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INTRODUCAO

Cardiopatias pediatricas sao alteracdes es-
truturais ou funcionais do coragdo presentes ao
nascimento (congénitas) ou adquiridas ao longo
da infincia. As cardiopatias congénitas estdo
presentes na vida fetal e ao nascimento repre-
sentando cerca de 30% de todas as malforma-
¢coes congénitas com incidéncia brasileira em
torno de 9,4 casos para cada 1000 nascidos
vivos (IC95%: 8,6-10,2). Segundo o Ministério
da Saude, cerca de 30 mil criangas nascem com
o problema por ano e aproximadamente 40%
vao necessitar de cirurgia ainda no primeiro
ano, o que representa 12 mil pacientes (confor-
me consulta epidemioldgica realizada em
2022). Trata-se de um grupo heterogéneo de do-
engas que engloba desde cardiopatias simples
sem repercussao clinica até cardiopatias com-
plexas de extrema gravidade, sendo responsa-
vel pela maioria dos 6bitos decorrentes das mal-
formacdes congeénitas e por cerca de 10% a 15%
dos obitos infantis. A maioria das cardiopatias
congénitas ocorre de forma isolada, porém ou-
tras anomalias extracardiacas estdo presentes
em cerca de 25% dos bebés cardiopatas (HOFF-
MAN, 2002).

As cardiopatias congénitas que se apresem-
tam no periodo neonatal geralmente sdo graves
e necessitam de tratamento clinico especializa-
do desde as primeiras horas de vida, além de
necessitarem, na sua grande maioria, da realiza-
c¢do de cirurgia cardiaca ou de cateterismo inter-
vencionista ainda nos primeiros dias de vida.
Esse tipo de tratamento cirargico ou intervenci-
onista ¢ realizado em centros especializados de
cardiologia geralmente se encontrando distan-
tes geograficamente das maternidades. Isso tor-
na o tratamento desses bebés um grande desafio
para o nosso sistema de saude, visto que temos
que conseguir identificar rapidamente o recém-
nascido (RN) cardiopata, estabilizar o seu qua-

dro clinico e hemodinamico, buscando conse-
guir que o mesmo seja transferido para um cen-
tro de referéncia cardiolédgico.

O diagnostico das cardiopatias congénitas
pode ser realizado ainda na vida fetal, através
de ultrassonografia e ecocardiografia fetal, ou
apds o nascimento através do exame clinico
poOs-natal, teste de oximetria de pulso e ecocar-
diografia fetal. Neonatologistas e pediatras t€ém
um papel fundamental neste cenario pois sao
eles os profissionais responsaveis por identifi-
car estes sinais clinicos no periodo ao redor do
nascimento e tomar as medidas necessarias para
estabilizacdo do quadro até que se faca o trata-
mento especifico de cada cardiopatia (GIL-
BOA, 2016).

As cardiopatias adquiridas correspondem as
doencas cardiacas que se desenvolvem apos o
nascimento, em contraste com as cardiopatias
congénitas, que sdo de origem estrutural e pre-
sentes desde o periodo fetal. Embora menos fre-
quentes, as cardiopatias adquiridas apresentam
relevancia clinica significativa, sendo poten-
cialmente graves e frequentemente relaciona-
das a processos infecciosos, inflamatorios, au-
toimunes ou toxicos. Seu diagndstico precoce e
manejo adequado sdo fundamentais para evitar
complicacdes e sequelas a longo prazo. Os si-
nais de cardiopatias adquiridas consistem em
tontura, fadiga, ritmo cardiaco irregular, dor ou
inchago nas articulagdes, e/ou ma circulagao
(maos e pés frios).

Etiologia

Existem fatores de risco para ambas as
cardiopatias, entretanto, estatisticas demons-
tram que 90% da incidéncia de condigdes con-
génitas ocorrem na gestacao, sem fator de risco
comprovado. A recomendacdo ¢ evitar as prin-
cipais causas para todas as malformagdes: taba-
gismo, alcoolismo, exposi¢do a agentes infecci-
0sos € uso de determinados medicamentos.
Além disso, ¢ importante saber se ha historico
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da doenca na familia (principalmente quando
envolve mae, pai ou irmao/irmd). Outros fato-
res de risco incluem condi¢des maternas, como
o diabetes (principalmente o tipo 1), mas tam-
bém o diabetes gestacional, hipotireoidismo, hi-
pertensdo, lupus, infec¢des como rubéola e sifi-
lis (KOUTROULOQOU, 2020).

Os fatores ambientais comuns incluem
doenca materna (p. ex., diabetes, rubeola, lupus
eritematoso sistémico) ou ingestdo materna de
agentes teratogénicos (p. ex., litio, isotretino-
ina, anticonvulsivantes). A idade materna é um
fator de risco conhecido para certas doengas ge-
néticas, sobretudo sindrome de Down, que po-
dem incluir cardiopatias. Nao estd claro se a
idade materna € um fator de risco independente
para cardiopatias congénitas. A idade paterna
também pode ser um fator de risco. Certas anor-
malidades cromossomicas numéricas (aneu-
ploidias), como a trissomia do 21 (sindrome de
Down), trissomia do 18, trissomia do 13 ¢ mo-
nossomia do X (sindrome de Turner) estio for-
temente associadas a cardiopatias congénitas.
No entanto, essas anomalias representam ape-
nas de 5 a 6% dos pacientes com cardiopatias
congénitas.

Muitos outros casos envolvem delecoes
subcromossomicas (microdelegdes), duplica-
cdes subcromossOmicas ou mutagdes em um
unico gene. Muitas vezes, essas mutagdes cau-
sam sindromes congénitas que afetam varios
orgaos além do coragdo. Exemplos incluem a
sindrome de DiGeorge (microdele¢dao em 22q-
11.2) e a sindrome de Williams (as vezes
conhecida como Williams-Beuren) (microdele-
¢do em 7pl11.23). Defeitos de um tnico gene
que causam sindromes associadas as cardiopa-
tias congénitas incluem mutacdes na fibrilina-1
(sindrome de Marfan), TXB5 (sindrome de
Holt-Oram) e PTPNI11 (sindrome de Noonan).
Defeitos de um tinico gene também pode causar

defeitos cardiacos congénitos isolados (RUS-
SELL, 2018).

A circulagdo fetal ¢ marcada por derivacao
de sangue da direita para a esquerda ao redor de
pulmdes nao ventilados através do canal arterial
persistente (conectando artéria pulmonar e aor-
ta) e forame oval (conectando atrios direito e es-
querdo). A maior parte do sangue do lado di-
reito do coracao fetal contorna os pulmdes atra-
vés do forame oval e do canal arterial, que se
fecham logo apds o nascimento. Alteragdes
perinatais ocorrem apos o nascimento, result-
ando em fluxo sanguineo pulmonar aumentado
e fechamento funcional do forame oval.

A resisténcia das arteriolas pulmonares cai
agudamente como resultado da vasodilatagdo
causada por expansdo pulmonar, aumento da
PaO2 e redugdo da PaCO2. A tensdo elastica
dos arcos costais e da parede toracica diminui a
pressdo intersticial pulmonar, levando ao au-
mento do fluxo sanguineo através dos capilares
pulmonares. O aumento do retorno venoso dos
pulmdes eleva a pressao do atrio esquerdo, re-
duzindo assim o diferencial da pressdo entre
atrio esquerdo e direito.

Durante os dias logo apos o nascimento, o
recém-nascido sob estresse pode reverter a
circulagdo para o tipo fetal. Asfixia com hipoxia
e hipercapnia provocam contragdo das arterio-
las pulmonares e o canal arterial se dilata, re-
vertendo o processo descrito anteriormente, re-
sultando na derivagdo da direita para a esquerda
através do canal arterial agora patente, do fora-
me oval reaberto ou de ambos. Consequente-
mente, o recém-nascido torna-se gravemente
hipoxémico, uma doenca conhecida como hi-
pertensdo pulmonar persistente ou circulaciao
fetal persistente (embora ndo haja circulagdo
umbilical). O tratamento tem por objetivo re-
verter as condigdes que provocam vasoconstri-
¢do pulmonar (ALLEN, 2016).
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Fisiopatologia das Cardiopatias
As anomalias cardiacas sdo classificadas

em Cianoética e Acianoticas (derivagdes da es-
querda para a direita ou lesdes obstrutivas). As
consequéncias fisiologicas das cardiopatias va-
riam significativamente, envolvendo desde so-
pro assintomatico ou discrepancia entre pulsos
até cianose grave e insuficiéncia cardiaca ou co-
lapso circulatorio.

Nas anomalias cardiacas ciandticas quan-
tidades variadas de sangue venoso desoxigena-
do sdo derivadas do coragao esquerdo (deriva-
¢do da direita para a esquerda), reduzindo a as-
turagdo de oxigénio arterial sistémico. A cia-
nose aparece quando a hemoglobina (Hb) deso-
xigenada ¢ > 5 g/dL (> 50 g/L). Dependendo da
anomalia, o fluxo sanguineo pulmonar pode es-
tar reduzido, normal ou elevado (muitas vezes
resultando em insuficiéncia cardiaca, além de
cianose), manifestando-se com cianose de gra-
vidade varidvel. Os sopros sdo audiveis, varia-
veis e nao especificos (AHA, 2020a).

Derivagdes da esquerda para a direita sdo as
derivagdes do sangue oxigenado, do coragdo
esquerdo (atrio esquerdo ou ventriculo esquer-
do) ou da aorta, para o coragdo direito (atrio
direito ou ventriculo direito) ou para a artéria
pulmonar, através de uma abertura ou comuni-
cacao entre os 2 lados, sendo acianéticas. Logo
apos o nascimento, a resisténcia vascular pul-
monar ¢ elevada e o fluxo através dessa comu-
nicagdo pode ser minimo ou bidirecional. Nas
primeiras 24 a 48 horas de vida, porém, a resis-
téncia vascular pulmonar cai progressivamente
quando o sangue flui cada vez mais da esquerda
para a direita. O fluxo de sangue adicional do
lado direito aumenta o fluxo sanguineo pulmo-
nar e a pressao da artéria pulmonar para varia-
dos graus. Quanto maior o aumento, mais gra-
ves sdo 0s sintomas; geralmente uma pequena
derivacdo da esquerda para a direita ndo causa
sinais ou sintomas.

As Lesdes obstrutivas sdo também ano-
malias aciandticas em que o fluxo sanguineo ¢
obstruido, provocando gradiente pressorico
através da obstrucao. O resultado ¢ sobrecarga
de pressao proximal a obstru¢do, que pode cau-
sar hipertrofia ventricular e insuficiéncia cardi-
aca. A manifestagdo mais Obvia é sopro cardi-
aco, resultado da turbuléncia provocada pelo
fluxo através do ponto obstruido (estendtico).
Exemplos sdo estenose adrtica congénita, que
corresponde por 3 a 6% das cardiopatias congé-
nitas, e a estenose pulmonar congénita, que cor-
responde por 8 a 12% (AHA, 2020b).

Principais Cardiopatias Congénitas

As cardiopatias congénitas que se mani-
festam no periodo neonatal sdo geralmente
muito graves e tém incidéncia em torno de 3 a
cada 1000 nascidos vivos. As cardiopatias con-
génitas mais comuns diagnosticadas na infancia
sao os defeitos do septo ventricular, musculares
e perimembranosos, seguidas por defeitos do
septo atrial secundum, com uma prevaléncia to-
tal de 48,4 em 10.000 nascidos vivos. A cardi-
opatia congénita ciandtica mais comum ¢ a te-
tralogia de Fallot, que ¢ duas vezes mais preva-
lente do que a transposi¢do das grandes artérias
(4,7 versus 2,3/10.000 nascimentos). Em geral,
valvas adrticas bivalvulares sdo os defeitos con-
génitos mais comuns, com prevaléncia relatada
entre 0,5% e 2,0%. Podemos dividi-las em dois
grupos principais, de acordo com a gravidade e
a fisiopatologia da cardiopatia (MARCON-
DES, 2003; AHA, 2021b).

Cardiopatias Congénitas Criticas

Sao aquelas que se manifestam no periodo
neonatal por hipoxia, insuficiéncia cardiaca ou
baixo débito sistémico e que necessitam de
intervengdo cirurgica ou de cateterismo inter-
vencionista logo nos primeiros dias de vida ou
at¢ o final do primeiro més de vida. Estas
cardiopatias também sdo chamadas de cérdio-
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patias canal-dependentes pois a persisténcia do
canal arterial aberto ¢ fundamental para a sobre-
vivéncia destes bebés nos primeiros dias de
vida. As principais cardiopatias congénitas
criticas sdo as seguintes:

1.1. Cardiopatias com Fluxo Pulmonar De-
pendente do Canal Arterial

Neste grupo encontram-se cardiopatias que
apresentam uma obstru¢do anatdmica ao fluxo
pulmonar de grau acentuado, podendo ocorrer
atresia da valva pulmonar ou estenose pulmo-
nar de grau acentuado. O quadro clinico predo-
minante ¢ de cianose que ¢ decorrente uma
mistura de fluxo intracardiaca da direita para
esquerda além de uma reducao acentuada do
fluxo pulmonar.

O bebé geralmente nasce bem e logo nas
primeiras horas de vida comega a apresentar ci-
anose em repouso € as mamadas que progride
rapidamente a medida que ocorre o fechamento
do canal arterial e a redugao do fluxo pulmonar.
Geralmente ndo ha sinais de baixo débito sisté-
mico ou de desconforto respiratdrio significa-
tivo e o uso de oxigénio através de mascara ou
mesmo apoOs intubagdo traqueal ndo resulta em
melhora significativa da saturagdo periférica, o
que ajuda a fazer o diagnostico diferencial com
doencas ventilatorias no periodo neonatal. Na
radiografia de térax observaremos trama vascu-
lar pulmonar reduzida, sem velamentos pulmo-
nares significativos, podendo ou ndo haver car-
diomegalia. As principais cardiopatias deste
grupo sao as seguintes:

* Atresia pulmonar com septo ventricular inte-
gro

* Sindrome de hipoplasia do coracdo direito

* Estenose pulmonar valvar critica

* Atresia pulmonar com comunicagdo interven-
tricular

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

* Ventriculo tnico com atresia pulmonar ou
estenose pulmonar critica (ex.: atresia tricus-
pide)

» Anomalia de Ebstein da valva tricuspide

1.2. Cardiopatias com Fluxo Sistémico De-
pendente do Canal Arterial

Neste grupo encontram-se cardiopatias que
apresentam obstrug¢do anatomica ao fluxo sisté-
mico, podendo haver atresia ou estenose critica
da valva adrtica ou obstrugdo critica no arco
aortico. Do ponto vista fisiopatologico, estas
cardiopatias apresentam o fluxo sistémico de-
pendente do canal arterial. A crianca geralmen-
te nasce bem e ap6s algumas horas de vida apre-
senta sinais de baixo débito sistémico e conges-
tao venosa pulmonar, quadro este caracterizado
inicialmente por taquidispneia progressiva que
culmina com sinais de choque (ma perfusao
periférica, taquicardia, palidez cutanea, reducao
da amplitude dos pulsos arteriais, hipotensao,
acidose metabolica e faléncia cardiopulmonar).

Este quadro ocorre por redug¢do do fluxo
sistémico causado pelo fechamento progressivo
do canal arterial aliado ao aumento do fluxo
pulmonar o que acarreta um desequilibrio na re-
lagdo entre os fluxos sistémico e pulmonar. O
quadro clinico principal ¢ o de taquipneia e
baixo débito sistémico. Cianose clinica € pouco
frequente entretanto a saturagdo periférica ge-
ralmente fica entre 90% e 95%. O exame cardi-
olégico mostra precérdio hiperdindmico com
impulsdes palpaveis, hiperfonese de bulhas
(principalmente da 2° bulha na area pulmonar),
podendo ou ndo apresentar sopro cardiaco. A
radiografia de torax revela cardiomegalia dis-
creta com aumento significativo da trama vas-
cular pulmonar, o que dificulta o diagnostico di-
ferencial com doencas pulmonares no periodo
neonatal. As principais cardiopatias deste grupo
sdo as seguintes:

+ Sindrome de hipoplasia do coragdo esquerdo

» Estenose aortica critica
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* Coarctagao de aorta critica ou hipoplasia do
arco aortico

* Interrupcao do arco adrtico

* Ventriculo tinico funcional com coarctacao ou
interrupgdo do arco aortico (ex.: atresia tricus-
pide ctspide com coarctacao de aorta; dupla via
de entrada de ventriculo esquerdo com coarc-
tagdo de aorta)

1.2.1. Cardiopatias com Circulaciao em Pa-
ralelo e Circulacio Dependente de Comuni-
cacao Interatrial

Neste grupo encontram-se as cardiopatias
que mantém circulagdo em paralelo mesmo
apés o nascimento, sendo a transposicdo das
grandes artérias a cardiopatia mais importante
deste grupo. Nesta doenga o retorno venoso sis-
témico ¢ direcionado do ventriculo direito para
a aorta e o retorno venoso pulmonar ¢ direcio-
nado do ventriculo esquerdo para a artéria pul-
monar, mantendo-se assim uma circulagdo em
paralelo. A manifestacdo clinica principal ¢é a
cianose precoce (primeiro dia), associada a ta-
quipneia e desconforto respiratdrio. Neste tipo
de cardiopatia, ¢ obrigatdrio haver alguma co-
municagdo entre os atrios (forame oval ou co-
municagdo interatrial) ou entre os ventriculos
(comunicagao interventricular) para que haja
mistura sanguinea entre as circulagdes sisté-
mica e pulmonar.

Apesar desta cardiopatia ndo ser consi-
derada canal-dependente, a manutengao do ca-
nal arterial aberto ¢ importante para que haja
aumento do fluxo pulmonar e consequentemen-
te do retorno venoso pulmonar para o atrio es-
querdo e a partir dai ocorra aumento do fluxo
do atrio esquerdo para o atrio direito, fazendo
com que o fluxo de sangue oxigenado chegue
até a aorta. O diagndstico diferencial principal
desta cardiopatia se faz com a hipertensao pul-
monar persistente no RN cujo quadro clinico ¢
muito semelhante. O exame fisico ndo mostra

sopros cardiacos, porém chama ateng¢ao a hiper-
fonese da 2* bulha na area pulmonar. A radio-
grafia de térax mostrard uma area cardiaca nor-
mal ou um pouco aumentada com um aumento
da trama vascular pulmonar. As principais car-
diopatias deste grupo sdo as seguintes:

* Transposi¢do das grandes artérias

* Transposi¢do das grandes artérias com CIV

* Dupla via de saida de ventriculo direito com
CIV subpulmonar

* Conexao andmala total de veias pulmonares
forma obstrutiva (CIA
fradiafragmatica)

restritiva ou in-

* Ventriculo tGnico funcional com atresia de
valva atrioventricular e CIA restritiva

1.3. Cardiopatias Congénitas Graves

Qualquer cardiopatia que nao se enquadre
na categoria anterior, porém que apresente si-
nais de insuficiéncia cardiaca ou hipdxia e que
necessitard de corregdo cirurgica ou de catete-
rismo intervencionista ao longo do primeiro
ano de vida. As principais cardiopatias congéni-
tas sdo as seguintes:

1.3.1. Cardiopatias com Shunt Misto

Neste grupo de cardiopatias encontram-se
aquelas em que existe uma mistura intracardi-
aca bidirecional (shunt esquerda-direita e shunt
direita-esquerda). O quadro clinico geralmente
¢ de taquidispneia e insuficiéncia cardiaca de-
corrente de hiperfluxo pulmonar, além de dis-
creto grau de cianose decorrente do shunt direi-
ta - esquerda. Os sintomas tornam-se mais exu-
berantes apo6s a segunda semana de vida a me-
dida que ocorre uma reducao da resisténcia vas-
cular pulmonar e aumento do fluxo pulmonar.

O exame fisico geralmente mostra um pre-
cordio hiperdindmico, bulhas hiperfonéticas,
ndo havendo sopros cardiacos significativos.
Cianose pode ocorrer, porém, ¢ bem discreta e
a saturacdo periférica geralmente estd entre
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85% e 95%. Em geral, ndo ha sinais de baixo
débito sistémico. A radiografia de torax mostra-
ra area cardiaca aumentada e aumento da trama
vascular pulmonar. Estas cardiopatias ndo sao
consideradas do tipo canal-dependente. Os
principais exemplos deste grupo sdo os seguin-
tes:

* Conexao andmala total de veias pulmonares

* Tronco arterial comum

* Ventriculo unico funcional com ou sem este-
nose pulmonar

1.3.2. Cardiopatias com Shunt Esquerda-
Direita Exclusivo.

Neste grupo de cardiopatias encontram- -se
os defeitos septais de grande tamanho cuja ca-
racteristica principal ¢ a presenca de shunt
esquerda-direita exclusivo com hiperfluxo pul-
monar. O quadro clinico ¢ o de taquidispneia e
insuficiéncia cardiaca, ndo havendo cianose. Os
sintomas tornam-se mais exuberantes a partir
da segunda semana de vida a medida que a re-
sisténcia vascular pulmonar se reduz e o fluxo
pulmonar aumenta de forma répida. Ao exame
fisico geralmente se observa um precordio hi-
perdinamico e hiperfonese da 2 bulha na area
pulmonar. A saturagdo periférica geralmente
estd normal (>95%), nao havendo sinais de
baixo débito sistémico. A radiografia de torax
mostrara area cardiaca aumentada e um aumen-
to da trama vascular pulmonar. Os principais
exemplos deste grupo sao os seguintes:

» Comunicagao interventricular grande

* Defeito do septo atrioventricular forma total

* Persisténcia do canal arterial de grande
tamanho

* Janela aorto-pulmonar

* Origem andmala da artéria pulmonar da aorta

A seguir € apresentada uma tabela Tabela
7.1) com a correlacdo das cardiopatias congé-
nitas e seus achados.

Comorbidades Associadas a Cardiopa-
tias Pediatricas
As cardiopatias pediatricas, especialmente

as congénitas, frequentemente se associam a
outras condigdes clinicas que impactam no
progndstico, manejo e na qualidade de vida dos
pacientes. Essas comorbidades podem ser de
natureza genética, neuroldgica, respiratoria,
nutricional, hematologica ou infecciosa, e de-
mandam uma abordagem multidisciplinar
desde o diagnostico (PARK, 2014).

1. Sindromes Genéticas

Diversas sindromes genéticas apresentam
elevada associacdo com cardiopatias congéni-
tas (Tabela 7.2).

2. Comorbidades Neuroldgicas e do Desen-
volvimento

* Atraso no desenvolvimento neuropsicomotor
« Déficits cognitivos e dificuldades escolares

* Transtornos de linguagem e comportamento
(ex: TDAH, TEA)

* Paralisia cerebral (em prematuros com cardio-
patias graves ou pos-cirurgia com complica-
¢oes)

3. Doencas Respiratorias

* Infeccdes respiratorias de repeticdo sdo co-
muns em pacientes com cardiopatias congénitas
com hiperfluxo pulmonar (ex: CIV, PCA).

* Hipertensdo pulmonar pode se desenvolver
secundariamente a shunts esquerda-direita per-
sistentes.

* Pacientes com sindromes genéticas associadas
(ex: Sindrome de Down e DiGeorge) podem ter
vias aéreas andmalas ou apneia do sono.

4. Comorbidades Nutricionais e Gastrointesti-
nais

* Desnutri¢ao proteico-caldrica (especialmente
em criangas com CIV ou PCA grandes)
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* Dificuldades alimentares/orais (ex: sucgdo
fraca, fadiga ao alimentar-se)

* Refluxo gastroesofagico, comum em lactentes
com ICC

* Atraso do crescimento (baixo peso e estatura)

5. Alteracoes Hematoldgicas e Imunoldgicas

* Policitemia secundaria ¢ uma consequéncia
comum da hipdxia cronica em cardiopatias
cianoticas, podendo levar a hiperviscosidade.

* Trombocitopenia pode ocorrer em poOs-
operatorios e cardiopatias complexas.

* Em sindromes como DiGeorge, pode haver
imunodeficiéncia celular, aumentando o risco
de infecgoes.

6. Risco de Endocardite Infecciosa

* Cardiopatias com fluxo turbulento

* Valvopatias

* Proteses valvares ou dispositivos intracardia-
cos

7. Impactos Psicossociais

* Transtornos de ansiedade e depressao
* Dificuldade de inser¢ao escolar/social
* Estresse parental e sobrecarga familiar

O objetivo deste estudo consiste em revisar
o manejo multidisciplinar de cardiopatias ex-
plorando o manejo atual desta patologia desta-
cando os principais avangos ¢ desafios no seu
manejo.

Tabela 7.1 Correlacao das cardiopatias congénitas e seus achados

Achados Clinicos

Cardiopatia Classificacio Diagnéstico Tratamento
Comuns
PR Assintomatica na infan- .
Comunicacio . - . Correcao cirurgica ou
. Shunt esquerda — cia; sopro sistolico em Ecocardiograma .
Interatrial . . por cateter, se necessa-
direita foco pulmonar; hiperfo- com Doppler .
(CIA) 110
nese de segunda bulha
Comunicacao Sopro holossistolico em . Cirurgia se shunt im-
. Shunt esquerda — o Ecocardiograma;
Interventricular direita borda esternal inferior; RX de térax: ECG portante ou ICC refra-
(CIV) ICC se grande ’ taria
Persisténcia do Sopro continuo (“ma- Ecocardiograma  Indometacina (RN), ou
. Shunt esquerda — . » - .,
Canal Arterial direita quina de lavar”); pulso  Doppler; ausculta correc¢ao cirargi-
(PCA) amplo; ICC tipica ca/cateterismo
Clanose, episddios hi- Ecocardiograma;  Cirurgia corretiva (com
Tetralogia de Cianotica (shunt di-  poxémicos (“spells”), g ’ g
. o RX (corag@o em ou sem abordagem pa-
Fallot reita — esquerda) sopro sistolico pulmo- ) . ..
bota”) liativa)
nar
. ~ . . Ecocardiograma
Transposi¢cio Cianose intensa ao nas- ) i .
.. . fetal/pos-natal; sa- Cirurgia de Jatene
das Grandes Ciandtica cimento, sem SOpro; turacio baixa (e ateril) predocs
Artérias (TGA) grave hipoxia ¢ P
. C . . i +1 ; E i ; . e
Truncus Arteri- Ciandtica + hiper- Clanose. ,C.C precoce cocardlograrpa Corregdo cirurgica pre-
sopro sistolico pulmo- RX com cardio-
osus fluxo pulmonar . coce
nar megalia
Cianose grave; sopros
Atresia Tricis- s variados; hipodesenvol- . Cirurgias paliativas em
. Cianotica . , Ecocardiograma s
pide vimento do ventriculo estagios (ex: Fontan)
direito
Hipertensdo em .
Coarctacio da . MMSS; pulsos femo- Medida de I?A em Cirurgia ou angioplas-
Obstrutiva Lo 4 membros; eco- ;
Aorta rais diminuidos; sopro . tia com stent
. . cardiograma; RX
sistolico infraclavicular
. Sopro sistolico ejetivo; . .
Estenose Aor- Obstrutiva i 10T o e Ecocardiograma Valvoplastia por cate-

tica Pulmonar

graves

com Doppler

ter ou cirurgia
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Sindrome de

Hipoplasia do Ciandtica/
Coracio Es- obstrutiva
querdo (SHCE)

Cianose grave; colapso
circulatdrio apos fecha-
mento do canal arterial

Ecocardiograma;
importante no di-
agnostico neonatal

Cirurgia paliativa em
fases; eventual trans-
plante

Tabela 7.2 Sindromes Genéticas associadas a Cardiopatias

Sindrome

Tipo de Cardiopatia Associada

Sindrome de Down (T21)

Defeito do septo atrioventricular (DSAV), CIV, CIA

Sindrome de Turner

Coarctacao da aorta, estenose aortica, valvula aortica bictspide

Sindrome de DiGeorge (22q11.2)

Truncus arteriosus, tetralogia de Fallot, interrup¢ao do arco aértico

Sindrome de Noonan

Estenose pulmonar, cardiomiopatia hipertréfica

Sindrome de Williams-Beuren

Estenose supravalvar aortica, estenose pulmonar periférica

Sindrome de Marfan

Prolapso da valvula mitral, dilatagdo da aorta, disseccdo adrtica

METODO

O estudo de cardiopatias ¢ baseado na revi-
sdo sistematica da literatura (Pubmed, Diretri-
zes ¢ Protocolos) demonstrando que modelos
multidisciplinares sdo associados a reducao da
mortalidade perioperatdria, menor tempo de in-
terna¢ao, melhora na funcao ventricular, cresci-
mento ponderoestatural mais adequado e menor
incidéncia de atrasos no desenvolvimento mo-
tor e cognitivo. Inicialmente, foram consultadas
bases de dados cientificas reconhecidas, inclu-
indo PubMed, diretrizes clinicas atualizadas e
protocolos institucionais, com énfase em publi-
cacodes recentes que abordam a integracdo de
equipes multidisciplinares no cuidado de crian-
cas com CCs.

Os critérios de inclusdo abrangeram estudos
que avaliaram desfechos clinicos e funcionais
em criangas com CCs, descreveram interven-
coes de equipes multidisciplinares, foram pu-
blicados nos ultimos cinco anos e apresentaram
metodologias claras e rigorosas. Os estudos se-
lecionados foram avaliados quanto a qualidade
metodoldgica, relevancia dos desfechos repor-
tados e aplicabilidade dos modelos de atengao
multidisciplinar descritos.

As evidéncias foram agrupadas em catego-
rias tematicas, incluindo redu¢do da mortali-
dade perioperatéria, diminui¢do do tempo de
internagdo hospitalar, melhora na funcao ven-
tricular, adequagao do crescimento ponderoes-
tatural, prevencao de atrasos no desenvolvi-
mento motor e cognitivo, e beneficios das inter-
vengodes psicossociais € educacionais integra-
das. Esta metodologia permite uma compreen-
sdo abrangente dos impactos da atengdo multi-
disciplinar no cuidado de criangas com CCs,
fornecendo subsidios para a implementagdo de
praticas clinicas baseadas em evidéncias.

RESULTADOS E DISCUSSAO

As cardiopatias congénitas (CC) constituem
as anomalias congénitas de maior prevaléncia
na infancia, afetando aproximadamente 8 a 10
em cada mil nascidos vivos. Essas condigdes
envolvem alteragOes estruturais do coracao ou
dos grandes vasos, resultantes de defeitos na
embriogénese cardiaca, e podem variar desde
formas leves e assintomaticas até malformacgdes
complexas e potencialmente letais. Em razdo
dessa ampla variabilidade clinica, do risco de
complicacdes sistémicas e do impacto no de-
senvolvimento global da crianga, torna-se im-

prescindivel a adocdo de um modelo de cui-
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dado integral e multidisciplinar (DAUBENEY,
2012).

O acompanhamento exclusivo por profissi-
onais da cardiologia, ainda que essencial, ndo ¢
suficiente para atender de forma plena as mul-
tiplas demandas apresentadas por criangas com
cardiopatia congénita. A complexidade dessas
condi¢des impode desafios que transcendem o
manejo cardiovascular, exigindo atuagdo inte-
grada de diferentes especialidades da saude,
com o objetivo de promover ndo apenas a so-
brevida, mas também a qualidade de vida e o
desenvolvimento biopsicossocial do paciente.

Nesse contexto, o cuidado multidisciplinar
se caracteriza pela participagdo ativa e articula-
da de diversos profissionais, como cardiologis-
tas pediatricos, cirurgides cardiovasculares, en-
fermeiros especializados, nutricionistas, fisiote-
rapeutas, fonoaudidlogos, psicologos, assisten-
tes sociais, geneticistas e neuropediatras. Cada
um desses profissionais contribui com aborda-
gens complementares, fundamentais para a pro-
mocao do crescimento adequado, do desenvol-
vimento neuropsicomotor, da inclusdo escolar e
social, e para a prevencao de agravos secunda-
rios decorrentes da propria cardiopatia ou de
suas intervencoes (OMS, 2021).

A atuacdo conjunta dessa equipe deve ini-
ciar-se, sempre que possivel, no periodo pré-
natal, por meio do diagndstico fetal e da prepa-
racdo da familia e da equipe de saude para os
cuidados imediatos no pos-parto. Na fase neo-
natal e hospitalar, a énfase recai sobre a estabi-
lizagdo clinica, o planejamento cirurgico e a
avalia¢do das necessidades nutricionais, moto-
ras e emocionais. No seguimento ambulatorial,
o enfoque deve abranger o acompanhamento
clinico, o suporte psicossocial a familia, a rea-
bilitacao fisica e a estimulagdo precoce, de mo-
do a minimizar os impactos do agravo cardio-
vascular na trajetoria do desenvolvimento in-
fantil.

Outro ponto de atencdo refere-se a transi¢ao
para a vida adulta. Criancas que sobrevivem as
fases criticas e alcangcam a adolescéncia e a ida-
de adulta muitas vezes necessitam de segui-
mento especializado continuo, especialmente
em casos de cardiopatias complexas ou de reo-
peragdes (MARINO, 2012). Nesse cenario, ¢é
fundamental a criagdo de linhas de cuidado
especificas que garantam o acompanhamento
por equipes com formagdo em cardiopatias
congénitas na vida adulta (modelos GUCH —
Grown-Up Congenital Heart).

Fases do Cuidado Integrado

Fase pré-natal e neonatal

* Diagnostico intrattero por ecocardiografia fe-
tal (quando possivel).

* Preparacao da equipe para intervengdes ime-
diatas ao nascimento.

* Acolhimento psicologico dos pais no momen-
to do diagnostico.

Fase hospitalar

+ Estabilizacdo clinica, intervengdes cirurgi-
cas/cateterismos.

* Avaliacdo multidisciplinar precoce (nutri¢ao,
desenvolvimento, suporte social).

Fase ambulatorial e de seguimento

* Monitoramento cardiologico continuo.

* Estimulo ao crescimento, alimentacao e de-
senvolvimento neuropsicomotor.

* Preparacdo para a escolarizacdo e inclusdo
social.

Transicdo para a vida adulta

* Educacao para o autocuidado.

* Transferéncia para cardiologia de adultos com
formagdo em cardiopatias congénitas (Unida-
des GUCH - Grown-Up Congenital Heart Di-
sease).

* Acompanhamento psicoldgico e social com-
tinuo.
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Acompanhamento Multidisciplinar
Hé beneficios na abordagem multidiscipli-

nar em pacientes pediatricos cardiopatas —
Criangas acompanhadas por equipes integradas
apresentam melhores indicadores de cresci-
mento, maior desempenho cognitivo, menor ta-
xa de reinternacdes hospitalares e melhor adap-
tagdo psicossocial. Ademais, ha evidéncias de

que a integracdo entre diferentes profissionais
contribui para a redugdo da mortalidade opera-
toria e melhora a adesdo terapéutica, sobretudo
em contextos de vulnerabilidade social (BUR-
CH, 2010). A seguir relaciona-se uma tabela
(Tabela 7.3) com relagdo de profissio-nais que
podem auxiliar no desenvolvimento de paci-
entes cardiopatas pediatricos:

Tabela 7.3 Relacdo Multiprofissional no Cuidado de Pacientes com Cardiopatias

Profissional

Funcéo no Cuidado

Cardiologista pediatrico

Diagndstico e manejo clinico/cirurgico da cardiopatia

Cirurgido cardiaco

Indicag@o e realizag@o de correg¢des cirurgicas

Enfermeiro especializado

Acompanhamento hospitalar e ambulatorial; orientagao aos

cuidadores

Nutricionista pediatrico

Avaliagdo e suporte nutricional para crescimento e recupera-

¢do pos-operatoria

Fisioterapeuta

Reabilitagdo cardiorrespiratoria; estimulacdo motora precoce

Fonoaudio6logo

Estimulagdo oral (em lactentes com dificuldade de alimenta-

¢do); linguagem e comunicacio

Psicologo infantil

Apoio emocional a crianga e a familia; prevengdo de transtor-

nos psiquicos

Assistente social

Apoio no acesso a direitos sociais, transporte, internagdes € su-

porte a rede de cuidado

Geneticista clinico

Avaliagao de sindromes associadas e aconselhamento familiar

Neuropediatra

Diagndstico de atrasos no desenvolvimento e epilepsia

Equipe de educacio especial

Apoio escolar, adaptacdo e inclusdo de criangas com limita-

¢des cognitivas ou motoras

Entretanto, no cenario brasileiro, ainda
existem desafios importantes a serem supera-
dos. A desigualdade no acesso a centros especi-
alizados, a caréncia de profissionais com for-
macao em cardiologia pediatrica e reabilitagdo
infantil, além da fragmentacdo entre os niveis
de aten¢do a saude, constituem obstaculos para
a efetivacdo plena do cuidado integral (AMES-
TOY, 2010).

O Ministério da Satde desenvolveu o
Programa Renasce (Rede Nacional de Saude
Cardiovascular Especializada na Cardiopatia
Congénita) em busca de qualificar a assisténcia
e ampliar o acesso do tratamento as criangas. A
Comissao Técnica Assessora (CTA-RENAS-

CE) promove oficinas e debates que vao ajudar
a consolidar uma linha de cuidado de ambito
nacional. Atualmente, ha 68 unidades habilita-
das pelo Ministério da Saude para realizar cirur-
gias cardiovasculares pediatricas. O Sistema
Unico de Satde (SUS) oferta todo o cuidado ne-
cessario aos cardiopatas congénitos. O acom-
panhamento pré-natal das gestantes € realizado
junto as Unidades Basicas de Saude (UBS) e
nos demais pontos de atengcdo da Rede Cego-
nha.

Quando ¢ necessario 0 acesso ao acom-
panhamento especializado, as familias sdo en-
caminhadas para ambulatorios de especialida-
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des, policlinicas e hospitais, a fim de que os be-
bés e criangas passem por consultas com espe-
cialistas e, se necessario, hd encaminhamento
para a realiza¢dao de procedimentos intervenci-
onistas e cirirgicos.

O Ministério da Saude (MINISTERIO DA
SAUDE, 2017) também incorporou o exame de
oximetria de pulso, mais conhecido como Teste
do Coragdozinho, como parte da triagem neo-
natal em todo o Sistema Unico de Satde (SUS).
O exame ¢ capaz de detectar precocemente
ocorréncias graves e diminuir o percentual de
recém-nascidos que recebem alta sem o diag-
noéstico de problemas que podem levar ao 6bito
ainda no primeiro més de vida.

Mesmo com estes programas ainda torna-se
urgente o fortalecimento das politicas publicas
voltadas a satde da crianga com cardiopatia
congénita, incluindo a consolidacdo de linhas
de cuidado que articulem os servigos de atengao
basica, especializada e hospitalar, bem como a
intersetorialidade com a assisténcia social e a
educacdo. Assim, o cuidado multidisciplinar
ndo se configura apenas como uma diretriz
clinica, mas como um imperativo ético e social
para a promogao da equidade e da integralidade
no cuidado a crianga com cardiopatia congé-
nita.

CONCLUSAO

Conclui-se que o cuidado multidisciplinar
representa ndo apenas uma abordagem terapéu-
tica, mas um modelo de atencao integral que re-
conhece a complexidade das necessidades das
criangas com cardiopatias congénitas, promo-
vendo maior equidade, humanizacao e eficién-
cia no sistema de saude. Entretanto, ainda exis-
tem desafios importantes a serem superados co-
mo desigualdade no acesso a centros especiali-
zados, a caréncia de profissionais com forma-
¢do em cardiologia pediatrica e reabilitagdo in-
fantil, além da fragmentacdo entre os niveis de
aten¢do a saude, constituem obstaculos para a
efetivagdo plena do cuidado integral.

As cardiopatias congénitas representam um
desafio significativo para a saude publica, espe-
cialmente em paises como o Brasil, onde fato-
res como desigualdade regional e limitagdes no
acesso a servigos especializados agravam o
prognostico das criangas afetadas. Assim, no-
vos estudos e politicas publicas que ampliem a
cobertura da triagem neonatal e qualifiquem a
rede de atenc¢do sdo necessdrias para garantir
que todas as criancas tenham acesso a diagnds-
ticos e tratamentos adequados, independente-
mente da regido em que residem.
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