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EVOLUCAO A LONGO PRAZO DAS CARDIOPATIAS CONGENITASAPOS TRATAMENTO
CIRURGICO

PAULO ROBERTO BARBOSA EVORA, PAULO JOSE DE FREITAS RIBEIRO

O tratamento cirdrgico das cardiopatias congénitas
iniciou-se com a primeira ligadura de uma persisténcia
do canal arterial por Gross e Hubbard, em 1939. Ao
sucesso conseguido por essa cirurgia seguiu-se o
tratamento da coarctacdo da aorta, em 1944,
independentemente por Gross e Hufnagel e também por
Craaford e Nylin. Em 1945, houve o grande impacto da
cirurgia de Blalock-Taussig e nos quatro anos
subseqiientes desenvolveram-se outros métodos para
aumentar acirculacdo dos pulmdes, entre osquais, osde
maior éxito foram as cirurgias de Potts e o tratamento a
céu fechado da estenose pulmonar infundibular por
Block.

Em 1945 e 1955 ocorreu uma grande evolugdo tanto
dos métodos diagndsticos como do tratamento cirdrgico
das méas formacdes cardiacas. Nesse periodo
desenvolveram-se as técnicas de cateterismo cardiaco e
angiocardiografia, facilitando os estudos anatébmicos e
fisiol 6gicos. Paralelamente, ostratamentoscirlirgicos das
cardiopatias congénitas evoluiram rapidamente com as
cirurgias extracardiacas, seguindo-se a hipotermia com
o fechamento da comunicacéo interatrial. Com o
desenvolvimento da bomba de circulagéo extracorpdrea
no biénio 1953-1954, as cirurgias cardiacas a céu aberto
tornaram-se possiveis e muitas malformagdes
intracardiacas puderam ser operadas, especiamente o0s
defeitos do septo interventricular e atetralogiade Fallot.
Atua mente, pode-sedizer que épossive corrigir oudiviar
guase todas as cardiopatias congénitas pelacirurgia.

Naopinido dapioneiradacardiologiapediatrica, Helen
Brooke Taussig, duas conseqiiéncias dessaevol ugdo devem
ser ressaltadas: 1) o nimero de pacientes com sopros
cardiacos, que procuram servigos de cardiol ogiaparauma
possivel cirurgia, aumentou consideravelmente; 2) o
ndmero de pacientes que se beneficiam com a cirurgia
também aumentou uniformemente.

Todos esses pacientes requerem seguimento pos-
operatorio por muitos anos, conseqlientemente, 0 nUmero
de pacientes sob observagdo aumentou rapidamente sem
gue tivesse ocorrido aumento da incidéncia das més
formacdes cardiacas desproporcional ao crescimento
populacional.

Em 1982, participamos de um curso sobre cardiopatias
congénitas em Ribeirdo Preto, estruturado em forma de
educacdo continuada. Nessa ocasido houve grande
dificuldade para encontrarmos naliteraturatrabal hos que
tratassem da evolucédo poOs-operatéria tardia das
cardiopatias congénitas. A solucdo parcial dessa
probleméticaveio com arealizagdo em 1981, nos Estados
Unidos, sob a coordenacéo de Engle e Perloff 1% do
Simpdsio sobre Cardiopatias Congénitasem Adultos. Com
base nos trabalhos desenvolvidos nesse simposio
realizamos esta revisdo, que tem por objetivo analisar os
padrfes evolutivos do pos-operatério imediato e as
consequéncias a longo prazo da cirurgia das diversas
cardiopatias congénitas.

EVOLUCAODEPACIENTESCOM 25 ANOSOU MAIS
DE CORRECAO CIRURGICA DEFINITIVA DE CAR-
DIOPATIASCONGENITAS

Umaandlise nesse periodo de pos-operatdrio atual mente
s6 é possivel quando se estuda a evolugéo das cinco
cardiopatias congénitas mais comuns. comunicagao
interatrial (CIA), comunicagéo interventricular (CIV),
estenose pulmonar (EP), persisténcia do cana arterial
(PCA) e coarctacdo da aorta (CoA).

Persisténcia do canal arterial - A PCA, quando
corrigida em criangas ainda sem hipertensdo pulmonar
ou insuficiéncia cardiaca esquerda, €, provavelmente, a
Unica operacdo da qual se podem esperar estrutura e
funcéo cardiacacompletamente normais. Porém, algumas
seqiielas podem ser observadas. a persisténcia de sopro
sistélico por dilatac8o do tronco da artéria pulmonar ou
estenose de ramos da artéria pulmonar e, menos
freqlientemente, a recanalizacdo de canais arteriais que
foram apenas ligados. Ao ECG, pode ocorrer hipertrofia
ventricular esquerda que, se persistir, sugere hipertensdo
pulmonar. Se surgirem arritmias, outras causas devem
ser pesquisadas. Ao RX, pode persistir um aumento
da érea cardiaca, que regride em semanas ou meses,
mas a diminui¢do do hiperfluxo pulmonar é precoce.
Em alguns casos, a hipertensdo pulmonar pode
persistir, mesmo nafaixa etéria de 2,5 a 7 anos, dai a
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mai or seguranca de corregdo cirdrgicaem criangascom
menos de 2 anos. Finalmente, o risco de endocardite
infecciosa é o mesmo da populagéo normal.

Comunicacdo interatrial. - A maioria das corregoes
cirtrgicas da CIA tipo”ostium secundum” pode ser
considerada curativa.

Pode persistir um sopro sistélico suave devido a
dilatacdo da artéria pulmonar. O sopro diastélico
tricaspide, quando audivel no pré-operatério, pode
desaparecer totalmente. Emborasgjarelatadaaincidéncia
de 7% de’shunt” residual esquerdo-direito, raramente a
relacdo entre os fluxos pulmonar e sistémico é superior a
1,5/1. Pode ainda ocorrer persisténcia de sopro devido a
ndo infrequiente associagdo com prolapso valvar mitral,
porém, nesses casos, 0 Sopro surge na adolescéncia ou
idade adulta.

Ao estudo radiol égico, aregra € o desaparecimento da
cardiomegalia e pode haver persisténcia do aumento da
artéria pulmonar sem maiores consequéncias. Se houver
aumento daérea cardiaca, deve-se considerar aexisténcia
de uma cardiopatia de sobrecarga volumétrica. Ao ECG,
adiminui¢do daamplitude daonda R nas derivacOes pré-
cordiaisdireitas ocorre namaioriados pacientes em torno
de 6 meses; a ndo regressao sugere a persisténcia de
hipertensdo pulmonar. 1sso pode ocorrer em 5 a 8% dos
pacientes que apresentavam pressao na artéria pulmonar
maior do que 50 mmHg no pré-operatorio. A disfuncdo
ventricular direita tem sido descrita, porém o seu
significado a longo prazo € incerto. Arritmias,
principal mente supraventriculares, (doengado né sinusal,
taquicardiaatrial paroxisticaefibrilo-flutter atrial), podem
ocorrer em 5% dos pacientes operados. O aparecimento
do fibrilo-flutter € em geral, maistardio (semanas, meses
€ mesmo anos apos a operagao), podendo ocorrer,
raramente, blogqueio atrioventricular. A CIA tipo”ostium
secundum” operada ndo apresenta suscetibilidade
aumentada aendocarditeinfecciosa, mesmo quando seusa
"patch” parafechamento do defeito.

A cirurgiadaCIA tipo” ostium primum” freqlientemente
deixaa gumaanormalidade hemodinmicaresidua devido
adeformidade deambasasvalvasétrioventriculares, porém
essaanormalidade ndo éimportante namaioriadas vezes.
Usualmente ficaumainsuficiénciamitral pequena, mesmo
guando o cirurgido realizava valvoplastia. Quando a
insuficiéncia mitral é significante, ja se encontra no pré-
operatério moderada hipertensdo pulmonar. Se a
resisténciavascular pulmonar € elevada, adoencgavascular
pulmonar pode ser progressiva, mesmo nos casos operados.
As alteracbes radiolégicas e do ECG, incluindo as
arritmias, sdo as mesmas j4 comentadas em relacgo ao
ostium secundum.

Comunicagdointerventricular - A CIV éacardiopatia
congénitamais freqlientemente encontrada no paciente
pediatrico. Antes da era moderna da cirurgia
cardiovascular, muitas criangas morriam na primeira
infancia, porém outras apresentavam fechamento
espontaneo do defeito. Esses dois fatores séo

responsaveis pela pequenaincidénciada ClV naidade
adulta. A mortalidade operatéria em grupos
selecionados chega a 2%, porém, embora se observe
excelente melhora clinica e hemodindmica, a maioria
dos pacientes operados persiste com alguma alteracdo
hemodin@mica, eletrocardiografica, ou ambas, apés a
correcdo cirurgica. Essas sequelas ndo permitem
considerar o fechamento cirdrgico da CIV como
curativo, no senso lato da palavra

A maioria dos pacientes operados permanece nas
classesfuncionais| ell daNew York Heart Association,
embora muitos pacientes permanegam assi ntoméaticos,
Mesmo com pressao na artéria pulmonar superior a 60
mmHg. A persisténcia de sopro indica, na maioria das
vezes, ClIV residual, que freqientemente ndo é
importante do ponto de vista hemodindmico. O
desdobramento das segundas bulhas cardiacas
associa-se, regularmente, a bloqueio completo do ramo
direito. Eventualmente, pode ocorrer regurgitacéo
aorticague setornaevidente em um periodo maistardio.

A grande maioria dos pacientes apresenta blogueio
do ramo direito, quando o fechamento da CIV é feito
por ventriculotomia. A incidéncia é menor quando a
correcdo éfeitapor viaatrial. O blogueio A-V cirlrgico
tornou-se menos frequente com o aumento da
experiéncia, porém, ha relatos de seu aparecimento
meses ou anos apis a operacdo. A ocorréncia de
arritmias (taguicardia juncional, fibrilo-flutter atrial,
extra-sistolia e taquicardia ventriculares) é rara.

A area cardiaca diminui ao estudo radiogréfico,
porém cerca de 25% dos pacientes persistem com
cardiomegalia moderada ap6s 20 anos. Pode ocorrer
diminuicéo precoce, seguida de acentuado aumento da
areacardiaca, indicando progressao da doencavascular
pulmonar.

A sobrevida a longo prazo € determinada pela
resisténcia vascular pulmonar, cujo processo é raro em
criancas operadas com menos de 2 anos deidade, e pouco
previsivel em idades superiores a essa faixa etéria. O
prognéstico a longo prazo dos pacientes que persistem
com moderada hipertensdo pulmonar é atualmente
incerto. A ocorréncia de morte stibita é possivel em
paci entes que permaneceram com hipertensio pulmonar
residual, arritmias ventricul ares ou ambas.

A suscetibilidade a endocardite infecciosa é
semelhante & da populacdo normal, quando a CIV é
fechada completamente mas aumenta, inclusive em
relacdo a ClV ndo operada, nos casos de CIV residual.
Atualmente, a American Heart A ssociation recomenda
a profilaxia da endocardite em todos os pacientes
operados.

Estenose pulmonar - Osresultados pos-operatérios
na EP sdo excelentes, podendo em uma minoria
de casos operados persistir um gradiente de 50
mmHg ou maisentre aartéria pulmonar e o ventriculo
direito. A incidéncia de insuficiéncia pulmonar
pbs-operatéria é ata, devido provavelmente a uma
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ocasional dilatag@o do ventriculo direito, porém o
processo hao é progressivo, sendo muito bem
tolerado.

A maioria dos pacientes fica com um sopro
mesossistolico, muitas das vezes devido a estenose
infundibular consegiiente & hipertrofia do ventriculo
direito, que apresenta tendénciaadiminuir.

Os sinais eletrocardiograficos de hipertrofia do
ventriculo direito ou aumento do atrio direito
desapareceram entre 1 e 3 anos, namaioria dos pacientes
operados. Embora arritmias supraventriculares sejam
comuns, elas ndo persistem com o decorrer dos anos. As
arritmias ventriculares sdo raras, ja que 0 ato operatdrio
se realiza através da artéria pulmonar, evitando-se a
ventriculotomia.

Do ponto de vista radiol 6gico, aproximadamente 25%
dos pacientes persistem com discreta cardiomegalia, mais
as custas das cavidades direitas, e dilatacéo do tronco da
artéria pulmonar. O aumento da cardiomegalia com o
decorrer dosanos pode significar importanteinsuficiéncia
pulmonar.

Emborapossapersistir respostahemodinémicaanormal
a0 exercicio, poucos sdo osrelatos de complicagdestardias
apos cirurgia da valva pulmonar. A corregdo precoce
previne aocorrénciade fibrose ventricular direita.

Coarctagdo da aorta - A CoA é, fregiientemente,
associada a outras més formagdes que sdo responsavel s,
guando presentes, por sintomas e insuficiénciacardiaca
na primeira infancia. Quando existe apenas a ma
formacdo adrtica, os pacientes sdo habitualmente
assintométicos e procuram o médico devido ao achado
de sopro ou hipertensédo arterial nos membros
superiores.

A persisténcia de sopro, quando a corregdo cirargica é
feita de maneira adequada deve-se, principalmente, a
coexisténciade valvaadrtica bicuspide, em 50 a 85% dos
casos. Existem graus variados de deformidades da valva
mitral, mas estenose ou insuficiénciafrancasdoraras.

Um bom resultado cirdrgico éindicado por um gradiente
residual de pressdo sistdlicamenor do que 10 mmHg. Cerca
de 20% dos pacientes operados com sucesso persistem
com hipertensdo sistolica, sendo desconhecido o
mecani smo desse fenémeno.

A corregdo cirurgica resulta em desaparecimento
precoce dos sinais eletrocardiogréficos de hipertrofia do
ventriculo esquerdo, e as arritmias S3o raras.

Existe uma incidéncia aumentada de aneurismas
cerebrais em pacientes com CoA. Emboraocorrareducéo
dos niveis tensionais pela cirurgia, acidentes
cerebrovascul ares podem ocorrer, mesmo em pacientescom
pressdo arterial normal. O risco de endocardite ndo é
eliminado pelacirurgia; a. infeccdo podeinstdar-senolocal
das anastomoses ou em valva mitral deformada. Podem
aindaocorrer aneurismas micoticosno local daanastomose
ou na aorta ascendente, em regifes de “jato”, através de
valva adrtica biclspide.

Embora as cinco cardiopatias revisadas sejam muitas
vezes consideradas “curadas’ pela cirurgia e um grande
ndmero de paci entes operados atinjam aidade adultasem
maiores problemas, aexisténciade umamorbidadetardia
(arritmias, endocardite) e conseqiiénciasincertas, alongo
prazo, da sobrecarga de pressdo ou de volume e da
ventriculotomia, podem alterar o conceito de cura no
sentido estrito da palavra. Com excegdo dos pacientes
submetidos acorrecao daPCA nosprimeirosanosdevida,
0s outros devem ser submetidos a retornos periodicos, a
cada 3 a 5 anos nos que evoluem bem, ou mais
freglentemente nos que apresentam sequiel as cirdrgicas.

RESULTADOS TARDIOS AI?OS CIRURGIA DA
OBSTRUCA O DO TRATO DE SAIDA DO VENTRICULO

ESQUERDO

AsconclusBes agqui apresentadas baseiam-se nos dados
divulgados pelo National Heart Institute dos Estados
Unidos, com andlise evolutivade até 15 anos. Nessa série
de pacientes, os gradientes pressoricos, mesmo no pés-
operatdrio recente, diminuiram para menos de 50 mmHg
em cerca de 88% dos casos com estenoses valvares e
estenoses subadrti cas hipertréficas, e em 68% dos pacientes
com estenoses subvalvares. A sobrevidaem um seguimento
de 5 a 14 anos foi superior a 80% nos trés tipos de
obstrucéo, sendo que a grande maioria dos pacientes
permaneceu assintomatica. Nos casos em que os resultados
foram insatisfatérios ocorreram obstrucdes residuais ou
recidivantes, regurgitacdo aodrtica clinicamente
significativa, reoperacdo, endocardite ou morte tardia.
Essas complicacdes, em 50% dos pacientes que as
apresentaram, foram detectadas dentro do primeiro ano
de pos-operatorio.

A cirurgiamelhorao prognéstico alongo prazo. Porém,
em um ndmero considerdvel de criangas com obstrucéo
do trato de saida do ventriculo esquerdo, a cirurgia é
paliativa. Esses pacientes necessitam de seguimento a
longo prazo durante ainfancia, adolescénciaeidade adulta,
com o objetivo de aliviar os resultados tardios
insatisfatorios.

SEQUELASDA ATRIOTOMIA EVENTRICULOTOMIA

NO ENDOCARDIO, SISTEMA DE CONDUGAO
EARTERIASCORONARIAS

O coragéo pode ndo retornar ao tamanho normal por
MeSes ou anos apos a cirurgia. Se isso esta relacionado
com a cirurgia no endocardio, miocérdio, sistema de
conducdo ou nas artérias coronérias, ou ainda, a defeitos
residuais ou alteracBes valvares, simples ou em
combinagdo, ainda ndo esté determinado.

A atriotomia. pode alterar o nodo SA, as vias
preferenciaisatriais, e asvias externas do nodo SA parao
nodo AV. EssasdteracOespodem produzir arritmias agudas,
ou ser responsaveis pelo desencadeamento tardio de
arritmias e mesmo demorte stibita.
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A ventriculotomia pode lesar 0 sistema de conducdo e
produzir blogueio deramo direito. Com aidade, o paciente
pode desenvolver esclerose do coracéo esguerdo com
aparecimento de bloqueio AV total. A fibroelastose
observada em ambos os ventricul os pode envolver varias
partesdo sistemade conducdo, porque suaparte periférica
&, preferencialmente, subendocérdica, podendo resultar em
variadas arritmias e morte stbita.

Naventriculotomia, acirculacdo coronériado ventriculo
direito pode ndo ser comprometida. LesBes da artéria
descendente anterior, quando esta € ramo da corondria
direita, podem ser responsaveis por episddios agudos.
Mesmo a lesdo de um ramo conal pode levar ao
aparecimento eventual de arritmias.

Pode ocorrer fibroelastose, asvezes das quatro cAmaras
cardiacas, como conseqiiéncia da intervencao cirurgica.
Essa fibroelastose difusa pode estar relacionada a um
blogueio da drenagem linfética. Morte slbita tardia em
alguns pacientes operados para correcdo de cardiopatias
congénitas e ando diminuic¢éo da area cardiacaem alguns
casos apos correcdo total podem estar relacionadas com
fibroelastose das cémaras cardiacas. Além disso, acorrecdo
cirlrgica, com ou sem atriotomiaou ventriculotomia, ndo
produz necessariamente umacorregdo completado defeito,
mas um novo tipo de coracdo que, com o passar dos anos,
pode resultar em novos problemas. A ocorréncia desses
problemas esté relacionada ao maior ou menor
desenvolvimento de colaterais do sistemalinfatico.

RESIDUOS E SEQUELAS ELETROFISIOLOGICAS
DA CIRURGIA DAS CARDIOPATIAS CONGENITAS

Todos os pacientes submetidosacirurgiasintracardiacas
apresentam o risco de desenvolver arritmias
pos-operatorias. Entretanto, a correcdo de certos defeitos
predispBe & maior incidéncia e a tipos especificos de
alteracBes do ritmo cardiaco. Criangas submetidas a
correcdo cirargica da tetralogia de Fallot (TF) ou
transposi¢éo dos grandes vasos da base (TGVB)
apresentam uma particular incidéncia de arritmias
pbs-operatérias. A correcdo de defeitos interatriais,
interventriculares e do canal atrioventricular também
resultaemincidénciarelativamente altadearritmias. Como
a sobrevida na correcéo de cardiopatias complexas tem
aumentado, é de esperar-se, também que arritmias
pos-cirdrgicas aumentem.

Tetralogia de Fallot - No pré-operatério, as
manifestacdes eletrocardiogréficas tipicas séo a
hipertrofia do ventriculo direito e o desvio do eixo do
complexo QRS para a direita. No pds-operatério, o
eixo do QRS tende a deslocar-se para a esquerda e a
alteracdo el etrocardiograficamais comum é o blogueio
de ramo direito (59 a 100%). Observa-se também
bloqueio de ramo direito associado a hemibloqueio
anterior esquerdo (7 a 25%). Blogueio AV completo
ocorre, mesmo tardiamente, em 1% dos pacientes.
Alguns pacientes que apresentaram morte subita

tinham. arritmias ventriculares e distirbio de conducgo,
porém, a’ causa mortis’ permanece controversa. Fatores
dealtoriscoincluem leso trifascicul ar, bloqueio completo
e arritmias ventriculares. Podem ser mencionadas ainda
outras arritmias menos freguentes, como a disfuncéo do
nodo SA, conducgdo AV nodal anormal e func¢&o anormal
do sistema His-Purkinje. Foram descritas ainda variadas
arritmias supraventriculares, porém, muito raras.

Transposicdo dosgrandesbasosdabase- Arritmias,
principalmente supraventriculares, so extremamente
comuns apés a cirurgia de Mustard, com umaincidéncia
superior a 50% e mais bem detectadas pela
eletrocardiografia continua. Essas arritmias incluem:
complexosatrial s prematuros, arritmias supraventriculares
inclusive o flutter e a fibrilagcdo atrial, ritmos atriais;
ectOpicos, ritmosjuncionaisbaixosedoencadond sinusal.
Defeitos de conducdo de AV, incluindo a bloqueio AV
completo, sBo menos freqlientes e aincidéncia de morte
subitatem sido relatada numa proporcéo de 2 a 8%. Trés
hi péteses e acombinagdo das mesmastém sido propostas
para explicar as arritmias nesse grupo: a) leséo
intraoperatéria da artéria do nodo SA ou do proprio ndo;
b) interrupcdo dasviasinternodais; ) lesdo intraoperatoria
do tecido de condugéo AV.

Comunicagdes interatriais - No pos-operatorio
imediato do” ostium secundum”, o bloqueio deramo direito
persiste, sendo comum neste periodo a dissociacdo AV,
ritmos juncionais e extra-sistol es supraventriculares .(30
a 75%), arritmias essas autolimitadas, A taquicardia
supraventricular e o flutter atrial so raros em criancas e
comunsnosadultos. Osdefeitos daconducdo AV, incluindo
osbloqueios, sdo incomuns. Asarritmiascronicassdo raras
nas criangas, sendo relativamente freqlientes afibrilagdo
eo flutter atriais nos adultos.

Comunicagfesinterventriculares- Asarritmiasque
ocorrem apos a correcdo da ClV sdo semelhantes as que
se manifestam apds o tratamento cirdrgico datetralogia
de Fallot. O blogueio de ramo direito ocorre menos
freqlentemente quando se faz a correcdo por via atrial
através da valva tricuspide. Podem ainda ocorrer
bloqueios bi e trifascicular e, em algumas séries,
descrevem-se até 16% de bloqueio AV completo.
Atuamente, esta percentagem é inferior a 1%. Quando
se faz a correcd@o por via ventricular, podem ocorrer
extra-sistoles ventriculares e, raramente, taquicardia
ventricular. As arritmias supraventiculares sao
extremamente raras.

Defeitosdo canal atrioventricular - O desenvolvimento
do bloqueio de ramo direito pode ocorrer pelas mesmas
razbes mencionadas para a tetralogia de Fallot e a CIV.
Tem sido relatada uma incidéncia relativamente alta de
bloqueio AV completo (29 a 33%), que pode ser
transitério ou permanente. As taquicardias
supraventriculares e asarritmias ventricul ares sdo menos
comuns do que as gque ocorrem na CIA tipo “ostium
secundum”.



evolugdo a longo prazo das cardiopatias congénitas 271

Transposicdo corrigida dos grandes vasos - Essa
cardiopatia se associa a disturbios de conducdo AV, que
variam de primeiro grau at€ o blogueio AV completo. Esses
distirbios podem ocorrer ao nascimento, desenvolver-se
insidiosamente, ou manifestar-se durante a corregéo
cirirgicade defeitos associados. 1sso éresponsavel, muitas
vezes, pela relutdncia em submeter estes pacientes a
cirurgia. E provéavel que as anormalidades de condugéo
sejam encontradas no nodo AV e através do sistema
Hiss-Purkinje.

As modernas técnicasintraoperatdrias de mapeamento
dos sistemas de conducdo tem conseguido identificar as
variadas localizagfes do sistema de conducgdo nas
diferentes cardiopatias congénitas, particularmente nos
defeitos dos coxins endocérdicos, no ventriculo Unico e
em lesdes associadas ainversdo ventricular. Essastécnicas,
evidentemente, tendem a melhorar o progndstico
intraoperatorio relacionado com o sistema de condugao.

Os marca-passos sdo recomendados para 0s pacientes
com blogueio AV permanentes localizados dentro ou
abaixo do feixe de His, sejam ou ndo os pacientes
sintométicos. S&o indicados, também, nos pacientes com
blogueios acimado feixe de His, quando sintomaticos. O
consenso é implantar um marca-passo permanente em
todos os pacientes que permanegam com bloqueio AV trés
a quatro semanas apos a cirurgia. Nesse interim, os
pacientes devem fazer uso de marca-passo externo. A
presenca de insuficiéncia cardiaca congestiva, crises de
Stockes-Adams ou arritmias constituem outras indicacoes
parao implante de marca-passo, o qua pode, também, ser
usado para o tratamento da disfuncdo do nodo SA.

DESEMPENHO FUNCIONAL VENTRICULAR EM
ADULTOSAPOSCORRECAO CIRURGICA DE CAR-
DIOPATIASCONGENITAS

Com os avangos do tratamento cirdrgico das
cardiopatias congénitas nos Ultimos 25 anos, um grande
ndmero de pacientes operados atinge atualmente a idade
adulta. A maioria dos pacientes ndo mostra nenhuma
evidénciaclinicade anormalidade dafuncéo ventricular e
ndo necessita deterapéuticamedicamentosaalongo prazo.
Entretanto, estudos dafuncdo ventricular, invasivos e ndo-
invasivos, tém revel ado anormadidades em d guns pacientes
operados de CIA, CIV, EP, EAo, TF, TGVB e atresia
triclspide (AT). Possiveisfatores causais de disfuncéo
ventricular tardia apds a cirurgia incluam a duragéo e
severidade da sobrecarga de volume ou pressdo, duracdo
e severidade da cianose, episodios intermitentes de
desequilibrio entre o fornecimento e a demanda de
oxigénio, além dos residuos, seqiiel as e complicagdes
dacirurgiaou doenca adquirida.

As causas de disfunc&o ventricular precoce podem
ser assim resumidas:

A) Secundariaao(s) defeito(s) - Devido asobrecarga
crénicadevolume (CIV, CIA) edevido asobrecarga
crénicade pressdo (EP e Eao); desequilibrio entre oferta

e demandade oxigénio ao miocardio levando asobrecarga
pressorica(EAO0) elesdesciandticas(TF e TGV B).

B) Secundéria a complicacgdes do tratamento
cirargico- Inadequada protegdo miocéardica durante a
cirurgia; inadequada perfusdo miocérdicaem situagdesde
baixo débito einsuficiénciacardiacacongestivapréviaao
tratamento cirdrgico; émbolos coronariosdear eisquemia
miocardicaintra-operatéria; ateracdo dairrigacdo coronéria
nacirurgiade Jatene paraa TGV B elesdo coronariadurante
a correcdo da TF; cicatriz ventricular direitana TF e do
ventriculo esquerdo naClV mdiltipla, com bloqueio cardiaco
tratado com marca-passo.

C) Secundéria adoencaadquirida- Doencacoronaria
emiocardiopatias (endocardite, febre reumatica).

As causas de disfuncéo ventricular tardia podem ser
assim resumidas:

A) Sobrecargadevolumeisolada

Comunicagdo interatrial - ndo se tém relatados
problemas tardios em pacientes operados na infancia.
Podem ocorrer: dilatacdo persistente, movimento septal
anormal, complacéncia e funcdo contrétil alteradas. Os
provaveisfatoresderisco paraessasdisfungdesincluem a
idade avancada e a disfuncéo ventricular pré-operatéria.
Esses problemas sdo todos relacionados ao ventriculo
direito. Em relagdo ao ventriculo esquerdo, raramente
existe disfuncéo isolada, podendo ocorrer alteractes
secundarias a insuficiéncia do ventriculo direito e, em
alguns pacientes, descreveu-se uma camara ventricular
esguerdanoslimitesinferiores danormalidade, quanto ao
seu tamanho.

Comunicagdointerventricular - ndo existeexperiéncia
quanto ainsuficiéncia do ventriculo direito. A disfuncéo
ventricular esquerda tardia em criangas operadas na fase
pré-escolar também € praticamente inexistente, podendo
ocorrer dilatacdo persistente, hipertrofia e moderada
disfuncdo em pacientes operados mais tardiamente.

B) Sobrecar gadepressio

Estenose Pulmonar - ndo se tém documentadas
anormalidades funcionais do ventriculo esquerdo, nem
do ventriculo direito, em pacientes operados
precocemente. A disfungdo do ventriculo direito em
pacientes operados na idade adulta €, também, mal
documentada.

Estenoseadrtica- A severidade daestenose eaduracdo
da sobrecarga pressorica sdo, provavelmente, fatores
importantes na disfungéo ventricular tardia. O ventriculo
direito énormal, eafuncdo anormal do ventriculo esquerdo
tem sido relatada no pés-operatério de alguns pacientes,
mas a maioria apresenta acentuada melhora funcional
guando comparada a funcéo pré-operatéria.
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C) LesBesciandticascomplexas

Tetralogia de Fallot - A maioria dos pacientes
apresentafuncgo ventricular esquerdanormal em repouso
e durante o exercicio. Raros pacientes apresentam
insuficiéncia ventricular esquerda isolada ou combinada,
secundéria a sobrecarga de volume devida a derivactes
sistémico-pulmonares, cianose ou CIV aberta apds a
correcdo. Disfung&o ventricular direita tem sido
demonstrada nos pacientes que tiveram ampliagéo do trato
de saida com “patch”, durante a cirurgia. Verifica-se,
também, resposta anormal ao exercicio, possivelmente
devidaainsuficiénciaventricular direita, desenvolvimento
de gradiente significante entre o ventriculo direito e a
circulag8o pulmonar, insuficiéncia valvar pulmonar ou
combinacdo destestrés fatores.

Transposi¢cao dos grandes vasos da base - A funcéo
contrétil do ventriculo esquerdo é normal em repouso e o
seu tamanho pode ser pequeno em alguns pacientes,
possivelmente devido ao estreitamento ou mesmo
obstrucdo das veias cavas.

Atresiatricupide - Em repouso, afracéo de ejecdo do
ventriculo esquerdo é moderadamente deprimida,
possivelmente devido adurag&o ou severidade da cianose
e aduracdo ou grau de sobrecarga de volume. Durante o
exercicio, existe respostaanormal, parcialmente devidaa
disfuncdo ventricular esquerda, somente nos pacientes
submetidos a derivacdes paliativas. Com. a cirurgia de
Fontan, aresposta ao exercicio € anormal, possivelmente
secundéaria a “disfungéo atrial. direita’, possivel
desenvolvimento de gradiente entre o étrio direito e a
circulagdo pulmonar durante o exercicio, aém de possivel
“shunt” residual ou disfuncéo ventricular esquerda.

A maioriados adultos operados, devido a cardiopatias
congénitas, ndo mostradisfungdo ventricular clinicamente
detectavel. Entretanto, a determinacdo da funcéo
ventricular, invasivaou ndo, em repouso 0U Com exercicio,
pode detectar anormalidades em uma variedade de
subgrupos, incluindo pacientes com sobrecargacrénicade
volumeede press&o, além das| esdes ciandticas complexas.
Resultados anteriores demonstrando disfungdo ventricular
em grupos de pacientes operados sem os métodos atuais
de protecdo miocardica intraoperatdria com hipotermia,
cardioplegiaou ambos, precisam ser reexaminados. Novos
dados s80 necessérios para os pacientes operados com 0s
métodos atuais de protecdo miocardica. Entretanto,
pode-se afirmar que, de modo geral, os pacientes operados
gue atingiram a vida adulta apresentam excelentes
resultados.

EFEITOS TARDIOS DOS MATERIAIS PROTETICOS

M ateriai s protéticos sio necessérios muitas vezes, para
0 tratamento cirdrgico de variadas cardiopatias
congénitas. Felizmente, um grande progresso tem
ocorrido em colaboracdo com a engenharia e com a

industria. Raros efeitos adversos dos “patches”
intracardiacos foram documentados.

Entretanto, as préteses valvares apresentam grandes
limitacBes, principal mente pela propensdo aformagéo de
trombos (valvas sintéticas) ou tendéncia a degeneracéo
prematura (valvas bioldgicas). Menos significativa é a
menor eficiénciahemodinamicade algumasvalvas, como
de bola ou as valvas biolégicas de pequeno tamanho.
Mesmo apo6s duas décadas de experiéncias com as
substitui¢Bes valvares, um consenso ainda n&o foi
alcangado do ponto de vista de beneficios alongo prazo.
Persiste um aspecto polémico em relacdo ao emprego de
préteses valvares em criangas. 0s riscos continuados da
anticoagulacdo crbnica e o trombembolismo, na maioria
dasvezes catastrofico, contraa perspectivade reoperacéo
acadabal0anos, paraatrocadevalvashiol dgicas. Apesar
dapotencialidade de trombembolismo cerebral edeinfarto
rena ou miocardico, atendénciamaior €0 de usar préteses
sintéticas particularmente as de disco com baixo perfil.

Em relagéo aos condutos extracardiacos, muitas vezes
necessérios ao tratamento de cardiopatias congénitas
complexas, também n&o se conseguiu aindaoideal. A aorta
homdlogatem distintas vantagens, exceto pelasuarelativa
inviabilidade. Nostubosvalvulados as prétesesbiol 6gicas
calcificam-se e degeneram-se rapidamente, com grande
vantagem para as proteses sintéticas. Provavelmente, os
tubos avalvulados sejam umaimportante alternativa para
0s casos com circulagdo pulmonar normal. Mas, mesmo
0s tubos sintéticos ndo porosos mostram algum risco de
obstrucdo progressiva, por espessamento de sua face
interna.

Depreende-se desses fatos que todos os pacientes
submetidos a cirurgia para correcdo de cardiopatias
congénitas, ha qual se empregaram materiais protéticos,
devem ser seguidos indefinidamente. A prevencdo da
endocardite bacteriana, a detec¢éo precoce do mau
funcionamento das préteses valvares e tubos
extracardiacos, além da anticoagulacdo constante a nivel
terapéutico, s@o 0s principais objetivos relativos aos
defeitos duradouros dos materiais sintéticos usados em
cirurgias cardiacas, necessitando, portanto, de rigorosos
protocol os de seguimento alongo prazo.

PROBLEMASCLINICOSDA DOENGA VASCULAR
POS-OPERATORIA

Na maioria dos pacientes jovens com grande “ shunt”
esquerda-direita operados, ocorre normalizacéo da
resisténcia vascular pulmonar. Ja nos adultos o grau de
hipertensdo pulmonar pré-operatorio é um fator critico na
determinacdo do progndstico daindicacdo operatdria. Os
pacientes com maior risco de desenvolver hipertensio
pulmonar precocemente sdo aquel escom certasformasde
cardiopatias ciandticas, comoaTGVB com ClV e PCA, eo
“truncus arteriosus’. Outras condicBes nas quais a doenca
vascular pode progredir rapidamente incluem: CIV am-
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pla, canal AV completo elesdes com “shunt” esquerda-
direita em locais atos, ou associadas com auséncia
unilateral daartériapulmonar ou sindrome de Down.

Quando a resisténcia vascular pulmonar é 1/3 ou
menos da resisténcia sistémica, ndo é usual a
progressdo da doenca vascular pulmonar. Entretanto,
se esta moderada ou muito elevada no pés-operatério,
auséncia de regressdo ou mesmo progresséo da
hipertens&o pulmonar ndo € incomum. Além disso, a
presenca de resisténcia vascular pulmonar aumentada
resulta em alta mortalidade no pés-operatério
imediato.

O pos-operatériotardio - A descricdo dasindrome
de Eisenmenger continua a ser classica em relagdo a
hipertensdo pulmonar no adulto. Os sintomas incluem:
intolerancia ao esfor¢o, angina, sincope, hemoptise,
infarto pulmonar e insuficiéncia do ventricul o direito.
Morte stibita e arritmias sdo freguientes.

Vé&rios trabalhos demonstraram que a hipertensdo
pulmonar piora com o exercicio, sendo necesséria a
recomendacdo para os pacientes evitarem exercicios
vigorosos frequlentes e exercicio i sométrico.

Estudos recentes descreveram os efeitos benéficos
de vasodilatadores em pessoas com hipertenséo
pulmonar priméaria. A demonstracdo de que os
vasodilatadores orais podem dilatar os vasos
pulmonares enseja uma linha de pesquisa no
tratamento pés-operatério da hipertensao pulmonar
secundériaa cardiopatias congénitas. Entre os agentes
farmacol 6gicos merecem destaque a hidralazina, o
diazéxido, afentolamina, o isoproterenol sublingual,
aprostaciclinae anifedipina.

Quantificacdo da hipertensdo pulmonar - Osachados
clinicos, eletrocardiograficos e ecocardiogréficos nem
sempre distinguem entre as elevacdes reversiveis e
irreversiveis daresisténciavascular pulmonar. O objetivo
do estudo hemodiné@mico é quantificar e comparar osfluxos
pulmonar e sistémico e a resisténcia pulmonar. Pode-se,
ainda, testar areversibilidade dahi pertensdo pulmonar pelo
aumento do fluxo e diminui¢éo da resisténcia pulmonar,
administrando-se oxigénio e vasodilatadores, como a
tolazolina. Por essas razdes, novas abordagens tém sido
recomendadas para 0 estudo da morfologia das artérias
pulmonares de pacientes com hipertensdo pulmonar.
Atualmente, sd0 promissores os estudos de biopsias
pulmonares a fresco durante a cirurgia de pacientes com
cateterismos duvidosos, optando-se, com base nos achados
histol 6gicos, por cirurgia corretivaou paliativa

O aumento da presséo arteria pulmonar é resultado da
elevacdo do fluxo e/ou da resisténcia pulmonar. A
resisténcia, muitas vezes, é aumentada pelo aumento do
tbnus vascular, mas, geralmente, é consequéncia de
alteragBes obstrutivas dentro do leito vascular pulmonar. A
evolucdo dacirurgiacardiacatem permitido acorrecdo precoce
da maioria das cardiopatias congénitas e somente poucas
permanecem, anatbmicaefisiol ogicamente, impossibilitadas
de serem operadas. Com isso, a cirurgia precoce pode

prevenir a hipertensdo pulmonar,. 0 que é mais seguro,
umavez gue o seu tratamento aindando é possivel.

GRAVIDEZ EM PACIENTESCOM CARDIOPATIA
CONGENITA, SUBMETIDA OUNAOA
TRATAMENTOCIRURGICO

Esse problema pode ser enfocado com base na
experiéncia do Estado de Connecticut, USA, onde 233
mulheres com cardiopatia congénita foram examinadas
pelo mesmo cardiol ogista pediétrico durante agravidez e
0 parto e todas as criangas foram examinadas de maneira
semelhante, a intervalos regulares, até o terceiro ano de
vida. Nessa série ndo houve mortalidade, endocardite
infecciosa, abcesso cerebral ou acidente vascular cerebral.
Insuficiéncia cardiaca e arritmias, quando ocorreram,
foram tratadas satisfatoriamente. O inicio dagravidez foi
esponténeo namaioriadas mulheres. A operacéo cesareana
foi realizada, primariamente, por motivos obstétricos.

Aproximadamente metade das mulheres estudadas havia
sido operada. Ndo houve diferenca significativa entre o
nimero de nati-vivos, nos grupos operado e ndo-operado.
As portadoras de cardiopatia ciandtica tratadas
cirurgicamente tiveram criangas de tamanho normal. As
mul heres com cianose apresentam alto risco de mortdidade
fetal e criangas pegquenas para a idade gestacional. Esse
efeito foi revertido quando as maes foram operadas,
eliminando-se a hipoxia placentéria e fetal. N&o houve
diferencasignificativanaresolucéo dagravidez, tanto para
o feto, como para a mée, em ambos 0s grupos. Poucas
complicagBes obstétricas e cardiacas, bem como insucesso
da gravidez, foram observadas em mulheres com boa
condicéo cardiol ogica.

Nesse estudo, constataram-se 16,1% de criangas com
cardiopatia congénita. Dessas, 17,9% nasceram de maes
nédo-operadas e 14,6% de méestratadas cirurgicamente. A
incidéncia mais alta de cardiopatias ocorreu no grupo de
pacientes com obstrucdo do trato de saida do ventriculo
esguerdo, mais nas mées ndo operadas e menos nas
portadoras de estenose pulmonar.

Este estudo demonstrou que mulheres com cardiopatia
congénita tiveram um risco maior de terem filhos com
cardiopatiacongénita, risco ndo significantemente alterado
pelacirurgia. Essesfatos sdo consideradosimportantesdo
ponto de vista genético.
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