da
prova de hiperoxia.

Devemos lembrar, ainda, que os níveis de
hemoglobina reduzida não dependem somente
dos níveis de saturação de oxigênio (hipoxemia),
mas também dos níveis séricos de hemoglobi-
na. Por exemplo, vamos considerar 2 pacientes
com níveis similares de saturação periférica, em
torno de 85%. Um paciente policitêmico, com
nível de hemoglobina de 22 g/dl, terá 3,3 g/dl de
hemoglobina reduzida (15% de 22) e poderá ser
mais facilmente diagnosticado como cianótico
que um paciente anêmico, com dosagem de he-
moglobina de 10 g/dl, que terá apenas 1,5 g de
hemoglobina reduzida (15% de 10).

O diagnóstico diferencial entre cianose de
causa cardíaca e de causa pulmonar é um pro-
blema comum em unidades de terapia intensiva

neonatal. O simples teste da hiperoxia deve ser
sempre empregado para essa diferenciação,
sendo um método clínico de rastreamento inici-
al de alta sensibilidade e alta especificidade. O
argumento de que a exposição ao oxigênio po-
derá levar ou acelerar o fechamento do canal
arterial com conseqüente piora clínica de neo-
natos portadores de cardiopatias congênitas
dependentes do canal não é válido para sua não
utilização. A administração temporária de oxigê-
nio a esses neonatos dentro dos 3 primeiros dias
de vida não é suficiente para determinar piora
clínica tão intensa e definitiva que não possa
ser revertida depois.

Para a investigação da possibilidade da exis-
tência de “shunt” intracardíaco fixo, a pressão
parcial de oxigênio deve ser aferida em ar ambi-
ente (se assim tolerada) e posteriormente, com
o paciente recebendo 100% de oxigênio inspi-
rado. Se possível, a pressão parcial de oxigênio
deve ser medida diretamente na gasometria
após punção arterial como método preferencial.
Eletrodos para monitoração transcutânea tam-
bém podem ser utilizados, alternativamente,
como segunda opção. A oximetria de pulso não
pode ser usada para esse tipo de documenta-
ção. Em uma fração inspirada de 100% de oxi-
gênio, dependendo do grau de dissociação da
hemoglobina, podem ocorrer níveis de 100% de
saturação periférica, com pressão parcial de 80
mmHg (anormal) ou 680 mmHg (normal). As
amostras devem ser obtidas em locais pré e pós-
ductais, já que algumas cardiopatias congêni-
tas (como, por exemplo, obstruções graves no
arco aórtico) podem cursar com “cianose dife-
rencial” em decorrência de “shunt” direito-esquer-
do pelo canal arterial. Existem, ainda, casos ra-
ros de “cianose diferencial reversa”, com satu-
ração elevada em porções inferiores do corpo e
baixa em porções superiores. Esse achado é
visto somente em neonatos com transposição
completa das grandes artérias, com “shunt” anor-
mal pelo canal, ocorrendo preferencialmente da
artéria pulmonar para a aorta, por causa de obs-
truções graves no arco aórtico ou hipertensão
arterial pulmonar grave com resistência pulmo-
nar em níveis supra-sistêmicos.

Em uma fração inspirada de oxigênio de
100%, o encontro da pressão parcial de oxigê-
nio acima de 250 mmHg nas extremidades su-
periores e inferiores praticamente elimina a pos-
sibilidade de doença cardíaca congênita ciano-
gênica crítica no neonato. Quando a pressão
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parcial de oxigênio se encontra abaixo de 100
mmHg, na ausência documentada de doença
pulmonar, a possibilidade da presença de “shunt”
fixo intracardíaco é elevada e o diagnóstico de
cardiopatia congênita cianogênica deve ser con-
siderado. Níveis entre 100 mmHg e 250 mmHg
podem ser encontrados em pacientes com car-
diopatias congênitas cianogênicas com mistura
intracardíaca completa e hiperfluxo pulmonar.
Essas lesões são vistas em neonatos com co-
rações do tipo univentricular, incluindo a síndro-
me de hipoplasia do ventrículo esquerdo. O neo-
nato que não “passa” no teste de hiperoxia deve
ser encarado como portador de cardiopatia con-
gênita dependente do canal, e a administração
de prostaglandina deve ser iniciada imediata-
mente, antes mesmo de confirmação diagnósti-
ca ecocardiográfica. Devemos lembrar, também,
que neonatos em choque de etiologia não de-
terminada nas 3 primeiras semanas de vida de-
vem ser encarados como portadores de cardio-
patias congênitas obstrutivas do coração esquer-
do, até que se prove o contrário. Nesses paci-
entes, a infusão de prostaglandina também deve
ser iniciada prontamente, antes mesmo da con-
firmação diagnóstica. Essa postura inicial mais
agressiva é fundamental para o sucesso da
ressuscitação desses pacientes gravemente
enfermos com lesões graves em potencial, prin-
cipalmente em instituições em que as avaliações
do cardiologista pediátrico e do ecocardiogra-
fista podem não estar disponíveis de imediato.
Neonatos com quadros de choque e suspeita
de sepsis sem fatores de risco predisponentes
devem ser investigados quanto à possibilidade
da presença de cardiopatias congênitas depen-
dentes do canal. É importante lembrar que a in-
fusão de prostaglandina raramente pode piorar
a situação hemodinâmica de algumas cardiopa-
tias com dificuldade de esvaziamento do retor-
no venoso pulmonar. Entre elas, destacam-se:
síndrome de hipoplasia de coração esquerdo (e
outros corações univentriculares com atresia
mitral) e septo interatrial íntegro ou forame oval
muito restritivo; conexão venosa anômala total
de veias pulmonares subdiafragmática com obs-
trução; e transposição completa das grandes
artérias sem comunicação interventricular e sep-
to interatrial íntegro ou com forame oval muito
restritivo. Nessas situações, pode haver aumento
da congestão venosa pulmonar, culminando até
mesmo com edema pulmonar. Nesses casos,
cateterismo ou cirurgia de urgência se fazem ne-

cessários, como veremos adiante.
Obviamente o diagnóstico clínico das cardi-

opatias congênitas no período neonatal (como
também em outras faixas etárias) deve se base-
ar na avaliação dos achados obtidos no clássi-
co tripé exame físico, radiografia de tórax (fren-
te e perfil) e eletrocardiografia. É a partir daí que
uma hipótese diagnóstica clínica deve ser for-
mulada para corroboração ou não por meio da
ecocardiografia. Na prática, muitas vezes esse
caminho é invertido, e a ecocardiografia é reali-
zada antes mesmo que se examine o paciente.
Essa postura não é de forma alguma adequada
e vai de encontro aos preceitos que permeiam
a boa prática médica dentro da Cardiologia pe-
diátrica. A realização da ecocardiografia é im-
prescindível para o correto diagnóstico de lesões
tão complexas, que exigem medidas imediatas.
Nesse sentido, é importante lembrar, também,
que, idealmente, o exame deve ser realizado por
um ecocardiografista/cardiologista pediátrico
experiente e em aparelhos de última geração,
para a correta obtenção e interpretação dos
dados.

MEDIDAS GERAIS PARA
ESTABILIZAÇÃO INICIAL

O neonato com cardiopatia congênita ciano-
gênica deve ser encarado como um doente gra-
vemente enfermo e, como tal, deve ser transfe-
rido para a unidade de terapia intensiva para mo-
nitoração. A seguir estão descritas algumas da
várias medidas gerais que devem ser tomadas,
como em qualquer outro paciente grave:
1) Manutenção de temperatura em Isolette ou
berço aquecido.
2) Instalação de acesso venoso central confiá-
vel para infusão de drogas, podendo ser utiliza-
da a via umbilical.
3) Controle de possíveis processos infecciosos
associados com antibioticoterapia apropriada.
4) Correção de distúrbios metabólicos (glicose,
sódio, potássio, cálcio, magnésio), se necessá-
rio.
5) Correção de distúrbios do equilíbrio ácido-
básico — É notável observar como alguns neo-
natos são resistentes a situações de hipoxemia.
Não é infreqüente nos depararmos com um neo-
nato com transposição completa das grandes
artérias com forame oval restritivo, com níveis
de saturação de 55% a 65%, sem apresentar
acidose metabólica significativa. É claro que essa
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situação tem que ser revertida, não podendo ser
mantida por muito tempo. Para melhor desem-
penho da contratilidade miocárdica e otimização
da ação das catecolaminas endógenas e exó-
genas (inotrópicos), a administração de bicar-
bonato de sódio está indicada com níveis mais
elevados de bicarbonato e déficit de base que o
habitual em situações de sepsis ou desidrata-
ção. Ou seja, tolera-se menos a acidose meta-
bólica nesses pacientes, principalmente se há
disfunção ventricular associada. Não há consen-
so na literatura em relação aos menores níveis
de bicarbonato e déficit de base encontrados na
gasometria que exijam correção. Cada caso deve
ser individualizado, dependendo do momento do
diagnóstico e da avaliação clínica, do estado
hemodinâmico subjacente, da lesão de base,
das drogas associadas, etc.
6) Infusão adequada de líquidos — De modo
geral, pacientes portadores de doenças que
cursam com hipofluxo pulmonar determinado por
obstrução pulmonar grave devem receber quan-
tidades generosas de fluidos. Exemplos dessas
lesões são a estenose pulmonar crítica, a atre-
sia pulmonar com septo interventricular íntegro,
a tetralogia de Fallot ou a atresia pulmonar com
comunicação interventricular e canal arterial
associado a artérias pulmonares hipoplásicas,
os corações univentriculares com obstrução gra-
ve ao fluxo pulmonar, e a transposição comple-
ta das grandes artérias com estenose pulmonar
infundibulovalvar, entre outras. A administração
de soro ao meio (soro fisiológico e glicosado 5%
em partes iguais), soro fisiológico ou Ringer lac-
tato deve ser utilizada para ressuscitação inici-
al, observando a resposta hemodinâmica sub-
seqüente. O soro de manutenção deve cobrir,
no mínimo, as necessidades basais, repondo
também possíveis perdas, se presentes. Se um
paciente apresentar quadro de insuficiência car-
díaca ou choque cardiogênico, a restrição volê-
mica, de modo geral, é necessária. Reavaliações
periódicas devem ser realizadas para reajuste
das necessidades hídricas.
7) Níveis de hematócrito e hemoglobina — De
modo geral, devem-se manter os níveis de he-
matócrito e hemoglobina acima de cerca de 45%
e de 15 g/dl, respectivamente, em neonatos por-
tadores de cardiopatias cianogênicas. Entretan-
to, devemos lembrar que o aumento excessivo
desses níveis (> de 60% e 20 g/dl, aproximada-
mente) pode reduzir ainda mais o fluxo pulmo-
nar efetivo em pacientes com obstrução pulmo-

nar grave por determinar aumento exponencial
da viscosidade sanguínea. Nessas situações,
mais comuns em crianças mais velhas com cia-
nose de longa duração, deve-se proceder à ex-
sanguineotransfusão, com retirada de sangue e
reposição de plasma ou albumina.
8) Intubação e ventilação mecânica — Pacien-
tes com obstruções graves ao fluxo pulmonar,
com níveis de saturação muito baixos, benefici-
am-se com a intubação traqueal e a instalação
de ventilação mecânica. Pacientes com insufici-
ência cardíaca ou choque cardiogênico associ-
ados a cardiopatias cianogênicas beneficiam-se
ainda mais com a ventilação mecânica por pres-
são positiva, já que esta determina queda da
pós-carga. Nesses pacientes, o início da venti-
lação artificial isoladamente já melhora as con-
dições hemodinâmicas basais. Em neonatos que
serão transferidos para outra instituição e que
estejam recebendo prostaglandina endovenosa,
a manutenção da permeabilidade das vias aé-
reas é obrigatória antes do transporte. Como
esses neonatos são, de qualquer forma, candi-
datos à realização de procedimentos cirúrgicos
ou cateterismo, e como a infusão de prostaglan-
dinas pode levar a apnéias em cerca de 10%
dos casos, a intubação e a instalação de venti-
lação mecânica não devem ser postergadas. É
importante lembrar, ainda, que a ventilação
mecânica reduz em muito o trabalho respirató-
rio, reduzindo o consumo de oxigênio e favore-
cendo a entrega tecidual de oxigênio. Não é
aconselhável esperar que um neonato grave-
mente enfermo com situação hemodinâmica ins-
tável e níveis basais de oxigenação já compro-
metidos entre em fadiga respiratória para a in-
tubação ser realizada. O médico deve se ante-
cipar a essa situação crítica e fazer o procedi-
mento de forma mais eletiva, reduzindo os ris-
cos de parada cardiorrespiratória e suas conse-
qüências.
9) Sedação e curarização — Após intubação e
início de ventilação mecânica, o uso judicioso
de drogas sedativas e relaxantes musculares é
fundamental para a manutenção de um sincro-
nismo com o aparelho, e para a redução do tra-
balho respiratório e do consumo periférico de
oxigênio. Drogas como fentanil e midazolam
possuem boa estabilidade cardiovascular (em
vigência de volume intravascular adequado) e
são empregadas preferencialmente. Deve-se
evitar o uso de diazepam, meperidina e propo-
fol em neonatos, por causa de seus efeitos co-
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laterais. A infusão contínua é preferível à inter-
mitente por evitar situações de pico e nadir.
10) Inotrópicos — Obviamente, quando uma
cardiopatia cianogênica se acompanha de dis-
função ventricular significativa, o uso de drogas
inotrópicas é obrigatório. A escolha do inotrópi-
co mais apropriado depende da lesão de base
e da apresentação clínica. De modo geral, o
neonato apresenta maior tolerância à ação das
catecolaminas vasoativas, em decorrência da
“imaturidade” do sistema nervoso autonômico
central (cardíaco) e periférico. Em conseqüên-
cia, drogas como a dopamina e a dobutamina
apresentam efeito menos evidente que em adul-
tos. A epinefrina é a droga que apresenta efeito
inotrópico mais pronunciado em doses adequa-
das (0,01 µg/kg/min a 0,3 µg/kg/min) e é comu-
mente empregada no pós-operatório de lesões
complexas. A milrinona é uma droga com ação
inotrópica, lusitrópica e vasodilatadora sistêmi-
ca e pulmonar, podendo ser utilizada em várias
situações clínicas. Situações críticas exigem a
combinação de drogas. A associação de dopa-
mina em doses renais, milrinona e epinefrina é
freqüentemente empregada, principalmente nos
casos de choque cardiogênico decorrente de
cardiopatias obstrutivas do coração esquerdo,
miocardiopatias e no pós-operatório de lesões
complexas, como síndrome de hipoplasia de
coração esquerdo e transposição completa das
grandes artérias com comunicação interventri-
cular e coarctação de aorta.
11) Prostaglandinas — O advento dessa medi-
cação, em meados da década de 70, revolucio-
nou o manejo clínico de neonatos portadores
de cardiopatias congênitas dependentes do ca-
nal. Houve incremento significativo da sobrevi-
da inicial, permitindo a realização de inúmeros
procedimentos terapêuticos, cirúrgicos ou por
cateterismo. A dose a ser utilizada varia de 0,01
µg/kg/min a 0,5 µg/kg/min. Efeitos colaterais são
relativamente comuns, sendo os mais freqüen-
tes vasodilatação com necessidade de aumen-
to do aporte hídrico, síndrome do extravasamen-
to capilar com edema, febre, apnéias, miocloni-
as, rigidez muscular e irritabilidade. A ocorrên-
cia de quadros infecciosos e de distúrbios de
coagulação concomitante ao uso de prostaglan-
dinas está provavelmente mais associada a ou-
tros fatores intrínsecos às condições clínicas
graves subjacentes, como uso de cateteres en-
dovenosos, sondas gástricas ou uretrais, hipo-
xemia, alterações metabólicas e instabilidade

hemodinâmica, entre outros. Se indicada, a aber-
tura farmacológica do canal arterial com infu-
são de prostaglandinas deve ser tentada mes-
mo em neonatos com encaminhamento tardio.
Em casos de hipofluxo pulmonar, há relatos da
eficácia do uso de prostaglandinas até a tercei-
ra ou quarta semanas de vida, embora, nessas
situações, o tempo de latência seja maior. Em
lesões com hipofluxo sistêmico, a eficácia tar-
dia é menor, mas deve ser sempre tentada.

PROCEDIMENTOS CLÍNICOS,
DIAGNÓSTICOS, INTERVENCIONISTAS
E CIRÚRGICOS PARA ESTABILIZAÇÃO
DE CARDIOPATIAS CIANOGÊNICAS
ESPECÍFICAS

Transposição completa das grandes
artérias

Essa lesão é definida na ocorrência de con-
cordância atrioventricular e discordância ventri-
culoarterial, independentemente da relação es-
pacial entre as grandes artérias. Como a circu-
lação ocorre de forma paralela, e não em série,
a presença de forame oval/comunicação intera-
trial e/ou persistência do canal arterial e/ou co-
municação interventricular é obrigatória para
permitir mistura intercirculatória e aumento dos
fluxos pulmonar e sistêmico efetivos. A ausên-
cia de comunicações entre os dois circuitos é
incompatível com a vida. Pode ser classificada
como transposição simples ou complexa. Na
transposição simples, o septo interventricular
está íntegro (ou há comunicação interventricu-
lar sem repercussão hemodinâmica) e não há
estenose pulmonar. Na forma complexa, há co-
municação interventricular, podendo ocorrer
estenose pulmonar infundibulovalvar em cerca
de um terço dos casos. A transposição com co-
municação interventricular e anomalias do arco
aórtico também é uma forma complexa.

A seguir, apresentaremos as principais dire-
trizes para a estabilização clínica desses paci-
entes.

Transposição simples
Em todos os casos de transposição, a eficá-

cia da mistura intercirculatória pode ser avalia-
da pela simples medida da saturação sistêmica
de oxigênio. Níveis entre 65% e 80% geralmen-
te estão associados a fluxos pulmonar e sistê-
mico efetivos satisfatórios. A pO2, quando man-
tida acima de 30 mmHg, raramente cursa com



739Rev Soc Cardiol Estado de São Paulo — Vol 12 — No 5 — Setembro/Outubro de 2002

PEDRA CAC e col.
Estabilização e manejo clínico inicial das cardiopatias congênitas cianogênicas no neonato

hipoxia tecidual significativa, com desencadea-
mento de metabolismo anaeróbico. Por isso, as
determinações dos níveis de lactato e de bicar-
bonato/excesso de base também são úteis para
avaliação do grau de hipoxia tecidual. O ecocar-
diograma deve ser realizado para definição ana-
tômica e estado funcional. Nos casos de trans-
posição simples, forame oval/comunicação in-
teratrial devem ser considerados restritivos quan-
do medirem menos de 4 mm a 5 mm e/ou quan-
do apresentarem padrão de fluxo restritivo ao
Doppler. A presença de uma lâmina da fossa
oval espessa e pouco móvel também é um mar-
cador da restrição à mistura interatrial. A inves-
tigação da presença, da magnitude e do tipo de
fluxo pelo canal arterial também deve ser reali-
zada para avaliação do grau de mistura nesse
nível. Portanto, em pacientes com transposição
simples com saturações baixas e sinais ecocar-
diográficos de restrição à mistura intercirculató-
ria, a infusão de prostaglandina deve ser inicia-
da imediatamente. Os resultados, geralmente,
são satisfatórios, com estabilização dos níveis
de saturação. O aumento do débito cardíaco por
meio da infusão de volume e do uso de drogas
vasoativas (dopamina), aliado à redução do con-
sumo de oxigênio com o uso de sedação/curari-
zação e ventilação mecânica (em casos mais
graves), pode ser de grande valia para permitir
a melhora da mistura intercirculatória e a entre-
ga tecidual de oxigênio. Assim que possível,
esses pacientes devem ser submetidos a atri-
osseptostomia por cateter-balão de Rashkind,
para assegurar uma mistura interatrial adequa-
da. O procedimento apresenta ótimos resulta-
dos, com equalização das pressões entre os
átrios e aumento da saturação sistêmica de oxi-
gênio. Após a atriosseptostomia, em geral é re-
alizado cateterismo diagnóstico, visando, prin-
cipalmente, ao delineamento da origem das ar-
térias coronárias, caso isso já não tenha sido
feito por meio da ecocardiografia. O cateteris-
mo também está indicado quando há qualquer
dúvida diagnóstica, especialmente em relação
ao arco aórtico. A atriosseptostomia pode ser
realizada à beira do leito em centros com expe-
riência com essa abordagem, quando o diag-
nóstico ecocardiográfico não deixa margem a
questionamentos.

Existem alguns pacientes que não apresen-
tam melhora significativa após a realização da
atriosseptostomia, mesmo após o início das me-
didas para incremento do débito cardíaco e re-

dução do consumo de oxigênio. Nessas situa-
ções, deve-se investigar a presença de hiper-
tensão pulmonar significativa por meio da eco-
cardiografia. Se presente, a utilização do óxido
nítrico é a medida terapêutica a ser adotada.
Alterações na complacência ventricular também
é uma possibilidade diagnóstica, necessitando
de fármacos com propriedades lusitrópicas (mil-
rinona) para manejo clínico.

Após estabilização clínica, o paciente é, en-
tão, encaminhado para cirurgia com cerca de
uma semana de vida. O procedimento a ser re-
alizado é o reposicionamento dos grandes va-
sos, com translocação das artérias coronárias
por meio da técnica descrita por Jatene. Em cer-
ca de dois terços dos casos, o padrão coronário
encontrado é a coronária esquerda originando-
se do seio 1 (ou “esquerdo”) e a direita, do seio
2 (ou “direito”). Nessa situação, a translocação
coronária é tecnicamente mais fácil de ser reali-
zada e o procedimento apresenta os melhores
resultados. Padrões menos usuais, como coro-
nárias intramurais e óstio único originando-se
do seio 2, são geralmente considerados fatores
de risco para mortalidade imediata. A decisão
de se realizar a cirurgia nessas situações ou de
se deixar o paciente em evolução para realiza-
ção da cirurgia de redirecionamento atrial (Mus-
tard ou Senning) com 6 meses de vida deve ser
individualizada, dependendo da experiência de
cada centro. É fundamental que o encaminha-
mento do neonato com transposição simples
seja feito precocemente, para a cirurgia ser rea-
lizada de preferência dentro dos primeiros 7 a
21 dias de vida. Com a queda progressiva da
resistência vascular pulmonar, o ventrículo es-
querdo entra em risco de perder a capacidade
de arcar com a circulação sistêmica após o re-
posicionamento arterial, comprometendo os re-
sultados cirúrgicos. Nas situações de encami-
nhamento tardio (mais de 21 a 30 dias de vida),
a ecocardiografia deve definir a posição do sep-
to interventricular; quando abaulado para o ven-
trículo esquerdo, infere-se que a pressão pul-
monar já regrediu para níveis inferiores à pres-
são sistêmica. O cateterismo cardíaco é, então,
realizado para mensuração objetiva das pres-
sões em ambos os circuitos. Após encaminha-
mento tardio, existem basicamente três opções
a serem adotadas, dependendo da experiência
de cada centro no manejo desses pacientes:
realização da operação de Jatene com suporte
intensivo agressivo no pós-operatório, “prepa-
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ro” para o reposicionamento arterial por meio
da bandagem da artéria pulmonar, e realização
de anastomose de Blalock-Taussig ou manejo
clínico até cerca de 6 meses de vida para reali-
zação de cirurgia de redirecionamento no plano
atrial, nessa ocasião. De modo geral, lactentes
com mais de 2 meses de vida não são conside-
rados bons candidatos para a cirurgia de Jate-
ne, devendo, portanto, ser submetidos a corre-
ção cirúrgica no plano atrial em idade oportuna
ou a “preparo” para cirurgia de Jatene.

Transposição complexa
Transposição com comunicação
interventricular

Nessas situações, o grau de mistura é geral-
mente satisfatório. Na presença de grandes co-
municações interventriculares, o paciente pode
até mesmo cursar com quadro de insuficiência
cardíaca, com níveis altos de saturação (> 85%
a 88%), principalmente após a queda da resis-
tência vascular pulmonar (> 1 mês), com con-
seqüente hiperfluxo pulmonar. A ecocardiogra-
fia deve definir o tipo, o número e o local preciso
da comunicação interventricular para adequa-
da abordagem cirúrgica. A prevalência de alte-
rações na origem das coronárias é semelhante
à das transposições simples. O cateterismo car-
díaco está indicado quando há dúvidas diagnós-
ticas. A atriosseptostomia não é obrigatória em
situações de mistura adequada. Grandes comu-
nicações permitem a equalização entre as pres-
sões dos ventrículos, o que mantém o ventrícu-
lo esquerdo “preparado” para arcar com a circu-
lação sistêmica após o reposicionamento arte-
rial, mesmo após 21 dias de vida. Apesar de a
cirurgia de Jatene poder ser realizada até cerca
de 3 meses de vida, nessa situação (aliada à
oclusão da comunicação interventricular) os
melhores resultados são obtidos quando a ci-
rurgia é realizada dentro do primeiro mês, evi-
tando, assim, possível evolução clínica tormen-
tosa, decorrente de insuficiência cardíaca, e
possível instalação de doença vascular pulmo-
nar antes do ato operatório.
Transposição com comunicação
interventricular e anomalias significativas do
arco aórtico (coarctação grave ou interrupção)

Esses pacientes são de difícil manejo clíni-
co e cirúrgico. Os mesmos parâmetros anatômi-
cos anteriores devem ser definidos pela ecocar-
diografia (conexões atrioventriculares, ventricu-
loarteriais, comunicação interatrial, comunicação

interventricular, coronárias), aliados a um estu-
do detalhado do arco. Geralmente, esses paci-
entes necessitam de cateterismo para melhor
definição anatômica da anatomia da coarctação
ou interrupção do arco. A ressonância magnéti-
ca pode ser uma opção. A apresentação clínica
é de insuficiência cardíaca de difícil controle,
podendo ocorrer choque cardiogênico. Como a
cianose diferencial “reversa” pode estar presen-
te, os níveis de saturação devem ser obtidos em
membros inferiores e superiores. Esses pacien-
tes geralmente necessitam de medidas clínicas
agressivas para estabilização, como intubação,
ventilação mecânica, sedação, paralisação, uso
de diuréticos e suporte inotrópico intenso, além,
obviamente, da infusão de prostaglandinas.
Como o débito sistêmico da parte inferior do
corpo depende de “shunt” direito-esquerdo atra-
vés do canal arterial, a presença de hiperten-
são pulmonar torna-se obrigatória. Esse objeti-
vo é alcançado por meio de estratégias de ven-
tilação mecânica, sendo necessária hipoventi-
lação permissiva (pH entre 7,25 e 7,30 e PCO2

entre 45 mmHg e 60 mmHg), com paralisação
farmacológica e uso de freqüências baixas no
aparelho. A FiO2 deve ser mantida em 21%
(quando não houver processos pulmonares con-
comitantes), a fim de evitar vasodilatação pul-
monar. O uso de mistura hipóxica (FiO2 17% a
21%, pela adição de nitrogênio ao ar comprimi-
do) e/ou a adição de CO2 à mistura às vezes
são necessários para que isso ocorra. Débito
urinário adequado aliado a níveis normais (ou
próximos) de lactato e bicarbonato são marca-
dores de perfusão satisfatória da parte inferior
do organismo.

O tratamento cirúrgico é complexo. Além de
reposicionamento arterial, translocação coroná-
ria e fechamento da comunicação interventricu-
lar, o arco deve ser reparado. Alguns centros pre-
ferem a correção total em um único tempo cirúr-
gico, o que, às vezes, requer parada circulatória
total. Outros optam pela abordagem estadiada,
com a correção, primeiramente, da anomalia do
arco por uma incisão lateral, seguida da repara-
ção intracardíaca em outro momento mais opor-
tuno. A experiência local de cada centro vai de-
finir a estratégia a ser adotada.
Transposição com comunicação
interventricular e estenose pulmonar

Esses pacientes comportam-se, do ponto de
vista fisiopatológico, de forma semelhante à dos
portadores de tetralogia de Fallot. O ecocardio-
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grama deve definir o mecanismo de estenose
pulmonar, que geralmente ocorre em região
subpulmonar, determinando graus variáveis de
hipofluxo pulmonar. Se a estenose for intensa
(alguns casos cursam até mesmo com atresia
pulmonar), haverá hipoxia importante, com ní-
veis de saturação e pO2 baixos. Essa situação é
manejada, clinicamente, de forma semelhante
à crise de cianose em neonatos portadores de
tetralogia de Fallot, com instalação de prosta-
glandinas, administração de fluidos, intubação,
ventilação mecânica e correção dos distúrbios
metabólicos. Não é freqüente a necessidade de
administração de drogas que aumentam a re-
sistência vascular sistêmica, como a noradre-
nalina. Esses pacientes devem ser encaminha-
dos para realização de cirurgia de Blalock-Taus-
sig para aumentar o fluxo pulmonar efetivo. Se
os níveis de hipoxia forem toleráveis (saturação
de 75% a 85%), o paciente poderá ser submeti-
do a correção total em idade oportuna. Em al-
guns casos, existe a possibilidade da realiza-
ção do reparo intraventricular com cerca de 1
ano de idade, conhecido também como cirurgia
de Lecompte. Essa cirurgia consiste na tuneli-
zação do ventrículo esquerdo para a aorta, por
meio da colocação de um retalho de pericárdio
bovino dentro do ventrículo direito (fechando
também a comunicação interventricular) e da re-
conexão do ventrículo direito à artéria pulmonar
sem necessidade de uso de tubos extracardía-
cos. Nos casos em que a anatomia de base não
é favorável para essa abordagem, é necessário
o uso desses tubos, de preferência após os 2
ou 3 anos de vida.

CORAÇÕES UNIVENTRICULARES

Embora não seja um dos objetivos desta re-
visão definir anatomicamente o coração univen-
tricular, é fundamental que se compreenda sua
fisiopatologia hemodinâmica. A presença de uma
mistura completa entre o fluxo sanguíneo pro-
veniente dos retornos venoso sistêmico e pul-
monar define a situação. Essa mistura resulta
em medidas de saturação muito semelhantes
na artéria pulmonar e na aorta. Mais freqüente-
mente, a mistura ocorre no plano atrial ou ven-
tricular, mas pode ocorrer também no plano ve-
noso sistêmico (conexão anômala total das vei-
as pulmonares) ou no plano arterial (atresia pul-
monar com comunicação interventricular). Vári-
as são as lesões anatômicas que cursam com

fisiopatologia de corações univentriculares, a
maioria com presença de apenas uma câmara
ventricular funcional; entretanto, há também al-
gumas com corações que possuem dois ventrí-
culos de tamanhos adequados e funcionantes.
São elas:
1) Variantes de corações univentriculares do tipo
esquerdo:
— atresia tricúspide;
— dupla via de entrada de ventrículo esquerdo;
— defeito do septo atrioventricular, forma des-

balanceada para a esquerda;
— atresia pulmonar com septo íntegro, com ven-

trículo direito hipoplásico.
2) Variantes de corações univentriculares do tipo
direito:
— atresia mitral (síndrome de hipoplasia de co-

ração esquerdo ou dupla via de saída do ven-
trículo direito);

— atresia aórtica na síndrome de hipoplasia de
coração esquerdo;

— dupla via de entrada para ventrículo direito;
— defeito do septo atrioventricular desbalance-

ado para a direita;
— lesões com estenose pulmonar ou atresia

pulmonar associadas a isomerismos.
3) Corações anatomicamente biventriculares:
— atresia pulmonar com comunicação interven-

tricular;
— atresia pulmonar com septo interventricular

íntegro e com ventrículo esquerdo de bom
tamanho;

— tronco arterioso comum;
— conexão anômala total de veias pulmonares.

Como há uma mistura completa entre o re-
torno venoso sistêmico e o pulmonar, o débito
ventricular é dividido entre o fluxo que é envia-
do aos pulmões (Qp) e o fluxo enviado à circu-
lação sistêmica (Qs). A magnitude do fluxo rela-
tivo enviado para cada circuito depende, por sua
vez, da resistência relativa imposta a cada cir-
cuito. Exemplificando, a resistência ao fluxo pul-
monar é determinada pelo grau de obstrução
anatômica pulmonar (infundibular, valvar e su-
pravalvar), pela resistência arteriolar pulmonar,
pelo grau de obstrução das veias pulmonares
(se presente) e pelo grau de obstrução ao esva-
ziamento do átrio venoso esquerdo (ou pulmo-
nar) encontrado na valva atrioventricular esquer-
da (quando estenótica) e no septo interatrial
(quando a comunicação interatrial é restritiva).
Por sua vez, a resistência ao fluxo sistêmico é
determinada pelo grau de obstrução anatômica
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sistêmica (por exemplo, comunicação interventri-
cular restritiva em conexões atrioventriculares uni-
ventriculares com vasos transpostos, estenose
valvar aórtica, hipoplasia do arco e coarctações
de aorta) e pela resistência arteriolar sistêmica.

Em situações hemodinâmicas de corações
“univentriculares”, o clínico deve objetivar atin-
gir o equilíbrio entre as duas circulações, ou seja,
o Qp deve ser igual ao Qs. Dessa forma, man-
tém-se fluxo pulmonar suficiente para promover
a oxigenação mínima adequada, evitando hiper-
fluxo pulmonar e sobrecarga volumétrica exces-
siva de um único ventrículo, aliado a fluxo sistê-
mico suficiente para promover débito cardíaco,
pressão arterial e entrega tecidual de oxigênio
adequados. Esse equilíbrio é atingido quando
as saturações sistêmicas de oxigênio se encon-
tram entre 75% e 80% em ar ambiente. E isso é
fácil de ser entendido, como veremos adiante.

O débito cardíaco (DC) é determinado pela
equação de Fick, com a seguinte fórmula: DC =
VO2 (consumo de oxigênio)/diferença arteriove-
nosa do conteúdo arterial de oxigênio (lembran-
do que CaO2 = [Sat Hb x 1,36 x Hb] + [0,003 x
PaO2], ou seja, o conteúdo ligado à hemoglobi-
na + o dissolvido no plasma). Quando há “shunt”
intracardíaco, o conteúdo arterial de oxigênio na
veia cava superior (VCS) (e não na artéria pul-
monar, como de costume) é que reflete o meta-
bolismo sistêmico. Portanto, temos que: Qs (dé-
bito cardíaco sistêmico) = VO2/conteúdo de O2

na aorta (Ao) - conteúdo na VCS e Qp (débito
cardíaco pulmonar) = VO2/conteúdo de O2 na
veia pulmonar (VPu) - artéria pulmonar (APu).
Em FiO2 de 21%, a quantidade de oxigênio dis-
solvido no plasma é desprezível (0,003 x PaO2);
portanto, dividindo Qp por Qs teríamos: Qp/Qs
= Sat Ao - Sat VCS/Sat VPu - Sat APu, após
eliminarmos as variáveis em comum. A satura-
ção na veia pulmonar normal é de 95% a 100%.
Na vigência de débito sistêmico adequado (sem
extração periférica excessiva), a diferença arte-
riovenosa não deve passar de 20% a 30%; por-
tanto, se temos saturações sistêmicas de oxi-
gênio de 75% a 80% (que são, por definição,
semelhantes às encontradas na artéria pulmo-
nar), o Qp/Qs pela fórmula estaria próximo de 1
(Sat Ao - Sat VCS/Sat VPu - Sat APu = 80 - 60/
100 - 80 = 20/20 = 1). Com o equilíbrio das duas
circulações (Qp/Qs = 1), o coração univentricu-
lar apresenta sobrecarga volumétrica discreta
para lidar com os dois débitos (pulmonar e sis-
têmico), minimizando a possibilidade de insufi-

ciência da valva atrioventricular, e permitindo flu-
xos pulmonares e sistêmicos adequados. Situa-
ções clínicas com saturações sistêmicas de oxi-
gênio > 85% cursam geralmente com fluxo pul-
monar excessivo (Qp/Qs > 2), sobrecarga de
volume do ventrículo único, baixo débito sistê-
mico e insuficiência cardíaca. Situações clínicas
com saturações sistêmicas de oxigênio < 70%
(Qp/Qs = 0,5-0,7), apesar de débito sistêmico
adequado, cursam com hipofluxo pulmonar sig-
nificativo e hipoxia. Portanto, um neonato porta-
dor de coração univentricular com apenas uma
câmara ventricular funcional pode apresentar
quadro clínico decorrente de hipoxemia, insufi-
ciência cardíaca ou padrão “balanceado” ou
equilibrado. Para preservar a integridade tanto
anatômica como funcional do leito vascular pul-
monar e das funções ventriculares sistólica e di-
astólica para a realização de cirurgias futuras
do tipo cavopulmonar (cirurgia de Glenn bidire-
cional com cerca de 6 meses e de Fontan com
cerca de 2 a 4 anos), é fundamental que a rela-
ção Qp/Qs seja mantida em torno de 1. O neo-
nato muito hipoxêmico (saturação < 70%; Qp/
Qs < 0,7) deve ser encaminhado para cirurgia
de Blalock-Taussig para aumentar o fluxo pul-
monar efetivo. Quando há hiperfluxo pulmonar
(saturação > 85%; Qp/Qs > 2), o neonato geral-
mente é encaminhado para cirurgia para restri-
ção ao fluxo pulmonar, obtida após bandagem
da artéria pulmonar.

A estabilização clínica dos pacientes com co-
rações univentriculares antes do encaminha-
mento cirúrgico depende do quadro clínico de
base. Pacientes com circulações equilibradas
são mantidos em evolução, com suporte medi-
camentoso mínimo com digital, vasodilatador pe-
riférico e (talvez) doses baixas de diuréticos.
Esses pacientes possuem áreas cardíacas pou-
co aumentadas à radiografia de tórax e fluxo pul-
monar satisfatório. Pacientes com saturações
muito baixas devem ser manejados de forma se-
melhante à dos casos de tetralogia de Fallot
neonatal com hipoxemia grave. Infusão de pros-
taglandinas, intubação, ventilação mecânica com
discreta hiperventilação, sedação/paralisação e
correção dos distúrbios metabólicos fazem par-
te das medidas terapêuticas. Nesses pacientes,
a área cardíaca está próxima ao normal e o flu-
xo pulmonar é muito reduzido à radiografia de
tórax. Pacientes com hiperfluxo pulmonar e sa-
turações elevadas devem receber restrição hí-
drica judiciosa, digital e/ou inotrópicos e diuréti-
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cos. Dependendo da gravidade da insuficiência
cardíaca, a instalação de ventilação mecânica
não deve ser postergada. Além do hiperfluxo à
radiografia de tórax, esses pacientes possuem
graus variáveis de aumento da área cardíaca.

SÍNDROME DE HIPOPLASIA DE
CORAÇÃO ESQUERDO

Anatomicamente, essa síndrome caracteri-
za-se por atresia ou estenose mitral grave alia-
da a atresia ou estenose grave aórtica na pre-
sença de cavidade ventricular esquerda de di-
mensões muito reduzidas, aorta ascendente e
arco transverso hipoplásicos, e coarctação de
aorta (sempre presente e muitas vezes negli-
genciada). Do ponto de vista funcional, é um
coração com fisiopatologia univentricular. Após
retorno venoso pulmonar, o fluxo sanguíneo
deve passar obrigatoriamente pelo forame oval
(ou comunicação interatrial), atingindo o átrio
direito e o ventrículo direito. O ventrículo direito
funciona como bomba propulsora única para
gerar o débito sistêmico e pulmonar. Saindo do
ventrículo direito, o fluxo sanguíneo vai se divi-
dir entre a circulação pulmonar e a sistêmica,
dependendo das resistências relativas de cada
circuito. O “shunt” direito-esquerdo pelo canal
arterial é obrigatório para manutenção da vida.
A apresentação clínica vai, então, depender da
presença e das características do canal arterial
e do forame oval. Classicamente, o neonato com
síndrome de hipoplasia de ventrículo esquerdo
entra em choque cardiogênico com cerca de 3
a 4 dias de vida, após o fechamento espontâ-
neo funcional do canal arterial. Por isso, as duas
medidas básicas no manejo e na estabilização
clínica inicial desses pacientes são a manuten-
ção da permeabilidade do canal arterial com o
uso de prostaglandinas e o estabelecimento do
Qp/Qs em torno de 1. De forma semelhante à
que ocorre nas situações de transposição com-
pleta das grandes artérias, comunicação inter-
ventricular e anomalias graves do arco aórtico,
o débito sistêmico da parte inferior do corpo na
síndrome do coração esquerdo hipoplásico de-
pende de “shunt” direito-esquerdo através do
canal arterial. Para isso, a presença de hiper-
tensão pulmonar torna-se obrigatória. Entretan-
to, o grau de hipertensão pulmonar depende da
presença e do tamanho do forame oval (ou co-
municação interatrial) nesses pacientes. A eco-
cardiografia permite todo o detalhamento ana-

tômico necessário para manejo clínico e cirúrgi-
co inicial. A presença, o tamanho e o padrão de
fluxo pelo canal arterial e forame oval devem ser
minuciosamente investigados. Na maioria dos
casos (80%), o forame oval (ou comunicação in-
teratrial) é adequadamente restritivo. Geralmen-
te, o equilíbrio desses pacientes (Qp/Qs = 1; sa-
turações de 75% a 80%) é atingido mais facil-
mente com o uso de prostaglandinas, dopami-
na e diuréticos em doses baixas, e, talvez, digo-
xina. Em pacientes com forame oval muito am-
plo (não restritivo), não há resistência adequa-
da ao retorno venoso pulmonar, com queda da
resistência vascular pulmonar, saturações ele-
vadas (> 85%) e Qp >>>>> Qs. Nesses pacien-
tes, devemos introduzir medidas agressivas para
aumentar a resistência vascular pulmonar, re-
duzir o fluxo pulmonar, e aumentar o “shunt” di-
reito-esquerdo pelo canal arterial e, conseqüen-
temente, o débito sistêmico. Esse objetivo é al-
cançado por meio de estratégias de ventilação
mecânica, sendo necessária hipoventilação per-
missiva (pH entre 7,25 e 7,30 e PCO2 entre 45
mmHg e 60 mmHg), com paralisação farmaco-
lógica e uso de freqüências baixas no aparelho.
A FiO2 deve ser mantida em 21% (quando obvi-
amente não há processos pulmonares conco-
mitantes), a fim de se evitar vasodilatação pul-
monar. Às vezes, é necessária a utilização de
mistura hipóxica (FiO2 17% a 21%, por meio da
adição de nitrogênio ao ar comprimido) ou de
adição de CO2 à mistura. Débito urinário ade-
quado aliado a níveis normais (ou próximos) de
lactato e bicarbonato são marcadores de perfu-
são satisfatória da parte inferior do organismo.
Em pacientes com forame oval muito restritivo
(cerca de 5% a 10% dos casos), há muita resis-
tência ao retorno venoso pulmonar com conse-
qüente presença de hipertensão pulmonar e hi-
pofluxo pulmonar graves. Nessa situação, o Qp/
Qs é <<<<< 1 e as saturações sistêmicas de
oxigênio são muito reduzidas (< 60% a 70%). O
tratamento deve, então, englobar medidas que
visam à redução da resistência vascular pulmo-
nar e do consumo de oxigênio. O neonato deve
ser intubado, sedado, paralisado e submetido a
hiperventilação com FiO2 elevada. O uso de hi-
potermia moderada (35oC) pode ser necessá-
rio. O uso de óxido nítrico pode precipitar a ocor-
rência de edema pulmonar. Cateterismo cardía-
co para ampliação da comunicação interatrial
com técnicas especiais pode ser eficaz em mãos
experientes. A cirurgia deve ser agilizada nes-
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sas situações.
O tratamento cirúrgico da síndrome da hipo-

plasia do coração esquerdo no período neona-
tal é bastante complexo. Basicamente, há duas
opções: a cirurgia de Norwood e o transplante
cardíaco. Em alguns países onde essa prática é
legal, também é oferecido à família o tratamen-
to apenas de suporte. Na cirurgia de Norwood,
o ventrículo direito é a câmara responsável pela
geração dos débitos cardíacos sistêmico e pul-
monar. O tronco da artéria pulmonar é seccio-
nado e usado para reconstruir a via de saída,
ligando o ventrículo direito à aorta. Há várias
técnicas para reconstrução da aorta ascenden-
te e correção da coarctação. O fluxo pulmonar é
mantido por anastomose de Blalock-Taussig. A
atriosseptectomia ampla completa a cirurgia,
permitindo retorno venoso pulmonar livre de
obstruções.

Devemos lembrar, ainda, que existem alguns
casos de estenose aórtica e coarctação de aor-
ta críticas do neonato que cursam com graus
variáveis de hipoplasia ventricular esquerda.
Como, nessas situações, o débito sistêmico tam-
bém depende de “shunt” direito-esquerdo pelo
canal arterial, esses pacientes devem ser ma-
nejados da mesma forma que aqueles com sín-
drome de hipoplasia do coração esquerdo.

ATRESIA PULMONAR COM SEPTO
INTERVENTRICULAR ÍNTEGRO

Essa lesão é caracterizada pela ausência de
conexão entre o ventrículo direito e a artéria
pulmonar, geralmente causada pela imperfura-
ção da valva pulmonar. Apresenta espectro mor-
fológico amplo, englobando casos com valva tri-
cúspide e ventrículo direito extremamente hipo-
plásicos até casos com cavidade ventricular de
dimensões próximas ao normal. Anomalia de
Ebstein da valva tricúspide e dilatação ventricu-
lar extrema também são descritas, estando as-
sociadas a prognóstico sombrio. A presença de
comunicações entre as artérias coronárias e a
cavidade ventricular direita é comumente encon-
trada, por vezes associada à circulação depen-
dente do ventrículo direito (fluxo reverso). Em
decorrência dessa heterogeneidade anatômica,
a estratégia terapêutica deve ser individualiza-
da. Apesar de o ecocardiograma fornecer mui-
tos dados necessários a essa programação, a
realização de cateterismo cardíaco é imprescin-
dível, a fim de determinar se a circulação coro-

nária é ou não dependente do ventrículo direito
e de ajudar a avaliar o grau de hipoplasia da
valva tricúspide, do ventrículo direito e do infun-
díbulo. A estabilização clínica deve levar em con-
ta que essa lesão apresenta fisiologia de cora-
ção univentricular. O sangue deve, obrigatoria-
mente, passar do átrio direito para o átrio es-
querdo através do forame oval, para atingir a
circulação sistêmica. O fluxo pulmonar é, então,
mantido por meio de “shunt” esquerdo-direito
pelo canal arterial. Portanto, a principal medida
a ser adotada é a introdução de prostaglandi-
nas. Quantidades generosas de volume são
necessárias para manter o débito cardíaco tan-
to sistêmico como pulmonar. Por vezes, a intro-
dução de dopamina é necessária para otimizar
a pressão arterial e o débito urinário. Manter o
Qp/Qs em torno de 1, com oximetria de pulso
em torno de 75% a 85% e equilíbrio das duas
circulações, é o objetivo da estabilização clínica
inicial. Com base nos dados ecocardiográficos
e do cateterismo, estabelecemos um algoritmo
terapêutico. O objetivo final, a largo prazo, é sem-
pre atingir a correção biventricular com total se-
paração entre as circulações sistêmica e pul-
monar. Entretanto, às vezes isso não é possí-
vel, e correções do tipo um e meio ventrículo ou
do tipo univentricular (tipo Fontan) são neces-
sárias, por causa das dimensões reduzidas do
ventrículo direito. Se a circulação coronária não
é dependente do ventrículo direito, devemos des-
comprimir o ventrículo direito para estimular seu
crescimento. Em centros familiarizados com a
técnica, isso é realizado, preferencialmente, no
laboratório de cateterismo, utilizando-se a radi-
ofreqüência guiada por cateter para perfuração
valvar. Esta é seguida de dilatação progressiva
da valva pulmonar com cateteres-balão, de for-
ma semelhante à estenose pulmonar crítica. A
descompressão pode ser também realizada ci-
rurgicamente, com ampliação da via de saída
do ventrículo direito, apesar de apresentar índi-
ces de morbidade e mortalidade mais elevados
que a abordagem por cateterismo. Os melhores
resultados percutâneos e cirúrgicos são obtidos
com ventrículos de dimensões mais próximas
do normal. Casos de ventrículos de dimensões
muito reduzidas ou associados à presença de
conexões coronário-cavitárias dependentes do
ventrículo direito geralmente são referidos para
um algoritmo univentricular, com estabelecimen-
to de anastomose de Blalock-Taussig no perío-
do neonatal. Transplante cardíaco também tem
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sido considerado para casos com estenoses
graves ou interrupções múltiplas nas artérias
coronárias e disfunção ventricular secundária.

ESTENOSE PULMONAR CRÍTICA

Essa lesão caracteriza-se por estenose gra-
ve da valva pulmonar, dificultando muito (às ve-
zes quase impedindo) o fluxo pulmonar anteró-
grado do ventrículo direito para a artéria pulmo-
nar. Conseqüentemente, o sangue deve obriga-
toriamente passar do átrio direito para o átrio
esquerdo através do forame oval para atingir a
circulação sistêmica. O fluxo pulmonar é, então,
mantido por meio de “shunt” esquerdo-direito
pelo canal arterial. Portanto, a estabilização clí-
nica inicial baseia-se nos mesmos princípios
expostos para atresia pulmonar com septo in-
terventricular íntegro. A diferença é que na es-
tenose crítica o fluxo pulmonar efetivo quase
sempre é maior, resultando em níveis mais ele-
vados de saturação e Qp/Qs > 1,5. Isso geral-
mente é bem tolerado, já que existem 2 ventrí-
culos anatomicamente bem definidos. A associ-
ação com hipoplasia ventricular direita signifi-
cativa é excepcional. A ecocardiografia fornece
todos os dados diagnósticos para conseqüente
realização de cateterismo terapêutico, sendo a
valvoplastia pulmonar com cateter-balão o mé-
todo terapêutico de eleição. A valvoplastia é um
método muito seguro e eficaz no tratamento
dessa lesão, substituindo com vantagens a abor-
dagem cirúrgica.

TETRALOGIA DE FALLOT

A tetralogia de Fallot (T4F) é caracterizada
pela presença de comunicação interventricular,
estenose pulmonar, acavalgamento da aorta so-
bre o septo interventricular e hipertrofia do ven-
trículo direito. As variantes fisiológicas observa-
das na tetralogia de Fallot dependem da rela-
ção entre o Qp e o Qs. A obstrução do fluxo na
via de saída do ventrículo direito encontra-se
classicamente em nível infundibular, podendo se
acompanhar de estenoses em nível valvar, su-
pravalvar e nos ramos pulmonares. Se a obstru-
ção é importante, o fluxo sanguíneo do ventrí-
culo direito vai ser desviado por meio da comu-
nicação interventricular para aorta e ventrículo
esquerdo (“shunt” direita-esquerda > esquerda-
direita; Qp << Qs). O paciente apresentará cia-
nose e hipoxemia, associadas a diminuição da

intensidade do sopro. Nos casos em que a obs-
trução ao fluxo pulmonar é discreta, haverá pou-
co “shunt” direito-esquerdo (Qp < Qs) e o paci-
ente apresentará cianose discreta e sopro mais
intenso. Quanto mais intensa a obstrução, mais
intensa será a hipoxemia decorrente do hipoflu-
xo pulmonar.

Apesar de a piora da obstrução na via de
saída do ventrículo direito poder ocorrer de for-
ma dinâmica (reação infundibular) em crianças
mais velhas, esse fenômeno é infreqüente no
período neonatal, já que o grau de hipertrofia
ventricular ainda não é tão intenso. O encontro
de crises de hipoxia do Fallot desencadeadas
agudamente por diversos fatores funcionais, tais
como aumento do nível de catecolaminas circu-
lantes, hipovolemia, anemia e acidose metabó-
lica, é raramente observada no neonato. Quan-
do um neonato com tetralogia de Fallot se en-
contra muito hipoxêmico, presume-se que a obs-
trução de base seja grave (quase atresia pul-
monar), com o fluxo sanguíneo pulmonar man-
tido através do canal arterial. Os neonatos com
tetralogia de Fallot, em sua maioria, não possu-
em fluxo pulmonar dependente do canal, poden-
do ser acompanhados sem medidas específi-
cas. Naqueles com circulação pulmonar depen-
dente do canal, as medidas a serem adotadas
são semelhantes àquelas para atresia pulmo-
nar com septo íntegro ou estenose pulmonar
crítica.

A ecocardiografia detalha a anatomia intra-
cardíaca, oferecendo os elementos necessári-
os para o clínico para o manejo inicial. O catete-
rismo está indicado em casos de hipoplasia gra-
ve das artérias pulmonares ou suspeita de des-
conexão entre as mesmas. Em lactentes jovens
em crise de cianose, as medidas estão dirigidas
para aumentar o fluxo pulmonar de forma ante-
rógrada, seja minimizando a reação infundibu-
lar ou aumentando a resistência vascular sistê-
mica. Deve-se mudar a posição da criança, rea-
lizando a flexão da perna sobre a coxa e desta
sobre o quadril, produzindo, dessa forma, com-
pressão das artérias femorais, aumentando a
resistência periférica e o retorno venoso. Deve-
se oferecer oxigênio sob diversas formas a fim
de manter sua saturação entre 75% e 80%. In-
tubação e ventilação mecânica podem ser
necessárias em casos não-responsíveis. A se-
dação pode ser realizada com morfina ou fenta-
nil (questiona-se se a morfina teria o efeito adi-
cional de relaxar a musculatura infundibular). A



746 Rev Soc Cardiol Estado de São Paulo — Vol 12 — No 5 — Setembro/Outubro de 2002

PEDRA CAC e col.
Estabilização e manejo clínico inicial das cardiopatias congênitas cianogênicas no neonato

administração de bicarbonato de sódio (1 mEq/
kg a 2 mEq/kg) de forma empírica (já que a aci-
dose aparece rapidamente durante a crise) é
realizada aliada à expansão com volume de 10
ml/kg a 50 ml/kg. Se a crise persistir, podem ser
introduzidas drogas vasoconstritoras, como a
noradrenalina. Com o aumento da resistência
vascular sistêmica, o fluxo é “forçado” a se en-
caminhar à circulação pulmonar. Além disso,
há o aparecimento de bradicardia reflexa, o que
é benéfico para o aumento do fluxo pulmonar. O
propranolol é mais usado na profilaxia das cri-
ses que em seu tratamento agudo. Betabloque-
adores por via endovenosa, como o esmolol,
podem ser úteis no controle agudo da crise.
Medidas adicionais, como a correção da ane-
mia (Hto desejado 45%) e o tratamento de dis-
túrbios metabólicos e eletrolíticos, também são
fundamentais.

O neonato (ou lactente < 6 meses) muito hi-
poxêmico geralmente é encaminhado para a re-
alização de anastomose de Blalock-Taussig
como procedimento paliativo, a fim de aumen-
tar o fluxo pulmonar efetivo. São poucos os cen-
tros que adotam postura mais agressiva, reali-
zando a cirurgia corretiva no período neonatal.
Isso geralmente é realizado em torno dos 6
meses de idade. A valvoplastia pulmonar com
cateter-balão pode ser empregada como trata-
mento paliativo alternativo, como um passo pré-
vio à cirurgia corretiva nos lactentes < 6 meses
que necessitam aumentar o fluxo pulmonar. Es-
ses pacientes apresentam melhora dos níveis
de saturação, com estabilização do quadro hi-
poxêmico.

ATRESIA PULMONAR COM
COMUNICAÇÃO INTERVENTRICULAR

A atresia pulmonar com comunicação inter-
ventricular é também encarada como a forma
mais grave da tetralogia de Fallot. Entretanto,
nessa lesão, o suprimento sanguíneo pulmonar
e a anatomia das artérias pulmonares são ex-
tremamente variáveis, o que torna seu manejo
muito mais difícil. Em relação à circulação pul-
monar, em um lado do espectro, encontramos
artérias pulmonares razoavelmente bem forma-
das e perfundidas através do canal arterial. Ge-
ralmente são confluentes e irrigam todos os lo-
bos pulmonares. Do outro lado do espectro, há
ausência total das artérias pulmonares e a cir-
culação pulmonar se faz por meio de múltiplos

vasos com origem principalmente na aorta des-
cendente, e também nos vasos da base, coro-
nárias e renais. São as chamadas colaterais sis-
têmico-pulmonares múltiplas. O padrão de fluxo
pulmonar pode ser variado, com áreas de hiper-
fluxo adjacentes a áreas de hipofluxo. Outros
casos encontram-se entre esses dois espectros
extremos, com presença concomitante de cola-
terais e de artérias pulmonares nativas com
graus variáveis de hipoplasia.

Por causa dessa heterogeneidade anatômi-
ca da circulação pulmonar, o tratamento deve
ser individualizado. A ecocardiografia define o
diagnóstico intracardíaco, mas não é adequada
para a determinação do padrão de fluxo pulmo-
nar. Talvez a exceção a essa regra sejam os
casos com anatomia pulmonar preservada e ir-
rigada pelo canal arterial. O cateterismo é ne-
cessário, portanto, para definir a circulação pul-
monar, devendo ser realizado em momento opor-
tuno.

Apesar dos dois ventrículos bem definidos,
essa lesão comporta-se com fisiologia de cora-
ção univentricular. Para os neonatos com artéri-
as pulmonares razoavelmente bem formadas e
perfundidas pelo canal arterial, o manejo clínico
é semelhante àquele para a tetralogia de Fallot
com obstrução pulmonar grave neonatal. São
crianças pouco cianóticas e dessaturadas du-
rante as primeiras 48 horas de vida, em decor-
rência de fluxo esquerdo-direito pelo canal arte-
rial (Qp:Qs 1:1). À medida que o canal se fecha
fisiologicamente, o neonato fica mais hipoxêmi-
co e cianótico (Qp < Qs). Portanto, a conduta
básica, nesses casos, é manter o canal aberto
com infusão de prostaglandinas até a realiza-
ção da cirurgia paliativa (Blalock-Taussig) ou
correção total no período neonatal (infreqüente
em nosso meio).

No grupo em que o fluxo pulmonar depende
das múltiplas colaterais sistêmico-pulmonares,
a fisiopatologia vai depender da natureza des-
sas colaterais (origem, tamanho, presença de
estenoses, lobos perfundidos, etc.). Geralmen-
te há hiperfluxo pulmonar com saturações ele-
vadas (> 85%) e Qp >> Qs. Pode haver, tam-
bém, quadro de insuficiência cardíaca quando
o fluxo pulmonar é excessivo. Em situações
como essas os medicamentos e as medidas an-
ticongestivas são fundamentais no manejo clí-
nico. Nesses casos, o tratamento cirúrgico deve
ser individualizado, dependendo da anatomia da
árvore arterial pulmonar. O detalhamento des-
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sa abordagem foge ao objetivo desta revisão. O
ideal é que haja apenas uma fonte de fluxo pul-
monar proveniente do ventrículo direito. Isso é
atingido de forma estadiada, conectando-se, ini-
cialmente, as colaterais de cada lado às artéri-
as pulmonares nativas ipsilaterais, e, a seguir,
realizando-se anastomose de Blalock-Taussig.
Se houver crescimento satisfatório do leito vas-
cular pulmonar, a comunicação interventricular
é fechada e o ventrículo direito é finalmente co-
nectado ao tronco da artéria pulmonar com um
tubo extracardíaco em idade oportuna (ou seja,
por volta dos 4 anos de idade).

TRONCO ARTERIOSO COMUM

O tronco arterioso comum, cardiopatia pou-
co comum dentro das cardiopatias congênitas,
caracteriza-se pela saída de um único vaso dos
ventrículos (conexão ventrículo-arterial uniarte-
rial), que geralmente cavalga uma comunicação
interventricular de via de saída, dando origem à
aorta, às artérias coronárias e às artérias pul-
monares. Essa lesão é classificada de várias
formas. Mais recentemente, o “Congenital He-
art Surgery Nomenclature and Database Pro-
ject” propôs uma classificação que consiste em
três tipos: tipo I, com artérias pulmonares con-
fluentes ou quase confluentes; tipo II, caracteri-
zado por ausência de um ramo pulmonar; e tipo
III, com interrupção do arco aórtico ou coarcta-
ção severa, também chamado tipo pulmonar. O
tipo I é o mais freqüente, compreendendo 75%
dos pacientes. O tipo III acontece em 23% dos
casos e o tipo II, em 2% do total. É importante
lembrar que o tronco arterioso comum pode es-
tar associado à deleção do cromossomo 22 k11,
à síndrome velocardiofacial e à síndrome de
DiGeorge.

A fisiopatologia e a clínica dos pacientes com
tronco arterioso comum vão depender da rela-
ção entre os fluxos pulmonar e sistêmico (Qp/
Qs) determinados pelo grau de resistência vas-
cular nos leitos pulmonar e sistêmico, respecti-
vamente (tipo de fisiologia univentricular, ape-
sar de dois ventrículos anatomicamente bem
definidos). Assim, como a resistência vascular
pulmonar é elevada no período neonatal (per-
sistência do padrão fetal), o fluxo sanguíneo é
“dirigido” preferencialmente para a circulação
sistêmica. Há bom débito cardíaco, a despeito
de cianose discreta a moderada (Qp/Qs em tor-
no de 1; saturações, 75% a 85%). Na medida

em que a resistência vascular pulmonar vai di-
minuindo nas primeiras semanas de vida, o flu-
xo sanguíneo começa a ser “dirigido” para a cir-
culação pulmonar, produzindo sintomas de hi-
perfluxo pulmonar, com redução da cianose e
aumento dos níveis de saturação sistêmica >
85% a 90% (Qp/Qs > 2:1). Além disso, temos
também o fenômeno conhecido como “fuga pul-
monar diastólica”, decorrente do fato de a resis-
tência vascular pulmonar ser inferior à sistêmi-
ca na diástole. Conseqüentemente, temos a di-
minuição da pressão arterial diastólica e da pres-
são de perfusão coronária. O paciente com mais
de um 1 mês de vida apresenta insuficiência
cardíaca de difícil controle, os pulsos são am-
plos, o eletrocardiograma mostra sinais de is-
quemia miocárdica e à radiografia do tórax nota-
se aumento da área cardíaca e hiperfluxo acen-
tuado. Se a lesão não for corrigida, há evolução
para doença vascular pulmonar precoce. Quan-
do há estenose de artérias pulmonares (em 10%
dos casos), o quadro fisiopatológico pode ser
mais balanceado. Quando existe estenose ou
insuficiência da valva truncal, a fisiologia vai
depender do grau do comprometimento valvar.
No caso de estenose importante, há hipofluxo
pulmonar e sistêmico, com sinais de baixo débi-
to e graus de cianose variáveis, sendo a evolu-
ção muito desfavorável. Em caso de presença
de insuficiência importante, há maior sobrecar-
ga volumétrica dos ventrículos, resultando em
insuficiência cardíaca mais precoce e importan-
te que o habitual.

A ecocardiografia dá todo o detalhamento
anatômico necessário para o manejo clínico. A
necessidade de cateterismo é excepcional, tal-
vez quando se suspeita de estenoses de artéri-
as pulmonares associadas ou interrupção do
arco aórtico. As crianças que se apresentam com
cianose importante e desconforto respiratório de-
verão ser sedadas e ventiladas mecanicamente
com pressão positiva, com o objetivo de manter
a saturação de oxigênio em torno de 75% a 80%.
A prostaglandina não está indicada nessa lesão,
já que podemos produzir vasodilatação exces-
siva do leito vascular pulmonar e acelerar o fe-
nômeno de “fuga pulmonar diastólica”, resul-
tando em piora da perfusão sistêmica e coroná-
ria. O uso de prostaglandina só está indicado
nos pacientes com tronco arterioso comum tipo
III, que apresentam interrupção do arco aórtico
para manter o débito sistêmico (de forma seme-
lhante ao que acontece na síndrome de hipo-
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plasia do coração esquerdo). Quando há sinais
de insuficiência cardíaca, a terapia deverá in-
cluir drogas vasoativas (adrenalina, dopamina,
dobutamina) acompanhadas de diuréticos, e, se
necessário, instalação de ventilação mecânica
para diminuir o esforço respiratório e a deman-
da de oxigênio. Os distúrbios metabólicos de-
vem ser corrigidos, lembrando que a presença
de hipocalcemia persistente nos levará à hipó-
tese diagnóstica de síndrome de DiGeorge. Em
crianças com estenose grave da valva truncal e
sinais de baixo débito cardíaco, pode ser ofere-
cida a dilatação por cateter-balão da valva trun-
cal como procedimento paliativo antes da reali-
zação da cirurgia definitiva. Se há insuficiência
importante, a valva deve ser reparada na cirur-
gia.

O tratamento cirúrgico é realizado, preferen-
cialmente, dentro dos 3 primeiros meses de vida,
a fim de evitar evolução para doença vascular
pulmonar. Existem várias técnicas para corre-
ção, mas, basicamente, a comunicação interven-
tricular é fechada com retalho de pericárdio bo-
vino, tunelizando o ventrículo esquerdo para a
aorta. As artérias pulmonares são seccionadas
do tronco arterioso comum e reconectadas di-
retamente ao ventrículo direito (técnica de Bar-
bero Marcial) ou por meio de tubo extracardía-
co. Alguns preferem a correção no período neo-
natal, evitando oscilações imprevisíveis da pres-
são na artéria pulmonar, que ocorrem no pós-
operatório de lactentes entre 1 e 3 meses.

CONEXÃO ANÔMALA TOTAL DAS
VEIAS PULMONARES

A conexão ou drenagem venosa anômala
total das veias pulmonares é uma anomalia na
qual as veias pulmonares não estão conecta-
das ao átrio esquerdo. Apesar de existirem vári-
as formas de conexões anômalas, as mais fre-
qüentes são: a supracardíaca, geralmente por
meio de uma veia vertical que drena na veia ino-
minada; a intracardíaca (para o seio coronário);
a infracardíaca, geralmente por meio de uma
veia descendente que cruza o diafragma e dre-
na no sistema hepático; e as mistas. Em todas
as formas, a presença de comunicação intera-
trial ou de forame oval é imprescindível para a
manutenção do débito sistêmico, que depende
da passagem do fluxo do átrio direito para o átrio
esquerdo. Portanto, nessa lesão há uma mistu-
ra total dos retornos venosos sistêmico e pul-

monar, com fisiologia de coração univentricular,
apesar de cursar com dois ventrículos anatomi-
camente bem definidos. O equilíbrio entre o Qp
e o Qs depende das resistências relativas des-
ses sistemas.

Um aspecto fundamental nessa doença é a
necessidade de se definir a presença de obs-
trução ao retorno venoso pulmonar. Essa obs-
trução pode ocorrer em diversos locais. Os mais
freqüentes são na veia vertical (também cha-
mada de prensa hemodinâmica, por estar loca-
lizada entre artéria pulmonar e brônquio esquer-
dos) e na veia descendente, no local de passa-
gem pelo diafragma. Se houver obstrução ve-
nosa pulmonar, a resistência pulmonar se eleva
em níveis supra-sistêmicos e o paciente apre-
senta hipoxemia severa. Esses neonatos são
reconhecidos clinicamente pela tríade clássica
de edema pulmonar, baixo débito e coração
pequeno à radiografia de tórax. O diagnóstico
diferencial com síndrome da membrana hialina
é necessário. Pacientes com comunicação inte-
ratrial ou forame oval restritivos apresentam sa-
turações mais elevadas, em decorrência do hi-
perfluxo pulmonar, e débito sistêmico muito re-
duzido. Nessa situação, o Qp/Qs tende a apre-
sentar aumento exponencial. Por outro lado, nos
pacientes com forame oval ou comunicação in-
teratrial ampla e sem obstrução venosa em ou-
tros locais, observa-se fluxo satisfatório do átrio
direito para o átrio esquerdo, com manutenção
do débito cardíaco, apesar do fluxo pulmonar
aumentado.

A ecocardiografia fornece os dados anatô-
micos necessários para o manejo clínico inicial.
O cateterismo deve ser realizado quando há
dúvida diagnóstica sobre o local de drenagem
e, principalmente, sobre a obstrução ao retorno
venoso pulmonar. Nos casos de comunicação
interatrial restritiva, está indicado o cateterismo
para realização da atriosseptostomia com cate-
ter-balão de Rashkind. Os casos com obstru-
ção ao retorno venoso pulmonar devem ser
manejados com intubação, hiperventilação, se-
dação/paralisação, alcalinização do sangue, e
administração de óxido nítrico. Pode ocorrer pi-
ora da congestão venocapilar pulmonar. As cri-
anças portadoras dessa lesão apresentam ele-
vado índice de mortalidade no primeiro ano de
vida (75% a 85%), especialmente nos primeiros
três meses. Por isso, o tratamento cirúrgico está
indicado no período neonatal, com reconexão
das veias pulmonares no átrio esquerdo. Os
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casos que cursam com obstrução no septo inte-
ratrial ou no retorno venoso pulmonar devem ser
operados em caráter de urgência.

ANOMALIA DE EBSTEIN

Quando a anomalia de Ebstein se manifesta
no período neonatal, o prognóstico geralmente
é sombrio. As anormalidades anatômicas relati-
vas à valva tricúspide são intensas, com deslo-
camento apical da inserção valvar e coaptação
ineficaz dos folhetos. Há refluxo tricúspide gra-
ve e passagem do fluxo do átrio direito para o
átrio esquerdo. O fluxo anterógrado do ventrícu-
lo direito para a artéria pulmonar é mínimo, po-
dendo ocorrer até mesmo atresia pulmonar fun-
cional. A circulação pulmonar é mantida pelo
canal arterial, que, portanto, deve ser assegu-
rada com a administração de prostaglandinas.
Um dos principais objetivos do manejo clínico

desses pacientes gravemente enfermos é aju-
dá-los a passar pelo período de circulação tran-
sicional neonatal. Em decorrência da hiper-re-
sistência pulmonar fisiológica desse período, o
fluxo sanguíneo pulmonar pode estar gravemen-
te limitado (tanto anterogradamente como pelo
canal), com conseqüente hipoxemia profunda e
acidose metabólica. Devem ser empregadas me-
didas para reduzir a resistência vascular pulmo-
nar, como hiperventilação mecânica discreta,
níveis suplementares de oxigênio, alcalinização
e administração de óxido nítrico. Geralmente
esses pacientes são encaminhados para reali-
zação de cirurgia de Blalock-Taussig, por vezes
acompanhada de exclusão do ventrículo direito
após sutura da valva tricúspide. Um dos moti-
vos dos altos índices de mortalidade entre es-
ses pacientes é a associação de hipoplasia pul-
monar variada, decorrente do aumento maciço
das câmaras direitas intra-útero.

STABILIZATION AND INITIAL CLINICAL MANAGEMENT

OF CYANOGENIC CONGENITAL

HEART DISEASE IN THE NEONATE

CARLOS A. C. PEDRA, SANTIAGO RAUL ARRIETA

In this review paper, we sought to determine some general guidelines for clinical stabilization of the
neonate with several cyanogenic congenital heart diseases. The main lesions included complete trans-
position of the great arteries, Fallot’s tetralogy, univentricular hearts including hypoplastic heart syndro-
me, common arterial trunk, pulmonary atresia with intact ventricular septum, critical pulmonary valve
stenosis, Ebstein’s anomaly, pulmonary atresia with ventricular septal defect, and total anomalous
pulmonary venous connection. The clinical measures were discussed based on the physiologic con-
cepts of the underlying lesion, without being restricted to details of physical examination, echocardio-
graphy and heart catheterization. The overview is useful not only to the pediatric cardiologist but also to
the neonatologist and pediatric intensivist, who are responsible for initial clinical management and
stabilization before the patient is sent to surgery or therapeutic heart catheterization in many occasi-
ons.

Key words: cyanogenic congenital heart disease, neonates, intensive care.
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