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1. Emergéncias e situa¢des de risco em
cardiopatas cogénitos adultos

Gragas ao avanco tecnolégico e a expansao do arsenal terapéutico
para a cardiologia Pediatrica, a abordagem das cardiopatias congénitas
tem obtido melhor resultado, sendo que, hoje, em torno de 80% destes
pacientes atingem a idade adulta). No entanto, séo poucos os defeitos
que alcangcam a cura definitiva. A grande maioria se transforma em
outro grupo de cardiopatas, com sequelas e riscos préprios, a
freqlientar os servigos de emergéncia dos hospitais gerais, impondo
que o cardiologista esteja preparado para reconhecer estas novas
situagdes, tenha conhecimentos sobre a patologia de base, o tipo de
cirurgia realizada, seus potenciais residuos e sua histéria natural.
As situacdes de emergéncia nessa populagcdo sdao comuns a
cardiologia e sua prevaléncia vai depender do substrato fisiopatolégico
da cardiopatia basica ou da sequiela cirargica. Em geral, séo pacientes
mais predispostos a arritmias, sincopes, morte subita, processos
tromboembdlicos e endocardite infecciosa.

Para fins praticos, enquadramos o cardiopata adulto congénito em
um destes trés grupos:

- 0 sobrevivente cirtrgico

- o carente de diagndstico

- o relapso do diagnéstico na infancia

No primeiro grupo, a intervencéo cirurgica estabeleceu uma fisiologia
circulatéria que satisfaz as exigéncias organicas, com reparos
anatbmicos que originam residuos ou seqlelas em maior ou menor
grau. Como prot6tipos, neste grupo incluimos os sobreviventes da
correcao da Tetralogia de Fallot, da Transposicdo Completa dos
Grandes Vasos, do coracdo univentricular, da Coarctacdo da Aorta
entre outros. No segundo grupo estéo cardiopatias que cursam, sem
maior expresséo clinica, na idade pediatrica, passando freqientemente
desapercebidas até a idade adulta. Incluem-se a Comunicagao
Interatrial, a coarctagcdo da aorta, a anomalia de Ebstein, entre outras.
O terceiro grupo esta representado pelos shunts E-D, que foram
entregues a sua evolugao natural, originando adultos com Sindrome
de Eisenmenger, devido ao desenvolvimento secundério da doenga
arterial pulmonar que, inicialmente, equilibra as pressdes ventriculares
e, posteriormente, inverte o shunt, acarretando os mdltiplos prejuizos
da hipoxemia crénica.

2. Principais Emergéncias

Arritmias. As arritmias ventriculares e supraventriculares representam
a complicagdo mais comum ha evolugéo tardia de qualquer corre¢édo
cirtrgica das cardiopatias congénitas.

A taquicardia atrial por reentrada talvez seja a arritmia mais comum e
de mais dificil manejo neste grupo de pacientes. O tratamento
medicamentoso convencional ndo alcanga sucesso na maioria das
vezes. Muitos centros ja tratam estes pacientes com ablagao por
radiofreqiiéncia, guiados pelas novas técnicas de mapeamento
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tridimensional e utilizando-se de cateteres de nova geracéao,
conseguindo sucesso em mais de 90% dos casos®.

Na corregdo atrial da TGV (Mustard e Sening) 30 — 100% destes
pacientes desenvolvem taquiarritmias atriais apds 16 anos da
corregdo®. Na classica corre¢do de Fontan, a prevaléncia da
taquicardia atrial e flutter por macrorreentrada varia de 40 a 60%®*.
Estdo associadas a morte sibita e costumam ser refratarias a qualquer
tipo de tratamento, drogas ou mesmo ablacéo e marcapasso.

Sincope. Estad muito presente no dia a dia do cardiopata congénito
adulto. Pode ter origem em varios mecanismos, como as arritmias
ventriculares ou mesmo atriais, disfun¢édo do né sinusal, no BAV total,
reacdo vasovagal etc. A taquicardia ventricular esta associada a
correcdo da Tetralogia de Fallot e pode induzir a sincopes e morte
subita. Sua incidéncia é de 0,4% ao ano, nos primeiros 25 anos de
PO, aumentando exponencialmente ap6s®®. O preditor mais sensivel
para TV sustentada nesses pacientes é a largura do QRS = ou >
180ms. H& correlacdo ainda com aneurismas da via de saida do VD
e com a insuficiéncia pulmonar livre.

Ainda nos sobreviventes da correcao de Fallot, muitos podem evoluir
para BAV total, quando, tardiamente ao Blogueio do Ramo Direito, se
associam graus de blogueio do Ramo Esquerdo. BAV total é muitas
vezes o fator indutor do diagnéstico da Transposicdo Corrigida dos
Grandes Vasos, outra malformac¢do que passa freqientemente
desapercebida até a idade adulta.

Complicac6es hipoxémicas. Os shunts D-E no adulto determinados
por hipertenséo pulmonar ou por obstrugdo da via de saida pulmonar
resultam cronicamente em policitemia, capacidade fisica limitada e
alta tendéncia a trombose vascular. Estes pacientes tém uma
hemostasia alterada com trombocitopenia, disfungéo plaquetaria, baixo
fibrinogénio, fibrindlise acelerada e deficiéncia de fatores da
coagulacéo, facilitando o surgimento de epistaxes, hemoptisis
profusas, hematomas expontaneos.

Dor torécica. Mais freqlientemente pode advir de acidentes aérticos,
principalmente relacionados & coarctagdo da Aorta, que é uma das
patologias mais diagnosticadas na idade adulta. Além disto, o indice
de recoarctagdo esta acima de 40% aos 16 anos do PO, predispondo
a complicagdes, como dissecgdo aodrtica, hematomas intramurais,
ruptura adrtica e insuficiéncia valvar aértica. Na sindrome de Marfan,
a dissecgdo aortica é o principal causador de morte.

Insuficiéncia Cardiaca Congestiva. Nao é uma situacao freqiiente.
Insuficiéncia adrtica, colaterais sistémico-pulmonares, ruptura de
aneurisma do seio de valsalva, arritmias no Fontan, disfuncéo contratil
no VD sistémico podem ser as causas predisponentes.

Angina e eventos coronarianos. Embora ndo sejam freqientes até
0 presente, os pacientes operados de TGV pela técnica de Jatene
tém maior predisposicéo a eventos coronarianos motivados pela ampla
diversidade dos padrdes coronarianos e das dificuldades técnicas de
sua translocagdo. Também os operados de ToF apresentam
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anormalidades coronarias, principalmente vasos intramurais.

AVC. Ha sempre risco nas situagdes favoraveis a trombose, central
ou periférica, com shunt D-E residual conhecido ou nédo, na fibrilagéo
atrial, e na coarctagdo da aorta que se associa com mais frequéncia
a aneurismas intracranianos. Nos pacientes operados de Fontan, a
prevaléncia é de 2,6% . Na sindrome de Eisenmenger é mais fregiiente
0 abcesso cerebral. Aproximadamente a metade dos pacientes jovens
gue apresentam AVC isquémico, sem causa identificada, tem Forame
Oval patente com ou sem aneurisma, induzindo fortemente que a
etiologia seja trombose paradoxal®.

Endocardite Infecciosa. Permanece alto risco principalmente nas
valvulotomias adrtica e pulmonar, nas proteses valvares, na corregao
do Fallot e nas cardiopatias mais complexas, especialmente se algum
material artificial for inserido. Poucas corre¢des cirurgicas de
cardiopatias congénitas dispensam o uso de profilaxia da El. As
cardiopatias congénitas representam 10 a 18% dos casos de
endocardite infecciosa, no paciente adulto®. Embora a mortalidade
tenha reduzido com o avango da antibioticoterapia, 50% desses
pacientes tém sua cardiopatia agravada e 20 a 30% requerem uma
nova cirurgia.

3. SituacBes Especificas

Patologias mais prevalentes na idade adulta e suas principais
complicacbes

Tetralogia de Fallot. A TF é a cardiopatia cianética mais freqliente
na crianga. A taxa estimada de sobrevida, apés 30 anos da cirurgia, é
de 86%19, Atualmente a tendéncia é de corre¢do em idade mais
precoce, obrigando, na maioria das vezes o uso de patch transanular
no alargamento da via de saida do VD, o que resulta em refluxo valvar
pulmonar livre. Esta insuficiéncia pulmonar é bem tolerada na idade
adulta, mas esta relacionada ao surgimento das arritmias atriais e
ventriculares, incluindo morte subita. Os fatores predisponentes séo
cardiomegalia secundaria (indice cardiotoracico >60), alargamento
progressivo do QRS (>180ms) e aumento na dispersao do intervalo
QT (>60ms). Ainda ndo ha uma avalia¢éo consistente, mas esta sendo
indicada a re-operacao, na idade adulta, para corre¢do da insuficiéncia
pulmonar, com a colocacao de prétese valvular, plastia do anel
tricispide e ablagdo dos circuitos de re-entrada, para reduzir a
incidéncia das arritmias atriais e ventriculares. Em pacientes
selecionados com alto risco para arritmia grave, a colocacao de
desfibrilador implantavel parece oferecer melhor progndstico®.

Dez a quinze por cento dos adultos com TF operados apresentam
obstrucao residual do VD com PS intracavitaria acima de 70% da
pressao sistémica. A obstrucéo pode ser valvar, subvalvar ou supra-
valvar, quando a terapéutica transcutanea com colocacéo de stents
tem se mostrado mais efetiva.

Transposicdo das Grandes Artérias. A corregao anatdmica da TGA
expandiu-se ha pouco mais de uma década. Previamente, a solugédo
adotada era a corregao fisioldgica intra-atrial pelas técnicas de Mustard
e Senning, que vigoraram por um periodo de mais de 20 anos e é
onde se tem um follow up mais longo. As principais sequelas desta
modalidade cirtrgica sao a faléncia do VD sistémico, levando a um
guadro de ICC com incidéncia proporcional ao tempo de PO,
obstrucdes nos canais atriais e as arritmias. Estima-se que apés o 1°
ano de PO a probabilidade de manter o ritmo sinusal é de 72%, aos 5
anos é de 56% e aos 13 anos é de 43%®. As desordens mais
freqlientes estdo relacionadas a disfungédo do n6 sinusal e bloqueio
da condugdo internodal, que fornecem o substrato para circuitos de
reentrada. As indicagbes para colocacao de marcapasso definitivo
sdo BAV total, bradicardia sustentada >30bpm, episédios
documentados de Stokes-Adams, depressao sistolica severa com
bradicardia e a necessidade do uso de antiarritmicos que deprimam
mais o né sinusal.

Ja a corre¢do anatdbmica da TGA pela técnica de Jatene (switch
arterial), embora com tempo de acompanhamento bem menor, tem
mostrado, como complica¢do mais frequiente, a obstrugdo supravalvar
pulmonar, com boa resposta ao tratamento percutaneo. Tem-se
observado também uma relativa alta incidéncia de estenoses e ocluséo
das artérias coronarias principais tardiamente. A prevaléncia de morte
sUbita tardia néo é desprezivel®?.

Coarctagdo da Aorta. A coarctagdo da Aorta pode eventualmente s6
ser reconhecida na idade adulta, mas com maior freqiiéncia é
diagnosticada no periodo neonatal, quando é corrigida por diversas
técnicas e esta associada a altas taxas de recoarctacédo (8 a 44%),
mas com reduzida ocorréncia de hipertensdo arterial sistémica
persistente”). Esta associada a malformagéo da véalvula adrtica em
20 a 40% dos casos, o que manda perdurar os cuidados e a vigilancia
quanto a funcéo da valvula e a complicagéo por endocardite infecciosa.
A frequéncia de aneurismas intracranianos entre pacientes com
Coarctacéo da Aorta é aproximadamente cinco vezes maior que a da
populagdo geral®. Principalmente quando a coarctacdo é operada
mais tardiamente, podem persistir alterag6es relacionadas a massa
e funcdo ventricular, esquerda predispondo a arritmias e alteracdes
isquémicas do miocardio. A recoarctagao, hoje, é preferencialmente
corrigida percutaneamente com a colocagdo de “stents”.

Cirurgia de Fontan. E a soluc&o vigente para o tratamento dos defeitos
complexos univentriculares. Geralmente o procedimento é precedido
de um primeiro estagio pela cirurgia de Glenn, quando o retorno venoso
superior (VCS) é conectado a Artéria Pulmonar e completado
oportunamente com a anastomose da VCI também a artéria pulmonar.
Esta fisiologia circulatéria tdo modificada ainda ndo esta solidificada
e, mesmo sem muito tempo de acompanhamento, os resultados ndo
sdo muito animadores. Em 10 anos de PO, a taxa de sobreviventes é
de 60%, sendo que 1/3 deles ja necessitou re-operacao, 20%
apresentam arritmias que requerem medicagdo ou marca-passo e 7-
10% apresentam hipoproteinemia devido a enteropatia perdedora de
proteina®4. E a corre¢do que mais apresenta complicagdes no
seguimento tardio. Salientam-se as arritmias, mas séo muitas também
as complicagdes anatdmicas, como a obstrugdo ou estenose por
retracao cicatricial das conexdes, os tromboembolismos, neoformagéo
de shunts, obstrugdo venosa pulmonar, insuficiéncia da valva AV Gnica
e estenose sub-adrtica.

Hipertensdo Pulmonar. Este grupo de cardiopatas congénitos adultos
que perderam o momento cirrgico apropriado € o de mais alto risco.
S&o complicagbes freqiientes a dor toracica, sincopes, processos
tromboembolicos, endocardite infecciosa, arritmias e morte subita.

Concluséao

Acrescente populagao de cardiopatas congénitos adultos vai requerer
uma profunda reflexdo dos sistemas de salde sobre o estabelecimento
de novas necessidades assistenciais, até entdo n&o previstas. Ao
cardiologista geral parece estar reservada a responsabilidade deste
atendimento, exigindo-lhe uma constante atualizagdo, nao s6 para o
reconhecimento dos potenciais residuos das corregfes cirurgicas,
atualmente vigentes, como para o tratamento das emergéncias e
complicacdes destas e também das novas técnicas que virdo.
Muitas solucdes para as situagdes de risco que envolvem este novo
grupo de cardiopatas estdo advindo com as novas técnicas de
intervencd@o por cateter, seja para instalagdo de dispositivos, como
stents, molas, préteses, como para a ablagéo por radiofreqiiéncia e
novas terapéuticas eletrofisiolégicas, como marcapassos e
desfibriladores implantaveis que visam a reduzir a morbidade e
promover uma melhor qualidade de vida.
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