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INTRODUÇÃO 

As cardiopatias congênitas (CC) englobam 

um grupo de condições presentes ao nascimento 

que afetam o coração e/ou grandes vasos e que 

variam amplamente em termos de gravidade e 

de impacto funcional. Com avanços na medi-

cina pediátrica e na cirurgia, é esperado que 

mais de 85% das crianças com tais afecções 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, o acompanhamento e o mo-

nitoramento de pacientes cardiopatas congêni-

tos, independentemente da idade, são necessá-

rios porque há sequelas de longo prazo associa-

das ao reparo de quase todos os defeitos. Atual-

mente, o manejo clínico e cirúrgico é conside-

rado multidisciplinar, com condutas que visam 

à prevenção de complicações, ao suporte psico-

lógico e à promoção de uma boa qualidade de 

vida (CHUGH, 2007). 

Mesmo assim, existem vários desafios para 

o desenvolvimento de cuidados baseados em 

evidências para adultos com CC. A heteroge-

neidade das condições leva a um pequeno nú-

mero de populações específicas das quais po-

dem derivar diretrizes. Ademais, a falta de in-

fraestrutura para rastrear a prevalência, a perda 

de acompanhamento e as mudanças nas estraté-

gias de tratamento ao longo do tempo corrobo-

ram os obstáculos do desenvolvimento do trata-

mento (STOUT, 2019). 

É evidente, portanto, que há uma diversi-

dade de informações, com diferentes níveis de 

evidência, descritas na literatura sobre os cuida-

dos terapêuticos, de modo que é crucial a orga-

nização de tais conhecimentos. Diante disso, o 

presente estudo objetivou elucidar a atual con-

figuração da abordagem das CC no paciente 

adulto. 

MÉTODO 

Trata-se de uma revisão 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 Saúde (BVS), a partir dos des-

critores “congenital heart defects” e “adult”, re-

lacionados pelo operador booleano “AND”. 

As publicações foram inicialmente avalia-

das mediante leitura de títulos e resumos, sendo 

incluídos artigos nos idiomas inglês ou portu-

guês, publicados no período de 1990 a 2024, 

desde que abordassem as temáticas propostas 

para esta pesquisa, e desconsiderados artigos 

duplicados. Após esse processo, 45 artigos fo-

ram selecionados para leitura completa e extra-

ção dos dados. Os resultados foram organizados 

em categorias temáticas, abordando as princi-

pais cardiopatias congênitas que afetam a popu-

lação adulta, destacando a fisiopatologia, as 

manifestações clínicas, o diagnóstico e o ma-

nejo dessas condições. 

 

RESULTADOS E DISCUSSÃO 

As CC podem ser divididas em dois grupos 

principais: acianóticas e cianóticas. As princi-

pais CC acianóticas englobam comunicação in-

teratrial, comunicação Interventricular, este-

nose pulmonar, persistência do canal arterial, 

coarctação da aorta e estenose aórtica congênita, 

ao passo que entre as de caráter cianótico mere-

cem destaque anomalia de Ebstein, atresia pul-

monar, tetralogia de Fallot, transposição das 

grandes artérias e o ventrículo único. 

 

Comunicação interatrial 

As comunicações interatriais (CIA) são ca-

racterizadas por um defeito no septo interatrial 

que permite o desvio de sangue entre os átrios 

direito e esquerdo. Embora o desvio inicial seja 
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frequentemente compensado hemodinamica-

mente, sua progressão pode resultar em au-

mento do fluxo pulmonar, sobrecarga volumé-

trica do ventrículo direito, hipertensão pulmo-

nar e arritmias ao longo do tempo (BLI-

XENKRONE-MOLLER et al., 2024).  

Do ponto de vista clínico, os sintomas va-

riam amplamente, desde ausência de manifesta-

ções em casos leves até dispneia, fadiga e infec-

ções respiratórias recorrentes em quadros mais 

graves (CORNO et al., 2022). 

O diagnóstico da CIA tem se beneficiado 

significativamente dos avanços nas tecnologias 

de imagem. O ecocardiograma transtorácico é o 

exame inicial mais utilizado devido à sua alta 

sensibilidade e especificidade, sendo o ecocar-

diograma transesofágico empregado em situa-

ções onde a visualização é limitada. Métodos 

adicionais, como ressonância magnética e to-

mografia computadorizada, complementam a 

avaliação ao fornecer detalhes anatômicos pre-

cisos e identificar defeitos associados. Nessa 

perspectiva, os estudos destacam a importância 

da integração dessas técnicas para o diagnóstico 

precoce, permitindo intervenções terapêuticas 

adequadas e a redução de complicações em 

longo prazo (CORNO et al., 2022). 

O manejo terapêutico da CIA é determinado 

pelo tipo e gravidade do defeito. Estudos recen-

tes sugerem que a combinação de ablação por 

radiofrequência e dilatação por balão pode re-

presentar uma abordagem promissora em casos 

selecionados, oferecendo alta eficácia com me-

nor morbidade. O fechamento percutâneo com 

dispositivos oclusores permanece como a prin-

cipal opção para o subtipo secundum, enquanto 

cirurgias abertas são reservadas para casos mais 

complexos ou quando há associações com ou-

tras malformações cardíacas. A decisão sobre a 

intervenção mais adequada deve considerar fa-

tores individuais do paciente, como idade, con-

dição clínica e recursos disponíveis da equipe 

médica (YAN, 2022). 

 

Comunicação interventricular 

A comunicação interventricular (CIV) é o 

tipo de malformação congênita acianótica mais 

comum, sendo caracterizada por uma anomalia 

na integridade do septo cardíaco, permitindo o 

desvio de sangue entre os ventrículos direito e 

esquerdo. Estudos prévios demonstram a rela-

ção de risco entre fatores genéticos e ambientais 

no desenvolvimento da CIV, destacando a tris-

somia do cromossomo 21 e o uso de substâncias 

tóxicas durante a gravidez (ROJAS et al., 2013; 

NAYAK et al., 2020). Conforme a localização 

da malformação, a CIV pode ser classificada 

como perimembranosa, caso afete a parte mem-

branácea do septo interventricular, ou muscular, 

caso ocorra na porção muscular da estrutura. 

Além disso, distingue-se os defeitos localizados 

no componente de entrada ou de saída do ven-

trículo direito. Essas classificações são impor-

tantes para guiar o diagnóstico e o tratamento, 

visto que a localização específica do defeito in-

fluencia tanto a hemodinâmica quanto a abor-

dagem cirúrgica necessária para sua correção 

(LOPEZ et al., 2024).  

As manifestações clínicas da CIV variam de 

acordo com a extensão do defeito. Pacientes 

com defeitos pequenos predominantemente são 

assintomáticos, podendo apresentar sopro ho-

lossistólico de baixa intensidade na região es-

ternal inferior esquerda. Casos de CIV modera-

das evoluem com sobrecarga de ventrículo es-

querdo e aumento do fluxo sanguíneo na circu-

lação pulmonar, o que pode levar a um quadro 

incipiente de hipertensão pulmonar (HAP). Es-

ses pacientes podem apresentar frêmito precor-

dial, impulsos apicais proeminentes e sinais tí-

picos de insuficiência cardíaca congestiva 

(ICC), como dispneia, fadiga e ganho de peso. 
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Casos graves evoluem definitivamente para um 

quadro de ICC devido a progressão da sobre-

carga ventricular esquerda e da HAP. Ademais, 

ocorre aumento em extensão do sopro, frêmitos 

e impulso já descritos, podendo apresentar des-

dobramento da segunda bulha, com hiperfonese 

do componente pulmonar (RAO, 2024; ROJAS 

et al., 2013). 

A avaliação inicial do paciente com quadro 

clínico consistente com a síndrome de defeito 

septal ventricular pode envolver testes de tria-

gem como a radiografia de tórax e o eletrocar-

diograma, os quais oferecem vestígios impor-

tantes na investigação diagnóstica e auxiliam na 

indicação de exames de imagem mais específi-

cos para a CIV (RAO, 2024; SPICER et al., 

2014). 

Na radiografia de tórax, os achados mais co-

muns incluem cardiomegalia devido à dilatação 

das câmaras cardíacas esquerdas e aumento da 

vascularização pulmonar, indicando hiperfluxo 

pulmonar. Em casos mais avançados, pode-se 

observar sinais de congestão venosa pulmonar. 

Já no eletrocardiograma, é possível identificar 

sinais de hipertrofia ventricular esquerda ou di-

reita, sobrecarga atrial e alterações no eixo elé-

trico, dependendo do tamanho do defeito e do 

grau de sobrecarga hemodinâmica (DAKKAK 

et al., 2024). 

O principal método diagnóstico para CIV é 

a ecocardiografia transtorácica 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 dilatação de átrio e ven-

trículo esquerdos, geralmente proporcional ao 

tamanho do defeito, refletindo a sobrecarga vo-

lumétrica gerada pelo shunt esquerda-direita. A 

combinação de imagem bidimensional e dop-

pler colorido é particularmente útil na identifi-

cação da localização precisa da anomalia, além 

de evidenciar, quando presente, estenose e in-

suficiência valvar associadas (DAKKAK et al., 

2024; SPICER et al., 2014). 

O cateterismo e a cintilografia são exames 

essenciais na descrição hemodinâmica precisa 

da CIV, sendo utilizados prioritariamente quan-

do há suspeita de hipertensão pulmonar ou ne-

cessidade de teste de vasorreatividade durante a 

avaliação pré-operatória. Em casos de múltiplos 

defeitos ou outras condições congênitas associ-

adas, o cateterismo em conjunto com a resso-

nância magnética cardíaca e a tomografia com-

putadorizada se apresentam como ferramentas 

essenciais na descrição anatômica e fisiológica 

do quadro para o manejo adequado do paciente 

(RAO, 2024; DAKKAK et al., 2024; SPICER 

et al., 2014). 

A maioria dos casos de CIV são diagnosti-

cados ainda no período 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 intervenção cirúrgica. Assim, pa-

cientes com CIV leve, sem indícios de compli-

cações como endocardites, sobrecarga ventricu-

lar ou disfunção valvar, não têm indicação ci-

rúrgica, todavia, devem ser acompanhados du-

rante a evolução do quadro até o fechamento 

completo do defeito (ADAN et al., 2021; RAO, 

2024).  

Pacientes com CIV moderada a grave geral-

mente apresentam indicação para correção ci-

rúrgica do defeito, especialmente quando há 

comprometimento hemodinâmico significativo 

associado à ICC, diante de insuficiência aórtica 

progressiva, episódios prévios de endocardite 

ou sinais ecocardiográficos de dilatação ventri-

cular persistente, mesmo após tentativa de ma-

nejo clínico (RAO, 2024; DAKKAK et al., 

2024). 

O tratamento inicial para pacientes sintomá-

ticos pode incluir terapia medicamentosa com 
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diuréticos, inibidores da enzima conversora de 

angiotensina (IECA) e agentes inotrópicos, 

com o objetivo de estabilizar o quadro clínico e 

reduzir os sintomas até que o reparo definitivo 

seja realizado. No entanto, o uso prolongado 

dessas estratégias é limitado, sendo o fecha-

mento cirúrgico ou transcateter indicado para 

prevenir complicações irreversíveis (SPICER 

et al., 2014). 

Os reparos modernos apresentam baixa 

mortalidade (cerca de 1%) e morbidade mínima, 

geralmente com normalização dos parâmetros 

hemodinâmicos e regressão das dimensões das 

câmaras cardíacas antes sobrecarregadas. Ape-

sar disso, em comparação com a população em 

geral, esses pacientes apresentam um maior 

risco de arritmias, endocardite e ICC a longo 

prazo. Assim, é essencial o acompanhamento 

adequado desses pacientes para garantir a de-

tecção precoce dessas complicações tardias 

(RAO, 2024; DAKKAK et al., 2024; SPICER 

et al., 2014). 

 

Estenose pulmonar 

A estenose pulmonar (EP) é uma cardiopa-

tia congênita caracterizada por obstruir o fluxo 

sanguíneo do ventrículo direito (VD) para o 

leito pulmonar, constituindo, por sua vez, a ca-

tegoria de obstruções da via de saída do ventrí-

culo direito (VSVD). Suas manifestações clíni-

cas podem variar de acordo com a etiologia da 

EP, porém, observa-se frequentemente, que, no 

geral, os pacientes são assintomáticos ou apre-

sentam sintomas específicos, como dispneia, 

desconforto torácico, tontura ou síncope du-

rante o esforço (BAUMGARTNER et al., 

2020). 

Em relação aos achados clínicos no pro-

cesso de diagnóstico, pode-se incluir um sopro 

sistólico por toda a área de obstrução e uma am-

pla divisão da segunda bulha cardíaca. Na peri-

feria da EP, o sopro sistólico é tipicamente aus-

cultado nos campos pulmonares. Dentre as téc-

nicas de exames utilizadas, o eletrocardiograma 

tem função de identificação de tamanho, forma 

e função do ventrículo direito, além da avalia-

ção da posição ou do nível exato da obstrução 

VSVD. A ultrassonografia doppler é usada para 

a medição da velocidade de fluxo através de 

uma obstrução, avaliando, assim, a gravidade 

desta. Na presença de função normal do VD e 

fluxo transvalvar normal, a obstrução da VSVD 

é considerada leve quando o gradiente de pico 

através da obstrução 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 obstrução se um bom 

valor sistólico da função do VD estiver presente, 

já que, em uma situação de baixo fluxo e baixo 

gradiente, a avaliação da gravidade de uma obs-

trução VSVD torna-se muito difícil (BAUM-

GARTNER et al., 2020). 

A ressonância magnética cardiovascular é 

uma técnica mais robusta e confiável para a 

quantificação dos tamanhos, dos volumes e da 

fração de ejeção do VD. Tal técnica, em con-

junto com a tomografia computadorizada cardi-

ovascular, fornece informações adicionais im-

portantes para identificação dos níveis de obs-

trução, sendo esses dois métodos considerados 

como de escolha para a visualização de dilata-

ção e de EP periférica (BAUMGARTNER et al., 

2020). 

Acerca do tratamento, a valvotomia por ba-

lão baseada em cateter é recomendada para pa-

cientes com EP valvular não displásica e com 

EP periférica (frequentemente com implante de 

stent). Já a cirurgia é recomendada para pacien-

tes com EP subinfundibular ou infundibular e 

anel pulmonar hipoplásico, com válvulas pul-

monares displásicas e para indivíduos com le-

sões que necessitam de abordagem cirúrgica, 

como lesões pulmonares graves de regurgitação. 
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Ademais, é importante ressaltar que quando a 

estenose é grave, desde que nenhuma substitui-

ção da válvula seja necessária, a intervenção em 

uma obstrução da VSVD em qualquer nível é 

recomendada independentemente dos sintomas. 

Porém, se a substituição cirúrgica da válvula for 

a única opção, indica-se somente aos pacientes 

com EP grave que são sintomáticos (BAUM-

GARTNER et al., 2020). 

 

Persistência do canal arterial  

O canal arterial, também conhecido como 

ducto arterial, é um shunt arteriovenoso que 

transporta sangue que iria para os pulmões em 

direção à placenta durante o período fetal, de 

modo a manter a oxigenação sistêmica, já que 

os pulmões do infante neste estágio de desen-

volvimento ainda não estão aptos para suportar 

a alta carga de sangue produzida. Ao nascer, o 

lúmen do canal arterial é progressivamente di-

minuído por conta do aumento da tensão de oxi-

gênio e redução dos níveis de prostaglandinas, 

resultando na formação do ligamento arterial, 

normalmente por volta do primeiro ano de vida 

(SUCIU et al., 2023). A persistência do canal 

arterial (PCA) ocorre frequentemente pela pre-

sença de estruturas imaturas no corpo do feto e 

pela ausência de resposta aos mecanismos de 

constrição fisiológicos que o corpo possui 

(HAMRICK et al., 2020). 

Com relação às manifestações clínicas, elas 

podem ocorrer proporcionalmente ao grau do 

shunt esquerda-direita presente, e gerar quadro 

de edema pulmonar, hipertensão pulmonar, al-

terações respiratórias e redução do fluxo san-

guíneo gastrointestinal, renal e cerebral (HAM-

RICK et al., 2020). Entretanto, muitos pacien-

tes com a patologia podem não apresentar sin-

tomas, já que o exame clínico raramente chega 

ao diagnóstico de PCA sem auxílio de exames 

complementares mais específicos para detectar 

a doença (SUCIU et al., 2023). 

A condição é diagnosticada na grande mai-

oria dos casos acidentalmente, durante exame 

de ecocardiografia realizado por conta de sus-

peita de outras condições clínicas. Em mo-

mento que houver suspeita de PCA, o ecocardi-

ograma transtorácico é o exame preferível e 

menos invasivo para avaliar a significância he-

modinâmica da doença para o funcionamento 

cardiovascular do paciente. A avaliação do 

fluxo sanguíneo, tamanho do ducto e direção do 

shunt também pode ser realizada por meio do 

ecocardiograma bidimensional com doppler co-

lorido (BACKES et al., 2022). 

A análise da patologia em pacientes adultos 

por meio do ecocardiograma transtorácico pode 

ser prejudicada por presença de janelas acústi-

cas não favoráveis à visualização, e o uso do 

doppler pode não ter boa acurácia por conta da 

presença de elevada resistência vascular pulmo-

nar. Dentre adolescentes e adultos em investi-

gação para PCA, a ressonância magnética car-

díaca pode apresentar achados não observados 

em outros exames realizados, já que se tornou o 

exame padrão-ouro para verificar fluxo sanguí-

neo, funcionalidade e morfologia dos ductos e 

suas características de forma não-invasiva 

(BACKES et al., 2022). 

Além disso, a tomografia computadorizada 

pode ser uma opção mais rápida e de mais fácil 

acesso, principalmente para verificar doenças 

tromboembólicas, as quais são mais prevalentes 

em pacientes mais velhos e com PCA de longa 

duração associada à hipertensão pulmonar 

(BACKES et al., 2022). 

Quanto ao tratamento da PCA em adultos, o 

fechamento do canal por meio de técnica trans-

cateter é o meio mais utilizado para resolução 

do quadro, sendo mais indicado em pacientes 

que possuem quadro hemodinamicamente sig-

nificativo e com algum dos seguintes sintomas: 

IC congestiva, hipercirculação pulmonar ou au-



 

94 
 

mento de átrio esquerdo ou de ventrículo es-

querdo. Em pacientes que não possuem morfo-

logia ductal adequada para o procedimento, in-

tervenção cirúrgica por toracoscopia videoas-

sistida ou toracotomia podem ser realizadas, 

com altas taxas de sucesso e poucas complica-

ções associadas ao fazê-las. Em pacientes com 

hipertensão pulmonar associada, após avaliação 

minuciosa do shunt presente na circulação, é 

importante realizar uma oclusão teste com ba-

lão, de modo a verificar prováveis riscos e be-

nefícios da intervenção para esses pacientes 

(BACKES et al., 2022). 

 

Coarctação da aorta 

A coarctação da aorta, também conhecida 

como o seu estreitamento ou constrição, é uma 

cardiopatia congênita obstrutiva relativamente 

comum, sendo principalmente prevalente no 

sexo masculino e em mulheres com síndrome 

de Turner. A coarctação pode ocorrer como um 

defeito isolado, no entanto, na maior parte dos 

casos, acompanha outras alterações, como 

valva aórtica bicúspide, estenose aórtica, defei-

tos de septo e insuficiência mitral (KUMAR et 

al., 2023). 

Quanto às manifestações clínicas, a coarcta-

ção pós-ductal geralmente é assintomática, e a 

doença pode permanecer oculta até a vida 

adulta. Pode ser notada hipertensão nas extre-

midades superiores, enquanto os membros infe-

riores exibem pulso fraco e hipotensão relativa, 

associada a sintomas de claudicação e hipoter-

mia. Nota-se na projeção da coarctação uma cir-

culação colateral exuberante formada pelas ar-

térias intercostais e torácica interna, que estão 

muito aumentadas; a expansão do fluxo através 

desses vasos pode causar a “erosão” das coste-

las, um sinal visível nas radiografias. Na maio-

ria dos casos, as coarctações importantes estão 

associadas a sopros sistólicos (KIM et al., 

2020). 

O diagnóstico da coarctação da aorta em 

adultos depende de uma abordagem clínica e 

complementar detalhada, integrando o exame 

físico com os exames de imagem. A apresenta-

ção clínica mais comum é hipertensão arterial 

sistêmica resistente ao tratamento, associada a 

diferenças de pressão arterial entre os membros 

superiores e inferiores, sendo essa diferença ge-

ralmente maior que 20 mmHg, um achado su-

gestivo. Pulsos femorais diminuídos ou atrasa-

dos em relação aos braquiais e a presença de so-

pros sistólicos em regiões torácicas ou interes-

capulares também são sinais importantes (IS-

SELBACHER et al., 2022). 

Os exames de imagem têm papel crucial na 

confirmação do diagnóstico. Na ecocardiogra-

fia transtorácica (ETT), a coarctação de aorta 

pode ser identificada pelo estreitamento no 

istmo aórtico, geralmente distal à origem da ar-

téria subclávia esquerda. O gradiente de pressão 

de transcoarctação medido pela ETT maior que 

20 mmHg é considerado diagnóstico. Contudo, 

a precisão da ETT pode ser limitada em adultos 

devido a janelas acústicas inadequadas, sendo a 

ecocardiografia transesofágica 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 lúmen aór-

tico menor que 50% do diâmetro normal espe-

rado ou um diâmetro absoluto inferior a 1,5 cm 

são critérios frequentemente relatados em estu-

dos. A ressonância magnética cardiovascular 

(RMC), padrão-ouro na avaliação anatômica e 

funcional, permite a medição precisa do fluxo 

sanguíneo. Gradientes de pressão medidos na 

RMC superiores a 20 mmHg também confir-

mam o diagnóstico e auxiliam na estratificação 

da gravidade (DIJKEMA et al., 2019). 

O cateterismo cardíaco, embora invasivo, é 

essencial em situações específicas. Ele permite 
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a medição direta de gradientes de pressão de 

transcoarctação e é considerado diagnóstico 

quando o gradiente excede 20 mmHg. Além 

disso, oferece informações importantes sobre a 

circulação coronariana e viabilidade de inter-

venções endovasculares (RAZA et al., 2023). 

O tratamento da coarctação de aorta em 

adultos visa corrigir o estreitamento, aliviar a 

hipertensão e prevenir complicações tardias. A 

escolha da abordagem terapêutica depende da 

gravidade da cardiopatia, da anatomia do paci-

ente e das condições clínicas associadas (KIM 

et al., 2020). 

Nas últimas décadas, as intervenções endo-

vasculares têm se tornado a primeira linha de 

tratamento em adultos devido à sua natureza 

minimamente invasiva. A angioplastia com ba-

lão, seguida pela colocação de stents, é o mé-

todo preferido. Os stents são usados para man-

ter o lúmen aórtico aberto e restaurar o fluxo 

sanguíneo adequado. Stents cobertos são espe-

cialmente indicados em casos de maior risco de 

complicações, como rupturas. Estudos mostram 

que pacientes tratados com stents cobertos apre-

sentam taxas de sucesso acima de 95%, com 

gradientes de pressão reduzidos para menos de 

10 mmHg após a intervenção (HOLZER et al., 

2021). 

Para pacientes inadequados para tratamento 

endovascular devido à anatomia ou complica-

ções, a cirurgia aberta é recomendada. As op-

ções cirúrgicas incluem: ressecção com anasto-

mose término-terminal (indicada para coarcta-

ções curtas, oferece altas taxas de sucesso), in-

terposição de enxerto (utilizada em coarctações 

longas ou associadas a aneurismas) e bypass ex-

tra-anatômico (opção para anatomias comple-

xas ou coarctações associadas a patologias ex-

tensas) (RAZA et al., 2023). 

No pós-operatório, o controle rigoroso da 

hipertensão residual é essencial, pois, mesmo 

após correção bem-sucedida, até 50% dos paci-

entes podem permanecer hipertensos. O es-

quema terapêutico 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 complicações, como recoarctação ou 

aneurismas. A realização periódica de exames 

físicos e o controle rigoroso da hipertensão são 

essenciais para reduzir o risco cardiovascular a 

longo prazo (KIM et al., 2020). 

 

Estenose aórtica congênita 

A estenose aórtica (EA) é a valvopatia grave 

mais corriqueira na população e é caracterizada 

pela não funcionalidade de abertura total da 

valva aórtica, o que diminui o fluxo de saída de 

sangue pelo ventrículo esquerdo. A doença val-

var congênita ocorre pelo fato da pessoa nascer 

com a valva aórtica bicúspide ou unicúspide, a 

qual associada a uma calcificação gera a valvo-

patia, dificultando sua abertura. Essa calcifica-

ção é mais uma etiologia da enfermidade, sendo 

mais comum em idosos e relacionada à forma-

ção de placas de ateroma (MORAIS et al., 

2021). 

A estenose aórtica congênita geralmente 

permanece assintomática até os 10 a 20 anos de 

idade, quando os sintomas começam a surgir. 

Com o tempo, a estenose tende a progredir, re-

sultando em descompensação e manifestando-

se pela clássica tríade de sintomas SAD (sín-

cope, angina e dispneia). Outros sinais incluem 

insuficiência cardíaca e arritmias, como fibrila-

ção ventricular, que pode levar à morte súbita. 

O sopro de ejeção crescendo-decrescendo é 

uma característica marcante dessa condição 

(OLIVEIRA JÚNIOR et al., 2023). 

Na idade adulta, a estenose aórtica assinto-

mática frequentemente não requer intervenção 
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imediata. No entanto, quando os sintomas evo-

luem, a substituição da valva por via percutânea 

ou por cirurgia torna-se necessária e eficaz. A 

cirurgia de substituição valvar é uma das prin-

cipais opções terapêuticas. Para crianças com 

estenose aórtica progressiva grave ou sintomá-

tica, a valvotomia com balão é uma abordagem 

eficiente (OLIVEIRA JÚNIOR et al., 2023). 

O diagnóstico é feito por meio da ecocardi-

ografia, complementado pelo exame físico. O 

sinal físico mais característico da estenose aór-

tica é um sopro sistólico áspero, de pico tardio, 

geralmente audível no segundo espaço intercos-

tal direito, irradiando-se para as artérias caróti-

das. Outros sinais incluem pulso carotídeo as-

cendente retardado e segunda bulha aórtica ate-

nuada ou ausente. No entanto, em indivíduos 

idosos ou com aterosclerose e hipertensão, es-

ses sinais clássicos podem ser menos perceptí-

veis ou até mascarados (AQUINO et al., 2024). 

A ecocardiografia transtorácica é o exame 

inicial recomendado para o diagnóstico de este-

nose aórtica, fornecendo informações detalha-

das sobre anatomia e movimento valvar, calci-

ficação e função ventricular esquerda. Os parâ-

metros principais para avaliar a gravidade da 

estenose incluem a velocidade máxima do fluxo 

transaórtico e o gradiente de pressão médio ob-

tido pelo doppler. É importante destacar que, 

geralmente, os pacientes permanecem assinto-

máticos até que a velocidade transvalvar ultra-

passe valores críticos. Contudo, a avaliação da 

gravidade pode ser desafiadora em casos de dis-

função ventricular esquerda concomitante 

(AQUINO et al., 2024). 

Pacientes com estenose aórtica grave e sin-

tomas como dispneia, angina ou síncope têm in-

dicação clara de intervenção. Na ausência de 

sintomas, a presença de fatores complicadores 

deve ser avaliada para determinar a necessidade 

de tratamento. De acordo com as diretrizes, es-

ses fatores incluem: disfunção do ventrículo es-

querdo no ecocardiograma (FEVE < 50%), 

marcadores de mau prognóstico (AVA < 0,7 

cm², velocidade do jato aórtico > 5,0 m/s, gra-

diente médio VE/aorta > 60 mmHg), teste ergo-

métrico com ausência de reserva inotrópica ou 

baixa capacidade funcional, hipotensão durante 

o esforço (queda ≥ 20 mmHg na pressão arterial 

sistólica) e presença de sintomas em baixa 

carga (TARASOUTCHI et al., 2020). 

 

Anomalia de Ebstein 

A anomalia de Ebstein (AE) é caracterizada 

por alterações morfológicas e funcionais na vál-

vula tricúspide (VT) e no ventrículo direito 

(VD). Embora comumente identificável no pe-

ríodo pré-natal ou na primeira infância, muitos 

adultos apresentam o quadro, relatando palpita-

ções e arritmias — especialmente em casos de 

adultos não operados —, além de sintomas de 

insuficiência cardíaca, como dispneia, fadiga e 

edema nas extremidades inferiores (PASQUA-

LIN et al., 2024). 

O ecocardiograma é o principal exame para 

diagnóstico da AE, pois com ele é possível con-

firmar o quadro e avaliar o grau de comprome-

timento da VT e outras anormalidades presen-

tes. O diagnóstico da AE por esse exame se dá 

a partir da confirmação do deslocamento do fo-

lheto septal da válvula, um deslocamento de 8 

mm é um forte indicativo da presença da ano-

malia. Uma vista apical de quatro câmaras per-

mite a melhor avaliação deste deslocamento. O 

tamanho do átrio direito, as duas porções do VD 

e o ventrículo esquerdo (VE) também podem 

ser avaliados nesse exame (FUCHS & CON-

NOLLY, 2020).  

O eletrocardiograma (ECG) também é 

muito utilizado para confirmar o diagnóstico. O 

ECG do paciente com AE pode revelar muitos 

achados patológicos. Um dos principais acha-

dos são ondas P gigantes ou aumentadas, muitas 
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vezes denominadas como “ondas P do Hima-

laia”, as quais são resultados do aumento do 

átrio direito e são visualizadas em geral primei-

ramente nas derivações precordiais V2 e V3 

(FUCHS & CONNOLLY, 2020).  

Além disso, o intervalo P-R é muitas vezes 

aumentado em virtude da dilatação atrial e do 

atraso de condução intra-atrial. O bloqueio do 

ramo direito está relacionado com o bloqueio na 

condução do estímulo elétrico no feixe de Hiss 

direito, o substrato eletrofisiológico alterado e 

desorganizado reflete em uma prolongação 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 tórax em virtude de uma miopatia ge-

neralizada do ventrículo direito. Também existe 

uma redução da voltagem do intervalo QRS 

com o aumento da idade do paciente. A má con-

dução de Wolff-Parkinsson-White, flutter atrial 

e a fibrilação atrial são comuns na AE em paci-

entes com idade mais avançada (FUCHS & 

CONNOLLY, 2020).  

Os achados da radiografia de tórax depen-

dem muito da gravidade da doença. Em casos 

mais graves, com aumento significativo do lado 

direito do coração, 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 não tem demonstrado papel 

substancial ou efetivo, de forma que pacientes 

sintomáticos devem ser encaminhados para ci-

rurgia. Os pacientes adultos indicados para ci-

rurgia são aqueles que apresentam elevada re-

gurgitação da VT, sintomas de insuficiência 

cardíaca, cianose devido ao shunt da direita 

para a esquerda, arritmia atrial, intolerância ao 

exercício físico e disfunção progressiva do ven-

trículo direito. Medicamentos diuréticos podem 

ser utilizados para o tratamento de insuficiência 

cardíaca antes da cirurgia ou em pacientes que 

não são indicados para a intervenção cirúrgica 

(FUCHS & CONNOLLY, 2020). 

Atualmente, a principal técnica de reparo é 

a reconstrução de cone (RC). A RC consiste na 

delaminação cirúrgica de todos os três folhetos 

da VT para obter o anel completo em 360° e em 

posição anatômica. Contraindicações clínicas 

para realização da cirurgia são a idade do paci-

ente (> 55-60 anos), hipertensão pulmonar e 

fração de ejeção ventricular esquerda reduzida 

(> 30%). Quando a cirurgia de remodelação da 

válvula tricúspide não for possível, a VT pode 

ser substituída por biopróteses, que têm sido 

utilizadas em detrimento de válvulas mecânicas, 

apresentando boa durabilidade (RAMCHA-

RAN et al., 2022). 

Pacientes com AE devem ter a monitoriza-

ção por ECG em virtude da alta incidência de 

arritmias cardíacas. Em casos de distúrbios rít-

micos ou síncopes inexplicáveis, esses pacien-

tes devem ser referenciados para a análise ele-

trofisiológica. Essas arritmias podem ser trata-

das com ablações por cateter, sendo a ablação 

cirúrgica uma alternativa nos cenários em que 

aquela não for possível (RAMCHARAN et al., 

2022). 

 

Atresia pulmonar 

É uma cardiopatia congênita que ocorre de-

vido a uma hipoplasia da valva mitral. O supri-

mento sanguíneo pulmonar se dá pela continui-

dade do canal arterial e colaterais sistêmicos 

pulmonares. Comumente é associada a outras 

modificações anatômicas, sendo presente desde 

a septação interventricular incompleta à com-

pleta ausência de artéria pulmonar (GARG & 

SHARMA, 2022).  

Devido a esse amplo espectro de modifica-

ções geralmente associados à atresia pulmonar, 

há diferentes tipos de apresentação clínica, po-
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rém, é comum a presença de cianose e hipoxe-

mia no período neonatal além de hipoxemia 

progressiva acompanhando o crescimento da 

criança e cansaço aos esforços e congestão pul-

monar na idade adulta. Ao exame físico, é co-

mum a presença de segunda bulha cardíaca em 

foco pulmonar única e sopro contínuo devido à 

presença do canal arterial ou colaterais sistê-

mico-pulmonares (MOREIRA et al., 2020). 

O diagnóstico da atresia pulmonar é fre-

quentemente realizado ainda ao nascer, ou na 

infância, quando não diagnosticado previa-

mente, sendo feito pela sintomatologia do paci-

ente e alguns exames complementares, como o 

ecocardiograma e até mesmo o cateterismo car-

díaco. A ecocardiografia mostra achados anatô-

micos semelhantes aos da tetralogia de Fallot, 

com ausência de conexão direta com o ventrí-

culo direito e o tronco pulmonar. Neste caso, 

avaliação cuidadosa do tronco pulmonar é ne-

cessária, com medidas dos tamanhos do tronco 

pulmonar (TP) e dos ramos das artérias pulmo-

nares (MOREIRA et al., 2020). 

Já o cateterismo cardíaco é utilizado para 

detalhar a anatomia das artérias pulmonares e 

suas colaterais, sendo de extrema importância 

para o manejo do tratamento e a correção ana-

tômica, caso necessária. Além disso, o eletro-

cardiograma (ECG) é utilizado como um exame 

complementar mais rápido e de fácil acesso. 

Seus achados são 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 correção cirúrgica da atresia pulmonar, 

dependendo da finalidade da cirurgia, se ela tem 

caráter paliativo (casos desfavoráveis) ou uma 

correção cirúrgica total. Para pacientes adultos, 

a principal conduta depende da sintomatologia 

do paciente, podendo utilizar a correção cirúr-

gica ou um tratamento expectante clínico, como 

realizado no caso descrito por Atik et al. (2020), 

devido ao quadro clínico apresentado pelo pa-

ciente (VAN DE WOESTIJNE et al., 2022). 

 

Tetralogia de Fallot  

É uma condição caracterizada por quatro 

anomalias principais: um defeito no septo ven-

tricular, que cria uma comunicação entre os 

ventrículos e permite a mistura de sangue oxi-

genado e desoxigenado; a estenose da saída do 

ventrículo direito, localizada na válvula pulmo-

nar ou na artéria pulmonar, causando um estrei-

tamento que dificulta o fluxo sanguíneo; a po-

sição anormal da aorta, situada diretamente so-

bre o defeito do septo ventricular, recebendo 

sangue de ambos os ventrículos; e a hipertrofia 

do ventrículo direito, que se torna mais espesso 

devido à pressão aumentada necessária para 

bombear o sangue através da estenose (MAI-

NARDO et al., 2024). 

O diagnóstico da tetralogia de Fallot (TF) se 

beneficia de técnicas como a ecocardiografia 

fetal e a ecocardiografia, capazes de detectar a 

TF antes e após o 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 específicos, especialmente para ava-

liar a anatomia vascular associada à TF. Em-

bora menos comum, a TC pode ser útil em pa-

cientes mais velhos ou em situações em que as 

outras técnicas não fornecem informações sufi-

cientes (MAINARDO et al., 2024). 

O tratamento da tetralogia de Fallot (TF) é 

complexo e requer uma abordagem multidisci-

plinar, com a escolha terapêutica dependendo 

da gravidade da condição, da idade do paciente 

e das anomalias específicas presentes. O trata-

mento medicamentoso é importante, especial-

mente quando a cirurgia não pode ser realizada 

imediatamente ou em situações de emergência, 
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visando controlar sintomas, melhorar a oxige-

nação e preparar o paciente para a cirurgia fu-

tura (SÁ & CARVALHO, 2023). Nessas situa-

ções, o oxigênio é administrado para tratar a hi-

poxemia, enquanto a morfina alivia a ansiedade 

durante crises hipoxêmicas, e os betabloquea-

dores controlam a frequência cardíaca. A feni-

lefrina aumenta a pressão arterial em casos de 

hipotensão e os diuréticos são indicados em si-

tuações de insuficiência cardíaca (SÁ & CAR-

VALHO, 2023).  

É importante ressaltar que o tratamento me-

dicamentoso geralmente é considerado uma 

medida temporária e paliativa, uma vez que a 

correção cirúrgica é a terapia definitiva para 

essa condição. Portanto, enquanto os medica-

mentos desempenham um papel crucial na esta-

bilização do paciente e no alívio dos sintomas, 

a intervenção cirúrgica permanece como a solu-

ção a longo prazo para a tetralogia de Fallot (SÁ 

& CARVALHO, 2023).  

A cirurgia corretiva é frequentemente reali-

zada na infância, geralmente entre 4 e 12 meses 

de idade, e envolve a reparação das quatro anor-

malidades cardíacas. A abordagem cirúrgica 

pode ser categorizada em procedimentos palia-

tivos, como a shunt de Blalock-Taussig, que 

pode ser realizada em casos mais graves antes 

da correção definitiva, e a cirurgia de reparo to-

tal, que visa corrigir todas as anomalias de uma 

só vez. O pré-operatório envolve uma avaliação 

cuidadosa do estado clínico do paciente, inclu-

indo exames de imagem e testes de função car-

díaca, para determinar a melhor abordagem ci-

rúrgica. O manejo anestésico, por exemplo, é 

essencial, pois pacientes com TF podem apre-

sentar complicações relacionadas à depuração 

de anestésicos, como o etomidato, que é afetada 

pela condição (TENORIO et al., 2024). 

 

 

 

Transposição das grandes artérias 

É uma malformação caracterizada pela in-

versão das artérias que saem do coração, na 

qual a artéria pulmonar se origina do ventrículo 

esquerdo e a artéria aorta do ventrículo direito, 

prejudicando circulação e dificultando a distri-

buição de oxigênio para o corpo. As manifesta-

ções clínicas iniciais correspondem à cianose 

central neonatal, hipoxemia grave e acidose, de-

pendendo do fluxo pulmonar e da quantidade de 

sangue misturado. Se não houver comunicação 

entre as circulações em nível atrial ou ventricu-

lar, a TGA causará incompatibilidade com a 

vida e levará o paciente a óbito de maneira pre-

coce (BEARARE et al., 2020). 

O diagnóstico pode ser realizado a partir do 

teste do coraçãozinho, 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 é inicialmente feito a partir da 

atriosseptostomia com balão, procedimento re-

alizado para permitir a mistura de sangue oxi-

genado e desoxigenado ao criar uma abertura 

entre os átrios. É tratamento temporário, utili-

zado para proporcionar maior sobrevida e esta-

bilizar o recém-nascido para a intervenção defi-

nitiva (CASTRO et al., 2024). 

A cirurgia considerada oficial para a TGA é 

conhecida como cirurgia de Jatene, introduzida 

em 1975. Ela consiste na troca das artérias para 

o seu lugar correto e reimplante das artérias co-

ronárias. Apesar do aumento na sobrevida, é 

considerada de alta complexidade e possui pos-

síveis complicações pós-operatórias, como es-

tenose das coronarianas, arritmias e disfunção 

ventricular. Essas complicações podem ser vis-

tas a longo prazo, sendo necessária a avaliação 

contínua desses pacientes durante a infância e a 

vida adulta para prevenir o desenvolvimento de 
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outros problemas cardíacos e avaliação da ne-

cessidade de novos procedimentos (CASTRO 

et al., 2024). 

 

Ventrículo único 

Corresponde a uma série de cardiopatias 

que apresentam apenas um ventrículo funcio-

nante, no qual há perda anatômica ou funcional 

de uma cavidade ventricular, devido à embrio-

gênese incorreta. São exemplos de variações 

patológicas do ventrículo único: ventrículo es-

querdo de dupla entrada, síndrome do coração 

esquerdo hipoplásico, atresia tricúspide, comu-

nicação interventricular desequilibrada, anoma-

lias de Ebstein e ventrículo esquerdo ou direito 

com dupla via de saída (MANGARAVITI et al., 

2023). 

O reconhecimento da patologia pós-natal é 

feito por meio de diversas técnicas, com o eco-

cardiograma transtorácico sendo o mais utili-

zado, já que permite avaliar a variedade de ven-

trículo único presente e identificar alterações 

anatômicas, como hipoplasia de ventrículo, 

atresia de válvulas, defeitos septais e anomalias 

nas vias de saída. Embora a ressonância magné-

tica e a angiotomografia sejam menos práticas, 

elas oferecem melhor resolução, possibilitando 

a avaliação do volume cardíaco e das estruturas 

extracardíacas, o que tem feito seu uso crescer, 

muitas vezes substituindo o cateterismo como 

ferramenta diagnóstica menos invasiva. No en-

tanto, seu uso é limitado pelo alto custo, pela 

escassez de profissionais qualificados em adul-

tos com cardiopatia congênita e pela falta de 

consenso em alguns pontos da literatura, o que 

dificulta a interpretação dos valores encontra-

dos (ROCCO et al., 2023).  

Outras modalidades, como eletrocardio-

grama, raio-X, tomografia computadorizada de 

tórax, oximetria de pulso e o teste de exercício 

cardiopulmonar (TECP), também auxiliam na 

avaliação, sendo este último utilizado para ava-

liar a gravidade da doença (ROCCO et al., 

2023). 

O manejo do ventrículo único é exclusiva-

mente cirúrgico, em que as intervenções devem 

ser sempre propostas após uma avaliação minu-

ciosa dos riscos e benefícios ao paciente, como 

as cirurgias de Glenn bidirecional e a de Fontan, 

também chamada de conexão 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 pressórica do ventrículo 

funcionante, sendo necessário, em alguns casos, 

realizar previamente a operação de Norwood. O 

procedimento de Fontan é definitivo em pacien-

tes que possuem ventrículo único com fisiolo-

gia funcional e consiste na realização de uma 

anastomose da veia cava inferior com a artéria 

pulmonar, o que redireciona o fluxo da circula-

ção sistêmica diretamente para o pulmão, a fim 

de eliminar a hipóxia por meio do shunt direito-

esquerdo e da redução da sobrecarga volumé-

trica do ventrículo funcional (MANGARAVITI 

et al., 2023). 

O procedimento cirúrgico inclui riscos e 

malefícios, como a congestão venosa e a saída 

reduzida no fluxo sanguíneo, visto que não há 

mais uma bomba para impulsionar o sangue, 

utilizando-se a energia pós-capilar para realizar 

a condução para os pulmões (GEWILLIG & 

BROWN, 2016). Além disso, destaca-se a fun-

cionalidade de sistemas do corpo que podem ser 

lesionados a longo prazo, passando a apresentar 

complicações como: disfunção renal, hiperten-

são venosa e proteinose (síndrome de Fontan), 

aumento da resistência vascular pulmonar, ar-

ritmias, insuficiência cardíaca, entre outras, le-

vando a possíveis novas intervenções (HEA-

TON & HELLER, 2022). 
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CONCLUSÃO 

As CC, frequentemente tratadas na infância, 

exigem manejo contínuo na fase adulta devido 

ao risco de complicações tardias. O tratamento 

nessa etapa pode incluir terapias medicamento-

sas para controle de sintomas e prevenção de 

eventos adversos, além de intervenções cirúrgi-

cas ou procedimentos intervencionistas para 

corrigir alterações residuais ou novas complica-

ções.  

A avaliação regular e personalizada é fun-

damental para monitorar a evolução da doença, 

prevenir a progressão de disfunções cardíacas e 

determinar a necessidade de novas intervenções, 

garantindo melhor prognóstico e qualidade de 

vida para esses pacientes.
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