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INTRODUCAO

As cardiopatias congénitas (CC) englobam
um grupo de condigdes presentes ao nascimento
que afetam o coragdo e/ou grandes vasos e que
variam amplamente em termos de gravidade e
de impacto funcional. Com avangos na medi-
cina pediatrica e na cirurgia, é esperado que
mais de 85% das criancas com tais afeccoes so-
brevivam até a idade adulta (ABDURRAH-
MAN, 2023). Desse modo, a conduta dos adul-
tos com CC é crucial para a garantia de uma
adequada qualidade de vida desses pacientes.

Nesse sentido, 0 acompanhamento e 0 mo-
nitoramento de pacientes cardiopatas congéni-
tos, independentemente da idade, sdo necessa-
rios porque ha sequelas de longo prazo associa-
das ao reparo de quase todos os defeitos. Atual-
mente, 0 manejo clinico e cirdrgico é conside-
rado multidisciplinar, com condutas que visam
a prevencao de complicagdes, ao suporte psico-
I6gico e a promocdo de uma boa qualidade de
vida (CHUGH, 2007).

Mesmao assim, existem varios desafios para
0 desenvolvimento de cuidados baseados em
evidéncias para adultos com CC. A heteroge-
neidade das condicBes leva a um pequeno nud-
mero de populacdes especificas das quais po-
dem derivar diretrizes. Ademais, a falta de in-
fraestrutura para rastrear a prevaléncia, a perda
de acompanhamento e as mudancas nas estraté-
gias de tratamento ao longo do tempo corrobo-
ram os obstaculos do desenvolvimento do trata-
mento (STOUT, 2019).

E evidente, portanto, que ha uma diversi-
dade de informagGes, com diferentes niveis de
evidéncia, descritas na literatura sobre os cuida-
dos terapéuticos, de modo que é crucial a orga-
nizagéo de tais conhecimentos. Diante disso, 0
presente estudo objetivou elucidar a atual con-
figuracdo da abordagem das CC no paciente
adulto.

METODO

Trata-se de uma revisdo de literatura, con-
duzida entre dezembro de 2024 e janeiro de
2025, com buscas na base de dados Public Me-
dical Literature Database (PubMed) e na Bibli-
oteca Virtual em Saude (BVS), a partir dos des-
critores “‘congenital heart defects” e “adult”, re-
lacionados pelo operador booleano “AND”.

As publicagbes foram inicialmente avalia-
das mediante leitura de titulos e resumos, sendo
incluidos artigos nos idiomas inglés ou portu-
gués, publicados no periodo de 1990 a 2024,
desde que abordassem as tematicas propostas
para esta pesquisa, e desconsiderados artigos
duplicados. Ap0s esse processo, 45 artigos fo-
ram selecionados para leitura completa e extra-
¢ao dos dados. Os resultados foram organizados
em categorias teméticas, abordando as princi-
pais cardiopatias congénitas que afetam a popu-
lagdo adulta, destacando a fisiopatologia, as
manifestacdes clinicas, o diagndstico e 0 ma-
nejo dessas condicdes.

RESULTADOS E DISCUSSAO

As CC podem ser divididas em dois grupos
principais: acianoticas e cianoticas. As princi-
pais CC acianoticas englobam comunicacao in-
teratrial, comunicacdo Interventricular, este-
nose pulmonar, persisténcia do canal arterial,
coarctagdo da aorta e estenose adrtica congeénita,
ao passo que entre as de carater ciandtico mere-
cem destaque anomalia de Ebstein, atresia pul-
monar, tetralogia de Fallot, transposicdo das
grandes artérias e o ventriculo Gnico.

Comunicacéo interatrial

As comunicacdes interatriais (CIA) sdo ca-
racterizadas por um defeito no septo interatrial
que permite o desvio de sangue entre os atrios
direito e esquerdo. Embora o desvio inicial seja
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frequentemente compensado hemodinamica-
mente, sua progressao pode resultar em au-
mento do fluxo pulmonar, sobrecarga volume-
trica do ventriculo direito, hipertensdo pulmo-
nar e arritmias ao longo do tempo (BLI-
XENKRONE-MOLLER et al., 2024).

Do ponto de vista clinico, os sintomas va-
riam amplamente, desde auséncia de manifesta-
¢Oes em casos leves até dispneia, fadiga e infec-
cOes respiratorias recorrentes em quadros mais
graves (CORNO et al., 2022).

O diagnostico da CIA tem se beneficiado
significativamente dos avancos nas tecnologias
de imagem. O ecocardiograma transtoracico € o
exame inicial mais utilizado devido a sua alta
sensibilidade e especificidade, sendo o ecocar-
diograma transesofagico empregado em situa-
¢Oes onde a visualizacdo é limitada. Métodos
adicionais, como ressonancia magnética e to-
mografia computadorizada, complementam a
avaliag&o ao fornecer detalhes anatdmicos pre-
cisos e identificar defeitos associados. Nessa
perspectiva, os estudos destacam a importancia
daintegracdo dessas técnicas para o diagnostico
precoce, permitindo intervengbes terapéuticas
adequadas e a reducdo de complicacBes em
longo prazo (CORNO et al., 2022).

O manejo terapéutico da CIA é determinado
pelo tipo e gravidade do defeito. Estudos recen-
tes sugerem que a combinagéo de ablacdo por
radiofrequéncia e dilatacdo por baldo pode re-
presentar uma abordagem promissora em casos
selecionados, oferecendo alta eficacia com me-
nor morbidade. O fechamento percutaneo com
dispositivos oclusores permanece como a prin-
cipal opcéo para o subtipo secundum, enquanto
cirurgias abertas sdo reservadas para casos mais
complexos ou quando h& associagdes com ou-
tras malformac0es cardiacas. A deciséo sobre a
intervencdo mais adequada deve considerar fa-

tores individuais do paciente, como idade, con-
dicdo clinica e recursos disponiveis da equipe
médica (YAN, 2022).

Comunicacéo interventricular

A comunicacdo interventricular (CIV) é o
tipo de malformacao congénita aciandtica mais
comum, sendo caracterizada por uma anomalia
na integridade do septo cardiaco, permitindo o
desvio de sangue entre os ventriculos direito e
esquerdo. Estudos prévios demonstram a rela-
cao de risco entre fatores genéticos e ambientais
no desenvolvimento da CIV, destacando a tris-
somia do cromossomo 21 e 0 uso de substancias
toxicas durante a gravidez (ROJAS et al., 2013;
NAYAK et al., 2020). Conforme a localizacéo
da malformacdo, a CIV pode ser classificada
como perimembranosa, caso afete a parte mem-
branacea do septo interventricular, ou muscular,
caso ocorra na por¢do muscular da estrutura.
Além disso, distingue-se os defeitos localizados
no componente de entrada ou de saida do ven-
triculo direito. Essas classificacdes sdo impor-
tantes para guiar o diagnostico e o tratamento,
visto que a localizacdo especifica do defeito in-
fluencia tanto a hemodinamica quanto a abor-
dagem cirdrgica necessaria para sua correcao
(LOPEZ et al., 2024).

As manifestacdes clinicas da CIV variam de
acordo com a extensdo do defeito. Pacientes
com defeitos pequenos predominantemente séo
assintomaticos, podendo apresentar sopro ho-
lossistélico de baixa intensidade na regido es-
ternal inferior esquerda. Casos de CIV modera-
das evoluem com sobrecarga de ventriculo es-
querdo e aumento do fluxo sanguineo na circu-
lacdo pulmonar, o que pode levar a um quadro
incipiente de hipertensdo pulmonar (HAP). Es-
ses pacientes podem apresentar frémito precor-
dial, impulsos apicais proeminentes e sinais ti-
picos de insuficiéncia cardiaca congestiva
(ICC), como dispneia, fadiga e ganho de peso.
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Casos graves evoluem definitivamente para um
quadro de ICC devido a progresséo da sobre-
carga ventricular esquerda e da HAP. Ademais,
ocorre aumento em extens&o do sopro, frémitos
e impulso ja descritos, podendo apresentar des-
dobramento da segunda bulha, com hiperfonese
do componente pulmonar (RAO, 2024; ROJAS
etal., 2013).

A avaliagdo inicial do paciente com quadro
clinico consistente com a sindrome de defeito
septal ventricular pode envolver testes de tria-
gem como a radiografia de térax e o eletrocar-
diograma, os quais oferecem vestigios impor-
tantes na investigacao diagnostica e auxiliam na
indicacdo de exames de imagem mais especifi-
cos para a CIV (RAO, 2024; SPICER et al.,
2014).

Na radiografia de torax, os achados mais co-
muns incluem cardiomegalia devido a dilatagdo
das camaras cardiacas esquerdas e aumento da
vascularizagdo pulmonar, indicando hiperfluxo
pulmonar. Em casos mais avangados, pode-se
observar sinais de congestdo venosa pulmonar.
Ja no eletrocardiograma, é possivel identificar
sinais de hipertrofia ventricular esquerda ou di-
reita, sobrecarga atrial e alteracGes no eixo elé-
trico, dependendo do tamanho do defeito e do
grau de sobrecarga hemodinamica (DAKKAK
et al., 2024).

O principal método diagnoéstico para CIV é
a ecocardiografia transtoracica com doppler co-
lorido, sendo amplamente utilizada por sua alta
sensibilidade, capaz de identificar até 95% dos
casos, em especial, os defeitos maiores que 5
mm. Entre os achados mais comuns da ecocar-
diografia, destaca-se a dilatagdo de atrio e ven-
triculo esquerdos, geralmente proporcional ao
tamanho do defeito, refletindo a sobrecarga vo-
lumétrica gerada pelo shunt esquerda-direita. A
combinacdo de imagem bidimensional e dop-
pler colorido € particularmente util na identifi-
cacgdo da localizagdo precisa da anomalia, além

de evidenciar, quando presente, estenose e in-
suficiéncia valvar associadas (DAKKAK et al.,
2024; SPICER et al., 2014).

O cateterismo e a cintilografia sdo exames
essenciais na descricdo hemodinadmica precisa
da CIV, sendo utilizados prioritariamente quan-
do hé& suspeita de hipertensdo pulmonar ou ne-
cessidade de teste de vasorreatividade durante a
avaliacdo pré-operatoria. Em casos de multiplos
defeitos ou outras condigdes congénitas associ-
adas, o cateterismo em conjunto com a resso-
nancia magnética cardiaca e a tomografia com-
putadorizada se apresentam como ferramentas
essenciais na descri¢do anatdmica e fisiologica
do quadro para o0 manejo adequado do paciente
(RAO, 2024; DAKKAK et al., 2024; SPICER
etal., 2014).

A maioria dos casos de CIV séo diagnosti-
cados ainda no periodo pré-natal, sendo aproxi-
madamente 40% dos defeitos resolvidos espon-
taneamente, enquanto cerca de 30% podem re-
duzir em tamanho o suficiente para evitar a ne-
cessidade de intervencdo cirdrgica. Assim, pa-
cientes com CIV leve, sem indicios de compli-
cacOes como endocardites, sobrecarga ventricu-
lar ou disfuncdo valvar, ndo tém indicacéo ci-
rurgica, todavia, devem ser acompanhados du-
rante a evolucdo do quadro até o fechamento
completo do defeito (ADAN et al., 2021; RAO,
2024).

Pacientes com CIV moderada a grave geral-
mente apresentam indicacdo para corre¢ao ci-
rurgica do defeito, especialmente quando ha
comprometimento hemodinamico significativo
associado a ICC, diante de insuficiéncia aortica
progressiva, episddios prévios de endocardite
ou sinais ecocardiograficos de dilatacdo ventri-
cular persistente, mesmo ap0s tentativa de ma-
nejo clinico (RAO, 2024; DAKKAK et al.,
2024).

O tratamento inicial para pacientes sintoma-
ticos pode incluir terapia medicamentosa com
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diuréticos, inibidores da enzima conversora de
angiotensina (IECA) e agentes inotrépicos,
com o objetivo de estabilizar o quadro clinico e
reduzir os sintomas até que o reparo definitivo
seja realizado. No entanto, o uso prolongado
dessas estratégias é limitado, sendo o fecha-
mento cirdrgico ou transcateter indicado para
prevenir complicacGes irreversiveis (SPICER
etal., 2014).

Os reparos modernos apresentam baixa
mortalidade (cerca de 1%) e morbidade minima,
geralmente com normalizacdo dos parametros
hemodinamicos e regressao das dimensdes das
camaras cardiacas antes sobrecarregadas. Ape-
sar disso, em comparacdo com a populagdo em
geral, esses pacientes apresentam um maior
risco de arritmias, endocardite e ICC a longo
prazo. Assim, e essencial o acompanhamento
adequado desses pacientes para garantir a de-
teccdo precoce dessas complicacOes tardias
(RAO, 2024; DAKKAK et al., 2024; SPICER
etal., 2014).

Estenose pulmonar

A estenose pulmonar (EP) é uma cardiopa-
tia congénita caracterizada por obstruir o fluxo
sanguineo do ventriculo direito (VD) para o
leito pulmonar, constituindo, por sua vez, a ca-
tegoria de obstrugdes da via de saida do ventri-
culo direito (VSVD). Suas manifestac@es clini-
cas podem variar de acordo com a etiologia da
EP, porém, observa-se frequentemente, que, no
geral, os pacientes sdo assintomaticos ou apre-
sentam sintomas especificos, como dispneia,
desconforto toracico, tontura ou sincope du-
rante o esforco (BAUMGARTNER et al.,
2020).

Em relagdo aos achados clinicos no pro-
cesso de diagnostico, pode-se incluir um sopro
sistélico por toda a &rea de obstrugdo e uma am-
pla divisdo da segunda bulha cardiaca. Na peri-

feria da EP, o sopro sistolico é tipicamente aus-
cultado nos campos pulmonares. Dentre as téc-
nicas de exames utilizadas, o eletrocardiograma
tem funcdo de identificacdo de tamanho, forma
e funcdo do ventriculo direito, além da avalia-
¢ao da posicdo ou do nivel exato da obstrucdo
VSVD. A ultrassonografia doppler é usada para
a medicdo da velocidade de fluxo através de
uma obstrucdo, avaliando, assim, a gravidade
desta. Na presenca de funcdo normal do VD e
fluxo transvalvar normal, a obstrucéo da VSVD
é considerada leve quando o gradiente de pico
através da obstrucao for < 36 mmHg, moderada
se 36-64 mmHg e grave quando o gradiente é >
64 mmHg. Porém, gradientes apenas represen-
tam a gravidade de uma obstrugéo se um bom
valor sistélico da funcéo do VD estiver presente,
ja que, em uma situacdo de baixo fluxo e baixo
gradiente, a avaliacdo da gravidade de uma obs-
trucdo VSVD torna-se muito dificil (BAUM-
GARTNER et al., 2020).

A ressonancia magnética cardiovascular é
uma técnica mais robusta e confidvel para a
quantificacdo dos tamanhos, dos volumes e da
fracdo de ejecdo do VD. Tal técnica, em con-
junto com a tomografia computadorizada cardi-
ovascular, fornece informacdes adicionais im-
portantes para identificacdo dos niveis de obs-
trucdo, sendo esses dois métodos considerados
como de escolha para a visualizagdo de dilata-
¢ao e de EP periférica (BAUMGARTNER et al.,
2020).

Acerca do tratamento, a valvotomia por ba-
ldo baseada em cateter é recomendada para pa-
cientes com EP valvular ndo displasica e com
EP periférica (frequentemente com implante de
stent). Ja a cirurgia é recomendada para pacien-
tes com EP subinfundibular ou infundibular e
anel pulmonar hipoplésico, com vélvulas pul-
monares displésicas e para individuos com le-
sbes que necessitam de abordagem cirlrgica,
como lesBes pulmonares graves de regurgitacao.
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Ademais, é importante ressaltar que quando a
estenose é grave, desde que nenhuma substitui-
cdo da vélvula seja necesséria, a intervencao em
uma obstrucdo da VSVD em qualquer nivel é
recomendada independentemente dos sintomas.
Porém, se a substituicéo cirdrgica da valvula for
a Unica opc¢do, indica-se somente aos pacientes
com EP grave que séo sintomaticos (BAUM-
GARTNER et al., 2020).

Persisténcia do canal arterial

O canal arterial, também conhecido como
ducto arterial, € um shunt arteriovenoso que
transporta sangue que iria para os pulmdes em
direcdo a placenta durante o periodo fetal, de
modo a manter a oxigenacao sistémica, ja que
os pulmdes do infante neste estagio de desen-
volvimento ainda ndo estdo aptos para suportar
a alta carga de sangue produzida. Ao nascer, 0
limen do canal arterial é progressivamente di-
minuido por conta do aumento da tenséo de oxi-
génio e reducdo dos niveis de prostaglandinas,
resultando na formacdo do ligamento arterial,
normalmente por volta do primeiro ano de vida
(SUCIU et al., 2023). A persisténcia do canal
arterial (PCA) ocorre frequentemente pela pre-
senca de estruturas imaturas no corpo do feto e
pela auséncia de resposta aos mecanismos de
constricdo fisiolégicos que o0 corpo possui
(HAMRICK et al., 2020).

Com relacdo as manifestagdes clinicas, elas
podem ocorrer proporcionalmente ao grau do
shunt esquerda-direita presente, e gerar quadro
de edema pulmonar, hipertensdao pulmonar, al-
teracdes respiratorias e reducdo do fluxo san-
guineo gastrointestinal, renal e cerebral (HAM-
RICK et al., 2020). Entretanto, muitos pacien-
tes com a patologia podem ndo apresentar sin-
tomas, ja que o exame clinico raramente chega
ao diagndstico de PCA sem auxilio de exames
complementares mais especificos para detectar
a doenca (SUCIU et al., 2023).

A condicdo é diagnosticada na grande mai-
oria dos casos acidentalmente, durante exame
de ecocardiografia realizado por conta de sus-
peita de outras condic¢Bes clinicas. Em mo-
mento que houver suspeita de PCA, o ecocardi-
ograma transtoracico € o exame preferivel e
menos invasivo para avaliar a significancia he-
modinamica da doenca para o funcionamento
cardiovascular do paciente. A avaliacdo do
fluxo sanguineo, tamanho do ducto e dire¢éo do
shunt também pode ser realizada por meio do
ecocardiograma bidimensional com doppler co-
lorido (BACKES et al., 2022).

A andlise da patologia em pacientes adultos
por meio do ecocardiograma transtorécico pode
ser prejudicada por presenca de janelas acusti-
cas ndo favoraveis a visualizacdo, e o uso do
doppler pode néo ter boa acuracia por conta da
presenca de elevada resisténcia vascular pulmo-
nar. Dentre adolescentes e adultos em investi-
gacdo para PCA, a ressonancia magnética car-
diaca pode apresentar achados ndo observados
em outros exames realizados, ja que se tornou o
exame padrao-ouro para verificar fluxo sangui-
neo, funcionalidade e morfologia dos ductos e
suas caracteristicas de forma n&o-invasiva
(BACKES et al., 2022).

Além disso, a tomografia computadorizada
pode ser uma opc¢ao mais rapida e de mais facil
acesso, principalmente para verificar doengas
tromboembodlicas, as quais sdo mais prevalentes
em pacientes mais velhos e com PCA de longa
duracdo associada a hipertensdo pulmonar
(BACKES et al., 2022).

Quanto ao tratamento da PCA em adultos, o
fechamento do canal por meio de técnica trans-
cateter € 0 meio mais utilizado para resolugéo
do quadro, sendo mais indicado em pacientes
que possuem guadro hemodinamicamente sig-
nificativo e com algum dos seguintes sintomas:
IC congestiva, hipercirculagdo pulmonar ou au-
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mento de atrio esquerdo ou de ventriculo es-
querdo. Em pacientes que ndo possuem morfo-
logia ductal adequada para o procedimento, in-
tervencdo cirurgica por toracoscopia videoas-
sistida ou toracotomia podem ser realizadas,
com altas taxas de sucesso e poucas complica-
¢Oes associadas ao fazé-las. Em pacientes com
hipertensdo pulmonar associada, apos avaliagdo
minuciosa do shunt presente na circulacdo, é
importante realizar uma ocluséo teste com ba-
Id0, de modo a verificar provaveis riscos e be-
neficios da intervencdo para esses pacientes
(BACKES et al., 2022).

Coarctagdo da aorta

A coarctagdo da aorta, também conhecida
COmoO 0 Seu estreitamento ou constri¢do, é uma
cardiopatia congénita obstrutiva relativamente
comum, sendo principalmente prevalente no
sexo masculino e em mulheres com sindrome
de Turner. A coarctacdo pode ocorrer como um
defeito isolado, no entanto, na maior parte dos
casos, acompanha outras alteracbes, como
valva aortica bicuspide, estenose adrtica, defei-
tos de septo e insuficiéncia mitral (KUMAR et
al., 2023).

Quanto as manifestagdes clinicas, a coarcta-
cao pds-ductal geralmente é assintomatica, e a
doenca pode permanecer oculta até a vida
adulta. Pode ser notada hipertensdo nas extre-
midades superiores, enquanto os membros infe-
riores exibem pulso fraco e hipotensao relativa,
associada a sintomas de claudicacao e hipoter-
mia. Nota-se na projecdo da coarctagdo uma cir-
culacdo colateral exuberante formada pelas ar-
térias intercostais e toracica interna, que estdo
muito aumentadas; a expansao do fluxo através
desses vasos pode causar a “erosdo” das coste-
las, um sinal visivel nas radiografias. Na maio-
ria dos casos, as coarctagdes importantes estao
associadas a sopros sistdlicos (KIM et al.,
2020).

O diagnostico da coarctacdo da aorta em
adultos depende de uma abordagem clinica e
complementar detalhada, integrando o exame
fisico com os exames de imagem. A apresenta-
¢éo clinica mais comum ¢é hipertensdo arterial
sistémica resistente ao tratamento, associada a
diferencas de pressao arterial entre 0s membros
superiores e inferiores, sendo essa diferenga ge-
ralmente maior que 20 mmHg, um achado su-
gestivo. Pulsos femorais diminuidos ou atrasa-
dos em relagdo aos braquiais e a presenca de so-
pros sistolicos em regifes toracicas ou interes-
capulares também sdo sinais importantes (IS-
SELBACHER et al., 2022).

Os exames de imagem tém papel crucial na
confirmacdo do diagnostico. Na ecocardiogra-
fia transtorcica (ETT), a coarctacdo de aorta
pode ser identificada pelo estreitamento no
istmo adrtico, geralmente distal a origem da ar-
téria subclavia esquerda. O gradiente de pressao
de transcoarctacdo medido pela ETT maior que
20 mmHg é considerado diagnostico. Contudo,
aprecisdo da ETT pode ser limitada em adultos
devido a janelas acusticas inadequadas, sendo a
ecocardiografia transesofagica indicada nesses
casos (DIJKEMA et al., 2019).

A angiotomografia computadorizada (An-
gio-TC) é amplamente utilizada e fornece ima-
gens tridimensionais detalhadas da aorta e va-
sos associados. O estreitamento do limen aor-
tico menor que 50% do diametro normal espe-
rado ou um didmetro absoluto inferior a 1,5 cm
sdo critérios frequentemente relatados em estu-
dos. A ressonancia magnética cardiovascular
(RMC), padrao-ouro na avaliacdo anatémica e
funcional, permite a medicdo precisa do fluxo
sanguineo. Gradientes de pressao medidos na
RMC superiores a 20 mmHg também confir-
mam o diagndstico e auxiliam na estratificacdo
da gravidade (DIJKEMA et al., 2019).

O cateterismo cardiaco, embora invasivo, é
essencial em situacBes especificas. Ele permite
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a medicdo direta de gradientes de pressao de
transcoarctacdo e é considerado diagnostico
quando o gradiente excede 20 mmHg. Além
disso, oferece informagfes importantes sobre a
circulacdo coronariana e viabilidade de inter-
vencoOes endovasculares (RAZA et al., 2023).

O tratamento da coarctacdo de aorta em
adultos visa corrigir o estreitamento, aliviar a
hipertensdo e prevenir complicagdes tardias. A
escolha da abordagem terapéutica depende da
gravidade da cardiopatia, da anatomia do paci-
ente e das condigdes clinicas associadas (KIM
etal., 2020).

Nas Ultimas décadas, as intervengdes endo-
vasculares tém se tornado a primeira linha de
tratamento em adultos devido a sua natureza
minimamente invasiva. A angioplastia com ba-
ld0, seguida pela colocacéo de stents, é 0 mé-
todo preferido. Os stents sdo usados para man-
ter o limen adrtico aberto e restaurar o fluxo
sanguineo adequado. Stents cobertos sdo espe-
cialmente indicados em casos de maior risco de
complicacdes, como rupturas. Estudos mostram
gue pacientes tratados com stents cobertos apre-
sentam taxas de sucesso acima de 95%, com
gradientes de pressdo reduzidos para menos de
10 mmHg apos a intervencdo (HOLZER et al.,
2021).

Para pacientes inadequados para tratamento
endovascular devido a anatomia ou complica-
¢Oes, a cirurgia aberta € recomendada. As op-
¢Oes cirdrgicas incluem: ressec¢do com anasto-
mose término-terminal (indicada para coarcta-
cOes curtas, oferece altas taxas de sucesso), in-
terposicao de enxerto (utilizada em coarctagdes
longas ou associadas a aneurismas) e bypass ex-
tra-anatdmico (opcdo para anatomias comple-
Xas ou coarctacOes associadas a patologias ex-
tensas) (RAZA et al., 2023).

No pds-operatorio, o controle rigoroso da
hipertensdo residual € essencial, pois, mesmo

apos correcdo bem-sucedida, até 50% dos paci-
entes podem permanecer hipertensos. O es-
quema terapéutico pode incluir: IECA/BRA,
BCC e betabloqueadores (KIM et al., 2020).

O acompanhamento a longo prazo inclui
exames de imagem regulares, como angio-TC
ou RMC, para avaliar a integridade do reparo e
monitorar complicagdes, como recoarctacao ou
aneurismas. A realizacdo periddica de exames
fisicos e o controle rigoroso da hipertenséo séo
essenciais para reduzir o risco cardiovascular a
longo prazo (KIM et al., 2020).

Estenose adrtica congénita

A estenose aortica (EA) € a valvopatia grave
mais corriqueira na populacéo e é caracterizada
pela ndo funcionalidade de abertura total da
valva aortica, o que diminui o fluxo de saida de
sangue pelo ventriculo esquerdo. A doenca val-
var congénita ocorre pelo fato da pessoa nascer
com a valva adrtica bicuspide ou unicuspide, a
qual associada a uma calcificacdo gera a valvo-
patia, dificultando sua abertura. Essa calcifica-
¢ao é mais uma etiologia da enfermidade, sendo
mais comum em idosos e relacionada a forma-
cdo de placas de ateroma (MORAIS et al.,
2021).

A estenose adrtica congénita geralmente
permanece assintomatica até os 10 a 20 anos de
idade, quando os sintomas comegam a surgir.
Com o tempo, a estenose tende a progredir, re-
sultando em descompensacao e manifestando-
se pela classica triade de sintomas SAD (sin-
cope, angina e dispneia). Outros sinais incluem
insuficiéncia cardiaca e arritmias, como fibrila-
¢ao ventricular, que pode levar a morte subita.
O sopro de ejecdo crescendo-decrescendo €
uma caracteristica marcante dessa condi¢do
(OLIVEIRA JUNIOR et al., 2023).

Na idade adulta, a estenose adrtica assinto-
matica frequentemente ndo requer intervencgao
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imediata. No entanto, quando os sintomas evo-
luem, a substituicdo da valva por via percutanea
Ou por cirurgia torna-se necessaria e eficaz. A
cirurgia de substituicdo valvar € uma das prin-
cipais opcOes terapéuticas. Para criangas com
estenose adrtica progressiva grave ou sintoma-
tica, a valvotomia com baldo é uma abordagem
eficiente (OLIVEIRA JUNIOR et al., 2023).

O diagnostico é feito por meio da ecocardi-
ografia, complementado pelo exame fisico. O
sinal fisico mais caracteristico da estenose aor-
tica € um sopro sistolico aspero, de pico tardio,
geralmente audivel no segundo espaco intercos-
tal direito, irradiando-se para as artérias caroti-
das. Outros sinais incluem pulso carotideo as-
cendente retardado e segunda bulha aértica ate-
nuada ou ausente. No entanto, em individuos
idosos ou com aterosclerose e hipertenséo, es-
ses sinais classicos podem ser menos percepti-
veis ou até mascarados (AQUINO et al., 2024).

A ecocardiografia transtoracica € o exame
inicial recomendado para o diagnostico de este-
nose aortica, fornecendo informacdes detalha-
das sobre anatomia e movimento valvar, calci-
ficacdo e funcdo ventricular esquerda. Os para-
metros principais para avaliar a gravidade da
estenose incluem a velocidade maxima do fluxo
transaortico e o gradiente de pressao médio ob-
tido pelo doppler. E importante destacar que,
geralmente, os pacientes permanecem assinto-
maéticos até que a velocidade transvalvar ultra-
passe valores criticos. Contudo, a avaliagdo da
gravidade pode ser desafiadora em casos de dis-
funcdo ventricular esquerda concomitante
(AQUINO et al., 2024).

Pacientes com estenose adrtica grave e sin-
tomas como dispneia, angina ou sincope tém in-
dicacdo clara de intervencdo. Na auséncia de
sintomas, a presenca de fatores complicadores
deve ser avaliada para determinar a necessidade
de tratamento. De acordo com as diretrizes, es-

ses fatores incluem: disfuncéo do ventriculo es-
querdo no ecocardiograma (FEVE < 50%),
marcadores de mau progndstico (AVA < 0,7
cmz, velocidade do jato adrtico > 5,0 m/s, gra-
diente médio VE/aorta > 60 mmHg), teste ergo-
métrico com auséncia de reserva inotropica ou
baixa capacidade funcional, hipotenséo durante
o esfor¢o (queda > 20 mmHg na pressao arterial
sistolica) e presenca de sintomas em baixa
carga (TARASOUTCHI et al., 2020).

Anomalia de Ebstein

A anomalia de Ebstein (AE) é caracterizada
por alteracGes morfoldgicas e funcionais na val-
vula tricispide (VT) e no ventriculo direito
(VD). Embora comumente identificavel no pe-
riodo pre-natal ou na primeira infancia, muitos
adultos apresentam o quadro, relatando palpita-
cOes e arritmias — especialmente em casos de
adultos ndo operados —, além de sintomas de
insuficiéncia cardiaca, como dispneia, fadiga e
edema nas extremidades inferiores (PASQUA-
LIN et al., 2024).

O ecocardiograma é o principal exame para
diagnostico da AE, pois com ele é possivel con-
firmar o quadro e avaliar o grau de comprome-
timento da VT e outras anormalidades presen-
tes. O diagnostico da AE por esse exame se da
a partir da confirmacdo do deslocamento do fo-
Iheto septal da valvula, um deslocamento de 8
mm ¢é um forte indicativo da presenc¢a da ano-
malia. Uma vista apical de quatro camaras per-
mite a melhor avaliagdo deste deslocamento. O
tamanho do atrio direito, as duas por¢des do VD
e o ventriculo esquerdo (VE) também podem
ser avaliados nesse exame (FUCHS & CON-
NOLLY, 2020).

O eletrocardiograma (ECG) também é
muito utilizado para confirmar o diagndstico. O
ECG do paciente com AE pode revelar muitos
achados patoldgicos. Um dos principais acha-
dos sdo ondas P gigantes ou aumentadas, muitas
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vezes denominadas como “ondas P do Hima-
laia”, as quais sdo resultados do aumento do
atrio direito e sdo visualizadas em geral primei-
ramente nas derivacOes precordiais V2 e V3
(FUCHS & CONNOLLY, 2020).

Além disso, o intervalo P-R é muitas vezes
aumentado em virtude da dilatacéo atrial e do
atraso de condugéo intra-atrial. O bloqueio do
ramo direito esta relacionado com o bloqueio na
conduc&o do estimulo elétrico no feixe de Hiss
direito, o substrato eletrofisiologico alterado e
desorganizado reflete em uma prolongagéo do
intervalo QRS, o qual possui um aspecto arras-
tado ou fragmentado. O intervalo QRS também
pode apresentar voltagem reduzida do lado di-
reito do térax em virtude de uma miopatia ge-
neralizada do ventriculo direito. Também existe
uma reducdo da voltagem do intervalo QRS
com o aumento da idade do paciente. A méa con-
ducédo de Wolff-Parkinsson-White, flutter atrial
e a fibrilacdo atrial sdo comuns na AE em paci-
entes com idade mais avancada (FUCHS &
CONNOLLY, 2020).

Os achados da radiografia de térax depen-
dem muito da gravidade da doenga. Em casos
mais graves, com aumento significativo do lado
direito do coracdo, a radiografia demonstra o
aumento atrial do lado direito e cardiomegalia
acentuada com contorno glomerular (FUCHS
& CONNOLLY, 2020).

Quanto ao tratamento, a terapia medicamen-
tosa para a AE ndo tem demonstrado papel
substancial ou efetivo, de forma que pacientes
sintomaticos devem ser encaminhados para ci-
rurgia. Os pacientes adultos indicados para ci-
rurgia sdo aqueles que apresentam elevada re-
gurgitagdo da VT, sintomas de insuficiéncia
cardiaca, cianose devido ao shunt da direita
para a esquerda, arritmia atrial, intolerancia ao
exercicio fisico e disfungdo progressiva do ven-
triculo direito. Medicamentos diuréticos podem
ser utilizados para o tratamento de insuficiéncia

cardiaca antes da cirurgia ou em pacientes que
ndo sdo indicados para a intervencdo cirirgica
(FUCHS & CONNOLLY, 2020).

Atualmente, a principal técnica de reparo é
a reconstrucéo de cone (RC). A RC consiste na
delaminagdo cirdrgica de todos os trés folhetos
da VT para obter o anel completo em 360° e em
posicdo anatdbmica. Contraindica¢Ges clinicas
para realizagéo da cirurgia sdo a idade do paci-
ente (> 55-60 anos), hipertensdo pulmonar e
fracdo de ejecdo ventricular esquerda reduzida
(> 30%). Quando a cirurgia de remodelagéo da
valvula trictspide ndo for possivel, a VT pode
ser substituida por bioproteses, que tém sido
utilizadas em detrimento de valvulas mecanicas,
apresentando boa durabilidade (RAMCHA-
RAN et al., 2022).

Pacientes com AE devem ter a monitoriza-
¢do por ECG em virtude da alta incidéncia de
arritmias cardiacas. Em casos de disturbios rit-
micos ou sincopes inexplicaveis, esses pacien-
tes devem ser referenciados para a analise ele-
trofisiolégica. Essas arritmias podem ser trata-
das com ablagbes por cateter, sendo a ablacdo
cirurgica uma alternativa nos cenarios em que
aquela ndo for possivel (RAMCHARAN et al.,
2022).

Atresia pulmonar

E uma cardiopatia congénita que ocorre de-
vido a uma hipoplasia da valva mitral. O supri-
mento sanguineo pulmonar se da pela continui-
dade do canal arterial e colaterais sistémicos
pulmonares. Comumente é associada a outras
modifica¢Oes anatdmicas, sendo presente desde
a septacdo interventricular incompleta a com-
pleta auséncia de artéria pulmonar (GARG &
SHARMA, 2022).

Devido a esse amplo espectro de modifica-
¢Oes geralmente associados a atresia pulmonar,
ha diferentes tipos de apresentacéo clinica, po-

97




rém, é comum a presenca de cianose e hipoxe-
mia no periodo neonatal além de hipoxemia
progressiva acompanhando o crescimento da
crianca e cansaco aos esforcos e congestao pul-
monar na idade adulta. Ao exame fisico, é co-
mum a presenca de segunda bulha cardiaca em
foco pulmonar Unica e sopro continuo devido a
presenca do canal arterial ou colaterais sisté-
mico-pulmonares (MOREIRA et al., 2020).

O diagndstico da atresia pulmonar é fre-
quentemente realizado ainda ao nascer, ou na
infancia, quando n&o diagnosticado previa-
mente, sendo feito pela sintomatologia do paci-
ente e alguns exames complementares, como 0
ecocardiograma e até mesmo o cateterismo car-
diaco. A ecocardiografia mostra achados anato-
micos semelhantes aos da tetralogia de Fallot,
com auséncia de conexdo direta com 0 ventri-
culo direito e o tronco pulmonar. Neste caso,
avaliacdo cuidadosa do tronco pulmonar é ne-
cesséria, com medidas dos tamanhos do tronco
pulmonar (TP) e dos ramos das artérias pulmo-
nares (MOREIRA et al., 2020).

Ja o cateterismo cardiaco é utilizado para
detalhar a anatomia das artérias pulmonares e
suas colaterais, sendo de extrema importancia
para 0 manejo do tratamento e a correcdo ana-
tdmica, caso necessaria. Além disso, o eletro-
cardiograma (ECG) é utilizado como um exame
complementar mais rapido e de facil acesso.
Seus achados sdo semelhantes aos da tetralogia
de Fallot como o desvio do eixo para a direita e
a hipertrofia ventricular direita (MOREIRA et
al., 2020).

Alguns protocolos podem ser utilizados
para a corre¢do cirurgica da atresia pulmonar,
dependendo da finalidade da cirurgia, se ela tem
caréater paliativo (casos desfavoraveis) ou uma
correcdo cirdrgica total. Para pacientes adultos,
a principal conduta depende da sintomatologia
do paciente, podendo utilizar a correcdo cirur-
gica ou um tratamento expectante clinico, como

realizado no caso descrito por Atik et al. (2020),
devido ao quadro clinico apresentado pelo pa-
ciente (VAN DE WOESTIJNE et al., 2022).

Tetralogia de Fallot

E uma condicdo caracterizada por quatro
anomalias principais: um defeito no septo ven-
tricular, que cria uma comunicagdo entre oS
ventriculos e permite a mistura de sangue oxi-
genado e desoxigenado; a estenose da saida do
ventriculo direito, localizada na valvula pulmo-
nar ou na artéria pulmonar, causando um estrei-
tamento que dificulta o fluxo sanguineo; a po-
sicdo anormal da aorta, situada diretamente so-
bre o defeito do septo ventricular, recebendo
sangue de ambos os ventriculos; e a hipertrofia
do ventriculo direito, que se torna mais espesso
devido a pressdo aumentada necessaria para
bombear o sangue através da estenose (MAI-
NARDO et al., 2024).

O diagndstico da tetralogia de Fallot (TF) se
beneficia de técnicas como a ecocardiografia
fetal e a ecocardiografia, capazes de detectar a
TF antes e ap6s 0 nascimento, respectivamente
(JACQUEMYN et al., 2023; MAINARDO et
al., 2024).

A tomografia computadorizada (TC) é outra
modalidade de imagem que pode ser utilizada
em casos especificos, especialmente para ava-
liar a anatomia vascular associada & TF. Em-
bora menos comum, a TC pode ser atil em pa-
cientes mais velhos ou em situagdes em que as
outras técnicas ndo fornecem informagdes sufi-
cientes (MAINARDO et al., 2024).

O tratamento da tetralogia de Fallot (TF) é
complexo e requer uma abordagem multidisci-
plinar, com a escolha terapéutica dependendo
da gravidade da condicdo, da idade do paciente
e das anomalias especificas presentes. O trata-
mento medicamentoso é importante, especial-
mente quando a cirurgia ndo pode ser realizada
imediatamente ou em situacdes de emergéncia,
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visando controlar sintomas, melhorar a oxige-
nagao e preparar o paciente para a cirurgia fu-
tura (SA & CARVALHO, 2023). Nessas situa-
¢Oes, 0 oxigénio é administrado para tratar a hi-
poxemia, enquanto a morfina alivia a ansiedade
durante crises hipoxémicas, e 0s betabloquea-
dores controlam a frequéncia cardiaca. A feni-
lefrina aumenta a pressao arterial em casos de
hipotensdo e os diuréticos sdo indicados em si-
tuacBes de insuficiéncia cardiaca (SA & CAR-
VALHO, 2023).

E importante ressaltar que o tratamento me-
dicamentoso geralmente é considerado uma
medida temporéria e paliativa, uma vez que a
correcdo cirdrgica € a terapia definitiva para
essa condi¢cdo. Portanto, enquanto os medica-
mentos desempenham um papel crucial na esta-
bilizacéo do paciente e no alivio dos sintomas,
a intervencao cirurgica permanece como a solu-
¢do a longo prazo para a tetralogia de Fallot (SA
& CARVALHO, 2023).

A cirurgia corretiva é frequentemente reali-
zada na infancia, geralmente entre 4 e 12 meses
de idade, e envolve a reparacao das quatro anor-
malidades cardiacas. A abordagem cirlrgica
pode ser categorizada em procedimentos palia-
tivos, como a shunt de Blalock-Taussig, que
pode ser realizada em casos mais graves antes
da correcdo definitiva, e a cirurgia de reparo to-
tal, que visa corrigir todas as anomalias de uma
s0 vez. O pre-operatdrio envolve uma avaliagao
cuidadosa do estado clinico do paciente, inclu-
indo exames de imagem e testes de funcéo car-
diaca, para determinar a melhor abordagem ci-
rurgica. O manejo anestésico, por exemplo, é
essencial, pois pacientes com TF podem apre-
sentar complicac@es relacionadas a depuragéo
de anestésicos, como o etomidato, que ¢ afetada
pela condicdo (TENORIO et al., 2024).

Transposicdo das grandes artérias

E uma malformacéo caracterizada pela in-
versdo das artérias que saem do coragdo, na
qual a artéria pulmonar se origina do ventriculo
esquerdo e a artéria aorta do ventriculo direito,
prejudicando circulagéo e dificultando a distri-
buigdo de oxigénio para o corpo. As manifesta-
¢Oes clinicas iniciais correspondem a cianose
central neonatal, hipoxemia grave e acidose, de-
pendendo do fluxo pulmonar e da quantidade de
sangue misturado. Se ndo houver comunicagéo
entre as circulagdes em nivel atrial ou ventricu-
lar, a TGA causard incompatibilidade com a
vida e levara o paciente a 6bito de maneira pre-
coce (BEARARE et al., 2020).

O diagnostico pode ser realizado a partir do
teste do coragdozinho, exame realizado durante
a triagem neonatal entre 24 e 48 horas de vida
(BEARARE et al., 2020), bem como a TGA
pode ser vista e diagnosticada durante pré-natal
a partir do ecocardiograma fetal, realizado a
partir da 24° semana (CASTRO et al., 2024).

O tratamento € inicialmente feito a partir da
atriosseptostomia com baldo, procedimento re-
alizado para permitir a mistura de sangue oxi-
genado e desoxigenado ao criar uma abertura
entre os atrios. E tratamento temporario, utili-
zado para proporcionar maior sobrevida e esta-
bilizar o recém-nascido para a intervencéo defi-
nitiva (CASTRO et al., 2024).

A cirurgia considerada oficial paraa TGA é
conhecida como cirurgia de Jatene, introduzida
em 1975. Ela consiste na troca das artérias para
0 seu lugar correto e reimplante das artérias co-
ronarias. Apesar do aumento na sobrevida, é
considerada de alta complexidade e possui pos-
siveis complicagdes pds-operatorias, como es-
tenose das coronarianas, arritmias e disfuncao
ventricular. Essas complica¢des podem ser vis-
tas a longo prazo, sendo necesséria a avalia¢do
continua desses pacientes durante a infancia e a
vida adulta para prevenir o desenvolvimento de
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outros problemas cardiacos e avaliagdo da ne-
cessidade de novos procedimentos (CASTRO
et al., 2024).

Ventriculo Gnico

Corresponde a uma serie de cardiopatias
que apresentam apenas um ventriculo funcio-
nante, no qual ha perda anatémica ou funcional
de uma cavidade ventricular, devido a embrio-
génese incorreta. S&o exemplos de variacGes
patoldgicas do ventriculo Gnico: ventriculo es-
querdo de dupla entrada, sindrome do coragdo
esquerdo hipoplasico, atresia tricispide, comu-
nicagéo interventricular desequilibrada, anoma-
lias de Ebstein e ventriculo esquerdo ou direito
com dupla via de saida (MANGARAVITI et al.,
2023).

O reconhecimento da patologia p6s-natal é
feito por meio de diversas técnicas, com o eco-
cardiograma transtoracico sendo o mais utili-
zado, j& que permite avaliar a variedade de ven-
triculo Unico presente e identificar alteragdes
anatdbmicas, como hipoplasia de ventriculo,
atresia de valvulas, defeitos septais e anomalias
nas vias de saida. Embora a ressonancia magne-
tica e a angiotomografia sejam menos praticas,
elas oferecem melhor resolucdo, possibilitando
a avaliacdo do volume cardiaco e das estruturas
extracardiacas, o que tem feito seu uso crescer,
muitas vezes substituindo o cateterismo como
ferramenta diagndstica menos invasiva. No en-
tanto, seu uso é limitado pelo alto custo, pela
escassez de profissionais qualificados em adul-
tos com cardiopatia congénita e pela falta de
consenso em alguns pontos da literatura, o que
dificulta a interpretacdo dos valores encontra-
dos (ROCCO et al., 2023).

Outras modalidades, como eletrocardio-
grama, raio-X, tomografia computadorizada de
torax, oximetria de pulso e o teste de exercicio
cardiopulmonar (TECP), também auxiliam na

avaliacdo, sendo este ultimo utilizado para ava-
liar a gravidade da doenca (ROCCO et al.,
2023).

O manejo do ventriculo Unico é exclusiva-
mente cirurgico, em que as intervencdes devem
ser sempre propostas apds uma avaliagdo minu-
ciosa dos riscos e beneficios ao paciente, como
as cirurgias de Glenn bidirecional e a de Fontan,
também chamada de conexéo cavo-pulmonar,
as de primeira escolha. A cirurgia de Glenn bi-
direcional compreende o desvio da veia cava
superior para a artéria pulmonar, com o objetivo
de reduzir a sobrecarga pressorica do ventriculo
funcionante, sendo necessario, em alguns casos,
realizar previamente a operacao de Norwood. O
procedimento de Fontan é definitivo em pacien-
tes que possuem ventriculo unico com fisiolo-
gia funcional e consiste na realizacdo de uma
anastomose da veia cava inferior com a artéria
pulmonar, o que redireciona o fluxo da circula-
cao sistémica diretamente para o pulméo, a fim
de eliminar a hip6xia por meio do shunt direito-
esquerdo e da reducdo da sobrecarga volumé-
trica do ventriculo funcional (MANGARAVITI
et al., 2023).

O procedimento cirdrgico inclui riscos e
maleficios, como a congestdo venosa e a saida
reduzida no fluxo sanguineo, visto que ndo ha
mais uma bomba para impulsionar o sangue,
utilizando-se a energia pos-capilar para realizar
a condugéo para os pulmdes (GEWILLIG &
BROWN, 2016). Além disso, destaca-se a fun-
cionalidade de sistemas do corpo que podem ser
lesionados a longo prazo, passando a apresentar
complicagbes como: disfungéo renal, hiperten-
sdo0 venosa e proteinose (sindrome de Fontan),
aumento da resisténcia vascular pulmonar, ar-
ritmias, insuficiéncia cardiaca, entre outras, le-
vando a possiveis novas intervences (HEA-
TON & HELLER, 2022).
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CONCLUSAO

As CC, frequentemente tratadas na infancia,
exigem manejo continuo na fase adulta devido
ao risco de complicacdes tardias. O tratamento
nessa etapa pode incluir terapias medicamento-
sas para controle de sintomas e prevencao de
eventos adversos, além de intervencdes cirdrgi-
cas ou procedimentos intervencionistas para

corrigir alteragGes residuais ou novas complica-
cOes.

A avaliagdo regular e personalizada é fun-
damental para monitorar a evolucdo da doenca,
prevenir a progressao de disfuncdes cardiacas e
determinar a necessidade de novas intervencoes,
garantindo melhor progndstico e qualidade de
vida para esses pacientes.
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