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Mais de noventa por cento das criangas nascidas com tetralogia de
Fallot tém possibilidade de atingir a idade adulta nos dias atuais. No
Rio Grande do Sul, sdo aproximadamente novecentos adolescentes
e adultos para cada dez anos. No passado, apenas dez por cento
ultrapassava a segunda década.

TETRALOGIADE FALLOT

4,8% das cardiopatias congénitas
4:10.000 nascidos vivos
100/ano/RS
90% /4 idade adulta
900/10 anos RS

Da mesma forma, antes da terapéutica cirlrgica, era nula a sobrevida
das criangas com transposi¢ao de grandes vasos ap6s 0s primeiros
dez anos. Atualmente, estima-se em noventa por cento as que atingirao
a adolescéncia. Sao cerca de setecentos pacientes, no nosso Estado,
a cada dez anos.

TRANSPOSIGAO DOS GRANDES VASOS

3,9% das cardiopatias congénitas
3,1:10.000 nascidos vivos
77/ano/RS
90% /4 idade adulta
700/10 anos RS

A coarctacdo da aorta, raridade ap6s os trinta anos, sem tratamento
invasivo; hoje, prevé-se que todos os seus portadores tenham
condi¢gbes de ultrapassar a adolescéncia. Cerca de mil individuos,
em cada década, no nosso meio.

COARCTAGAO DAAORTA

4,8% das cardiopatias congénitas
4:10.000 nascidos vivos
100/ano/RS
100% £ idade adulta
1.000/10 anos RS

E estas trés entidades citadas representam apenas quinze por cento
do total das cardiopatias congénitas!* Destaca-se, ainda, que a quase
totalidade destes adolescentes e adultos foi submetida a alguma forma
de tratamento invasivo, cirdrgico ou percutaneo, e, embora com
razoavel qualidade de vida, é portadora de residuos e sequelas
exigentes de atencdo médica especializada, ndo curada plenamente
de sua cardiopatia.?

O assunto - o adolescente e o0 adulto com cardiopatia congénita - é,
hoje, constante em todos os congressos e simposios de cardiologia.
Na ultima década, dobrou o nimero de artigos relacionados, publicados
em inglés. Varios centros e ambulatérios especializados, “Grown-Up”
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em cardiopatias congénitas, concentram e racionalizam o atendimento
a esses pacientes, bem como promovem cursos e treinamento para
os cardiologistas em geral.

Algumas particularidades dividem esses pacientes em dois grupos,
embora tenham também varios pontos em comum: 0s que seguem a
histéria natural da cardiopatia, sem qualquer intervencao invasiva -
sem intervengdo; e 0os submetidos a correcdo cirirgica ou ao
cateterismo terapéutico - com intervencéo. Na rotina ambulatorial, a
relacéo entre os dois grupos é de um para um, mostrando a importancia
e abrangéncia deste atendimento.

sem intervencédo
com intervencgao
1:1

1) CARDIOPATIAS CONGENITAS SEM INTERVENGAO

A pequena repercussdo hemodinamica, a auséncia do diagnostico
na infancia, a recusa dos pais em aceitar cirurgia e a presenca de
complicagdes graves impeditivas, explica a maior parte dos adultos e
adolescentes portadores de cardiopatias congénitas ndo submetida
a qualquer procedimento invasivo.

CARDIOPATIAS CONGENITAS SEM INTERVENGAO:

cardiopatia de pequena repercussdo hemodinamica
cardiopatia com diagnéstico tardio
cardiopatia grave sem possibilidade de tratamento invasivo

Cardiopatia de pequena repercussdo hemodinamica

Valva aértica bicuspide: é a cardiopatia congénita mais comum.
Incidéncia de 2% na populacdo em geral, predominio do sexo
masculino, podendo até ser considerada, apenas, como variante
normal da valva tricispide adrtica habitual. Suspeita diagnéstica pela
presenca de sopro sistolico ejetivo, pouco intenso, em area adrtica
ou mesocardio, precedido de um estalido ejetivo. E facilmente
comprovada pela ecocardiografia. Embora possa permitir minima
obstrucéo ao fluxo do ventriculo esquerdo, ou minima insuficiéncia,
deve ser diferenciada da estenose ou insuficiéncia valvar adrtica com
repercussdo hemodindmica. A intensidade e extens@o do sopro
sistolico ou diastdlico, as altera¢Bes no eletrocardiograma e estudo
radiologico do térax e, especialmente a presenca de gradiente
ventriculo esquerdo/aorta e ou regurgitagdo valvar expressiva na
ecocardiografia transtoracica, definem o diagndstico de valvopatia
adrtica de repercussao, com progndstico muito mais severo. A
importancia do diagndstico da valva adrtica bicispide esté relacionada
a maior incidéncia e precocidade de complica¢cdes que também
ocorrem com a valva tricispide, mas menos freqlientes e mais
tardiamente. A profilaxia de endocardite infecciosa, 0 acompanhamento
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Comunicagédo interventricular: € uma cardiopatia congénita muito
frequente na crianga e pouco comum do adulto, sendo uma
caracteristica marcante na sua evolucéo o fechamento espontaneo.
Diagnostico facil pelo sopro sistélico extenso em mesocérdio, com
eletrocardiograma e estudo radiol6gico normais ou pouco alterados,
é comprovado pelo ecocardiograma mostrando um defeito bem menor
do que a aorta e gradiente alto entre os dois ventriculos, evidenciando
a normalidade da pressdo no ventriculo direito. Importante é afastar
associagdes e complicagbes da comunicagéo interventricular, como
insuficiéncia aortica, estenose subvalvar adrtica ou estenose
infundibular pulmonar, que podem ocorrer tardiamente e serem
progressivas, justificando um acompanhamento anual. E cardiopatia
compativel com vida normal, sem restricdo aos esforgos, sendo
necessaria a profilaxia de endocardite.

Comunicacao interatrial: é a cardiopatia congénita mais diagnosticada
no adulto, excluindo a valva aértica bicispide. Com a utilizagdo cada
vez mais freqlente da ecocardiografia, a presenga de pequenos
defeitos no septo interatrial € demonstrada com uma incidéncia nunca
imaginada antes, quando apenas as grandes ou médias comunicages
tinham expressao clinica ou nos exames subsidiarios. Uma minima
comunicagao interatrial restritiva, com nitido gradiente de presséo entre
os atrios, com demais exames normais e auséncia de repercussdo
para o ventriculo direito ndo evolui com as complicagdes conhecidas
dos grandes fluxos: insuficiéncia cardiaca, hipertenséo arterial
pulmonar e arritmias. Mas a associacdo de eventos isquémicos
cerebrais com foramen oval patente, minima comunicagéo interatrial
ou comunicacdo demonstrada somente por ecocardiograma
transesofagico deixa divida na conduta de néo intervengao. E sendo
necessario o fechamento, nos casos de embolias bem documentadas,
a recomendacéo é o fechamento por intervencédo percutanea.

Outras: menos frequentemente séo diagnosticadas outras cardiopatias
de minima ou nenhuma repercussao hemodinamica, sem necessidade
de acompanhamento cardiol4gico, ou somente controles esporadicos.
Sdo minimas insuficiéncias valvares mitrais ou triclspides,
transposicao corrigida dos grandes vasos sem insuficiéncia da valva
atrioventricular sistémica, raros casos de coarctacdo da aorta,
persisténcia de cava superior esquerda, estenoses pequenas de ramos
da artéria pulmonar, insuficiéncia valvar pulmonar isolada, drenagem
venosa pulmonar andmala parcial. A comprovacdo de endarterite
infecciosa em canal arterial patente, sem expresséo clinica e
diagnosticado por ecocardiograma ocasional, parece excluir esta
patologia das que n&o necessitam intervengao.

@ Cardiopatia com diagnéstico tardio

A ocorréncia de cardiopatia congénita de repercussdo hemodinamica
moderada a importante é relativamente comum em adolescentes e
adultos. Resulta de vérias causas, como diagnéstico ndo realizado
pela auséncia de sintomas, com destaque para a comunicagao
interatrial e coarctagcdo da aorta, cardiopatias com gravidade
progressiva, como as estenoses valvar ou subvalvar adrticas, recusa
de tratamento tempestivo, como ainda acontece com casos de
tetralogia de Fallot, comunicag&o interventricular e coarctagdo da aorta.

A conduta nestas cardiopatias com repercussdo hemodinamica
importante ndo difere muito daquela indicada nas criangas. Em
principio, a idade néo contra-indica qualquer intervengéo, embora seja
fator de risco. Complicagdes como hipertenséo arterial pulmonar ou
faléncia ventricular devem pesar bastante na indicagdo de
procedimento invasivo. Mas casos graves de comunicagéo interatrial,
desde que sem hipertens@o pulmonar severa, beneficiam-se com a
intervengdo, mesmo ja havendo comprometimento miocéardico severo.
Ao contrario, a cardiomiopatia resultante da hip6xia crénica das
cardiopatias congénitas ciandéticas ndo operadas, ou sequela de muito
tempo de sobrecarga ventricular de presséo ou volume das valvopatias,
compromete, extraordinariamente, o prognostico cirirgico e destaca
a importancia da prevencgdo destas complicagdes com o diagnéstico
e conduta intervencionista precoces.*

-Cardiopatia grave sem possibilidade de tratamento invasivo

Sao cardiopatias com complica¢cBes tdo graves que contra-indicam
qualquer procedimento invasivo de rotina, exceto transplante cardiaco
ou pulmonar. Apresentam dificil e frustrante tratamento clinico,
habitualmente mau progndéstico e definido comprometimento da
qualidade de vida.® Exemplos freqlientes sdo os portadores de
hipertenséo arterial pulmonar irreversivel secundaria aos grandes
“shunts”, de comprometimento miocéardico severo, e, raramente, de
defeitos anatdmicos sem possibilidade de intervengdo, mesmo
paliativa, como algumas formas de atresia pulmonar com comunicagéo
interventricular, acentuada circulagéo pulmonar colateral, sem ramos
centrais identificaveis da artéria pulmonar.

Em relacéo a hipertensao arterial pulmonar ha expectativa de beneficio,
modificando o prognoéstico e a qualidade de vida, com o uso de
potentes vasodilatadores pulmonares, como as protaglandinas,
epoprostenol e iloprost, bem como outros produtos como o bosentan
e o sildenafil.®”

1) CARDIOPATIAS CONGENITAS COM
INTERVENCAO

E o grupo que recebe mais atencéo no atendimento das cardiopatias
congénitas nos adolescentes e adultos. O notavel desenvolvimento
da cirurgia cardiaca, no nosso meio, na segunda metade dos anos
setenta e, especialmente, da década seguinte, resulta hoje num grande
namero de adolescentes e adultos em fase de pés-operatorio tardio:
de cardiopatias congénitas simples, como ligadura do canal arterial,
mas também de cardiopatias complexas, como transposi¢do de
grandes vasos, ou as varias formas de ventriculo Gnico funcional.® E
0 tempo tem ensinado que mesmo cirurgia de rotina, como a corregao
da tetralogia de Fallot, indiscutivel agente de intervencao benéfica na
histéria natural desta doenga, exige cuidado permanente na
identificacé@o e resolugdo de situagBes de risco e comprometimento
da qualidade de vida. A terapéutica cirdrgica de uma cardiopatia
congénita, simultaneamente ao beneficio, deixa residuo e gera
sequela, constituindo uma “nova cardiopatia”, nao mais exclusivamente
congénita, mas com importante componente adquirido. E cada vez
mais o cateterismo terapéutico, com dilata¢des valvares e vasculares,
com implantes de proteses endocavitarias e intravasculares, associa-
se a terapéutica cirdrgica, formando, também, novas cardiopatias.

IINTERVENGAO NAS CARDIOPATIAS CONGENITAS

[ cirurgia

o corretiva
- funcional (“Mustard”,“Fontan”...)
- anatdmica (correcdo de tetralogia de Fallot...)

o paliativa (“shunt” sistémico-pulmonar, “Glenn”...)
[} terapéutica percutanea

o dilatacao

- atriosseptostomia (transposicédo de grandes vasos...)
- valvar (pulmonar, aértica...)

- vascular (coarctacdo da aorta...)

o implante de prétese

- mola (persisténcia do canal arterial...)

- “stent” (estenose de ramo da artéria pulmonar...)

- “amplatzer” (comunicagéo interatrial...)

Alguns conceitos ajudam na compreenséo dessas novas cardiopatias.

Residuo é aquilo que a cirurgia, intencionalmente ou ndo, ndo eliminou.
E o caso de permanéncia de fluxo por um canal arterial ligado, ou
hipertenséo arterial pulmonar apés a correcdo de uma comunicagéo
interventricular fechada tardiamente. Ja seqiiela é o que resulta da
intervengdo, também intencional ou ndo, como a cicatriz de uma
ventriculotomia direita na correcao de tetralogia de Fallot ou obstrugéo
ao fluxo venoso numa cirurgia tipo Fontan. Reserva-se o termo
complicacdo para definir uma seqiiela, residuo, ou associacéo destes,
de grande repercusséo hemodinamica, de risco, algo ndo desejado e
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que, de modo geral, exige conduta especifica. E o caso da necessidade
de implante de marca-passo apo6s cirurgia de defeito septal
atrioventricular por bloqueio atrioventricular total, ou a reoperagdo para
desobstrugdo da via de saida do ventriculo direito, apds alguns anos

da correcéo de tetralogia de Fallot. ) ) L
Na busca dessas complicacdes, a ecocardiografia transesofagica é

um notavel recurso, bem como a ressonancia magnética e a tomografia
digital, que podem substituir as imagens angiocardiograficas menos
nitidas na investigacéo de adultos.

Atendéncia natural no atendimento de paciente portador de cardiopatia
congénita operada h& muitos anos é identificar a cardiopatia que
justificou a cirurgia e o tipo de cirurgia realizada. Porém, sdo varias as
cardiopatias congénitas e muitos os procedimentos invasivos, e alguns
com epbnimos, que pouco ajudam neste atendimento.

Uma abordagem racional € o diagndstico, a prevencao e o tratamento
deste grupo de pacientes baseada na busca ordenada de residuos,
sequelas ou complicagdes da intervencao nas cardiopatias congénitas.
Para conduta imediata, nao importa que uma taquiarritmia seja
conseqiiéncia de uma corregdo de tetralogia de Fallot ou de uma
cirurgia de Fontan, embora cada intervencéo tenha certa identidade
propria, justificando alguma especializacéo nesta area.

Desta forma, a revisdo clinica racional de paciente em fase de pds-
operatério tardio de cirurgia cardiaca de uma cardiopatia congénita,
obrigatoriamente, analisa 0s seguintes itens: sistema de conducéo,
valvopatia, obstrugédo residual, comunica¢ao residual, funcédo
miocardica, funcéo pulmonar. E isto pode ser feito até mesmo sem o
conhecimento prévio da cardiopatia ou da cirurgia realizada!

AVALIACAO POS-OPERATORIA TARDIA
sistema de conducgéao
valvopatia
obstrugao residual
comunicacgao residual
funcéo ventricular
funcéo pulmonar

Sistema de conducdo: as arritmias sdo sequelas, residuos ou
complicagdes mais frequentes das cirurgias cardiacas. Apresentam-
se num amplo espectro, desde bloqueios de ramos do feixe de Hiss
até arritmias ventriculares graves e responsaveis por morte subita
em individuos com aparente boa evolugéo de corregdo de tetralogia
de Fallot.>0-1

Os bloqueios de ramos do sistema de condugédo séo sequelas quase
inerentes ao préprio ato cirdrgico. De modo geral, ndo trazem maiores
complicag@es, sendo o bloqueio do ramo direito constante nas
correcOes dos defeitos septais ventriculares. Atualmente esta
benignidade esta sendo interrogada no pds-operatério tardio de
tetralogia de Fallot, quando um QRS muito alargado, 180
milissegundos ou mais, parece ter relagdo com 0s casos de morte
subita, especialmente quando associado a importante regurgitacéo
valvar pulmonar. Bloqueio do ramo esquerdo é verificado ap6s cirurgia
de estenose subvalvar aortica.

Arritmia extrassistolica, supraventricular ou ventricular € comum em
todos os pos-operatorios tardios, e a conduta, investigagéo e
terapéutica, semelhante a extrassistolia, ndo relacionada a cirurgia.
Na tetralogia de Fallot, a extrassistolia ventricular ndo é preditiva de
morte subita.

As taquiarritmia supraventriculares sdo comuns nas cirurgias que
envolvem o septo auricular. Comunicagéo interatrial, defeito septal
atrioventricular, drenagem venosa an6mala, corre¢do atrial da
transposicdo de grandes vasos e cirurgia de Fontan sé&o
particularmente indutoras dessa arritmia. O tratamento n&o difere do
tratamento geral, considerando que no pés-operatério de Fontan é
uma arritmia muito mal tolerada.

O bloqueio atrioventricular total cirdrgico é complicagéo relativamente
freqliente nos pés-operatérios das cardiopatias congénitas, como
transposicao corrigida de grandes vasos, defeito septal atrioventricular,
tetralogia de Fallot e comunicagao interventricular. De modo geral,
ocorre no poés-operatorio imediato, mas pode ser tardio, mesmo anos
apos a cirurgia, destacando-se naqueles que apresentaram esta

arritmia nos primeiros dias de pés-operatério e recuperaram o ritmo
sinusal espontaneamente.

A doenga do né sinusal, episédios de taquicardia e bradicardia, é
constante na evolugdo dos pacientes com correcdo atrial da
transposi¢do de grandes vasos. Muitas vezes culmina com implante
de marca-passo. E observada em outras situagdes, como na correcao
de comunicagdes interventriculares e manuseios do septo interatrial.
Valvopatia: em muitas corregdes cirlrgicas ou cateterismos
terapéuticos resta uma valvopatia como leséo final. O comportamento
tardio merece os mesmos cuidados das valvopatias em geral, com
cuidados proporcionais a gravidade da lesdo. Destaca-se a
insuficiéncia valvar do defeito septal atrioventricular, a insuficiéncia
valvar pulmonar na tetralogia de Fallot, hoje cada vez mais valorizada
como complicag&o importante no pés-operatério tardio, e as préteses
biolégicas ou metalicas.*?

O risco de endocardite infecciosa indica cuidados preventivos
constantes, e, nas préteses metalicas, somam-se os cuidados e riscos
da anticoagulacao.

Obstrucao residual: as obstru¢cfes ao fluxo sangiiineo sédo
complicagdes que devem ser freqliientemente avaliadas nos poés-
operatérios tardios das cardiopatias congénitas. Da via de saida do
ventriculo esquerdo, o destaque é para a estenose subvalvar aértica,
especialmente o tipo tanel, e o anel valvar pequeno, préprio da lesédo
estendtica congénita, que ndo se desenvolve normalmente apds uma
valvoplastia bem sucedida no passado. Da via de saida do ventriculo
direito ocorre nas corre¢Bes de tetralogia de Fallot e atresias
pulmonares, com ou sem protese tubular. Mas a obstrucéo residual
pode estar nos vasos, como na freqliente recoarctacédo istmica da
aorta, exigindo controles periédicos apés a cirurgia ou dilatacé@o, ou
em veias, como na cirurgia de Fontan ou correcao atrial da
transposicao de grandes vasos, tanto do fluxo venoso sistémico como
do fluxo venoso pulmonar.

Comunicacéao residual: deve-se sempre comprovar a auséncia de fluxo
residual nos defeitos fechados cirurgicamente ou por cateterismo. De
modo geral, a ecocardiografia transtoracica é suficiente para esta
observacao. Particularmente importante é nao haver fluxo residual
nas comunicagdes interventriculares de defeitos mais complexos, com
na tetralogia de Fallot, dupla via de saida do ventriculo direito ou
“truncus arteriosus”.

Funcé@o miocardica: varias sdo as causas de comprometimento da
funcéo sistdlica e diastolica miocéardica, tanto do ventriculo esquerdo
como do ventriculo direito. A perfusé@o e a cardioplegia, a hipoxia, a
hipertrofia e a dilatagdo miocardicas deixam sequelas e residuos de
vulto. E uma preocupagio constante, mesmo naqueles pacientes com
pequenas lesdes residuais, a analise periodica da funcéo ventricular,
denunciada pela progressiva restricdo aos esfor¢os. Exames mais
elaborados para avaliar a fungéo ventricular devem ser utilizados,
mesmo nos pacientes assintomaticos, na tentativa de uma analise
mais precisa.

Funcé&o pulmonar: é outro comprometimento importante a ser avaliado
no pés-operatério tardio das cardiopatias congénitas. Busca-se
hipertensao arterial pulmonar residual, perfuséo irregular por estenoses
dos ramos da artéria pulmonar ou por colaterais, fistulas artério-
venosas e sequelas de pneumopatias. Exames para avaliar a fungéo
pulmonar e a cintilografia perfusional séo utilizados, mas muitas vezes
€ necessario o0 estudo hemodinamico, visando a dilatag6es vasculares
e uso de “stents”, bem como molas para o tratamento de circulagao
pulmonar colateral.

Complementando o atendimento dos adolescentes e adultos
portadores de cardiopatias congénitas, com ou sem intervengao, é
fundamental ndo desprezar a necessidade de avaliagdo e conduta
multidisciplinar.*®
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QUALIDADE DE VIDA = EQUIPE MULTIDISCIPLINAR
profilaxia de endocardite infecciosa
comprometimento neuroldgico
comprometimento psicolégico
atividade fisica e esporte
gravidez e anticoncepc¢éo
aconselhamento genético

Boa qualidade de vida ndo é tdo somente uma boa evolucédo da
cardiopatia, mas saude plena em todos os seus aspectos, aspectos
estes fortemente comprometidos em doencas crbnicas, graves,
precoces e que exigiram agressivos tratamentos no passado.
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