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Nessa edicao, a revista da SOCESP preocupou-se em discutir
sobre uma importante area da cardiologia que deixou de ser restrita a
aqueles que cuidam de criangas. A cardiopatia congénita é hoje uma
especialidade da cardiologia que atende cada vez mais pacientes
adultos. Além disso, nesse nimero destacou-se a importancia da
abordagem multidisciplinar para esse grupo de pacientes. Ja que
envolvem aspectos que abrangem toda uma evolucao de vida e com
grandes impactos familiar e social.

No Brasil, sdo cerca de 28 mil novos casos de cardiopatia
congénita por ano. E esse nimero vem aumentando, devido aos
avangos tecnoldgicos na area do diagndstico e tratamento, sobretudo
nos procedimentos intervencionistas. Dessa forma, o aumento da
expectativa de vida justifica o crescente nUmero de pacientes que
chegam a vida adulta e que necessitam de seguimento e muitas
vezes de outras intervengdes. Sem mencionarmos que em chegando
nessa fase também estéao sujeitos a novas doencas e mais expostos
ainteracoes terapéuticas e farmacologicas. Resultando num desafio
aos cardiologistas pediatricos que acompanham esses pacientes até
a fase adulta e aos cardiologistas de outras subespecialidades que
atendem adultos com cardiopatia congénita.

O ganho de sobrevida nestes pacientes, com a expectativa de
vida evoluindo de 32 anos em 2003 para 57 anos em 2007 e que €
ainda maior na atualidade. Os eventos arritmicos sao importantes
complicagdes do paciente adulto com cardiopatia congénita. Assim
como a evolugao para insuficiéncia cardiaca, hipertensao pulmonar
e outras desordens que necessitarao de novas terapéuticas e até
mesmo de outras abordagens intervencionistas, incluindo até o
transplante cardiaco.

Agradecgo as Profas. Dras. leda B. Jatene e Maria Angelica
Binotto pelo brilhante trabalho como coeditoras desse nimero. Elas
conduziram uma atualizagao sobre Cardiopatia Congénita, que atende
atodos os cardiologistas e suas necessidades diarias no atendimento
ao paciente com cardiopatia congénita. Desmistificando, trazendo
luz e entendimentos que sem duvida facilitardo o trabalho médico.

Sem duvida, uma boa leitura a todos.
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THE PATIENT WITH A SYSTEMIC RIGHT VENTRICLE
RESUMO

Pacientes adultos com ventriculo direito sistémico (VDS) séo portadores de cardiopatias
congénitas (CC) complexas, mais comumente a transposigéo dos grandes vasos (TGA)
cirurgicamente corrigida no plano atrial e a transposigao dos grandes vasos congenitamente
corrigida (TGACC). Situagbes mais raras, como a dupla via de entrada do ventriculo direito e a
sindrome da hipoplasia do ventriculo esquerdo, na qual o ventriculo direito se torna sistémico
apds cirurgia, podem ser também encontradas. Recomenda-se que esses pacientes sejam
acompanhados em centro terciario com estrutura adequada para o tratamento percutaneo
e cirdrgico das complicagoes. O VDS tem caracteristicas proprias e variaveis com tendéncia
a disfungéo progressiva, sendo necessaria monitorizacéo periddica pela ecocardiografia e
ressonancia magnética. A farmacoterapia é considerada empirica, porém justificaveis ten-
tativas estéo relatadas. As arritmias, frequentemente complexas, devem ser proativamente
investigadas, particularmente a disfuncao do no6 sinusal na TGA e o blogueio atrioventricular
na TGACC, podendo ser necessario o desfibrilador implantavel. Pacientes em classe funcional
111V e disfuncao ventricular podem necessitar de ressincronizacao cardiaca (RC). Na faléncia
cardiaca sem resposta ao tratamento clinico e a RC, os pacientes devem ser encaminhados
para possivel suporte circulatério mecanico ou transplante cardiaco. Apesar da sobrevida a
longo prazo ser eventualmente possivel, particularmente na TGACC, orientagao ambulatorial
cuidadosa é necesséria. Frequentemente bem sucedida, a gestacao deve ser contraindicada
nas pacientes sintomaticas com disfungéo do VDS, priorizando-se a anticoncepgéo.

Descritores: Cardiopatias Congénitas; Adulto; Ventriculo Direito.

ABSTRACT

Complete transposition of the great arteries with previous atrial switch repair (TGA) and
congenitally corrected transposition of the great arteries (CCTGA) are complex congenital heart
diseases in which a systemic right ventricle (SRV) is most commonly found. Double inlet right
ventricle after Fontan palliation and hypoplastic left heart syndrome after Norwood-Fontan pal-
liation protocol are much rarer situations. These patients should be followed in a tertiary center
where percutaneous and surgical treatment of complications and periodical assessment of SRV
function by echocardiography and magnetic resonance are available. Pharmacological therapy
is considered empirical although justifiable attempts have been reported. Arrhythmias are usually
complex and should be searched, particularly atrial node dysfunction in TGA and atrioventricu-
lar block in CCTGA. Implantable cardioverter defibrillator might be necessary and patients in
functional class Ill/IV with ventricular dysfunction might benefit from cardiac resynchronization
therapy (CRT). Failing medical therapy and no response to CRT justify referral for mechanical
circulatory support or cardiac transplantation. Although long survival is possible, particularly in
CCTGA, careful follow-up is mandatory. Usually successful, pregnancy in symptomatic women
with SRV dysfunction should be advised against, and offered appropriate contraception.

Keywords: Heart Defects, Congenital; Adults; Right Ventricle.

Estima-se que defeitos cardiacos com ventriculo direito
sistémico (VDS) ocorram em aproximadamente 10% das CC,’
todas de alta complexidade e proporcionando prognéstico
reservado a esses pacientes. Apesar de bem caracterizado,
0 VDS se apresenta como uma situagao intrigante do ponto
de vista de manejo clinico devido ao variado espectro anat6-
mico encontrado, aos discutiveis mecanismos intrinsecos de

adaptagédo e a comprovada variabilidade das manifestagoes
clinicas. O ventriculo direito (VD), quando solicitado a manter o
débito cardiaco sistémico, submete-se a um processo adapta-
tivo diretamente relacionado as lesdes associadas, as cirurgias
previamente realizadas e as possiveis arritmias presentes.
A compreensao desses diversos fatores implica diretamente no
planejamento terapéutico, particularmente no adulto, tendo como
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objetivo detectar precocemente a disfungéo do VD e prevenir a
faléncia cardiaca. Conforme recomendado, ? seguimento rotinei-
ro e frequente em centro terciério € necessario para protegao
adequada desses individuos e a avaliagao clinica deve ser
complementada pelos exames nao invasivos tradicionais. De
grande importancia, a fungéo do VDS deve ser periodicamente
verificada, preferencialmente por meio da ressonancia magnética
(RM), com o objetivo de se detectar fatores preditivos de evolu-
¢ao desfavoréavel. No entanto, uma avaliagéo ecocardiografica
apropriada pode muito contribuir, ** sendo especialmente Util
naquelas instituicoes que n&o dispde da RM. Uma abordagem
eletrofisiologica, frequentemente necessaria, e uma otimizagéo
hemodinamica invasiva sao recursos usualmente empregados
visando & melhora clinica e prevengao da morte subita.

Apresentaremos aqui quatro situagdes onde o0 VDS é encon-
trado, sem ter a pretensao de esgotar o assunto e procurando
salientar aspectos importantes em relacao ao diagndstico e
tratamento. Uma revisdo no PubMed realizada em Dezem-
bro/2022 usando os termos adult congenital heart disease
e systemic right ventricle revelou 889 artigos. Ap6s remogao
de duplicatas e artigos nao exatamente ligados ao tema, 127
estudos foram acessados para possivel inclusao no estudo.

A transposicao completa dos grandes vasos apos cirur-
gias de Senning ou Mustard (TGA pds Senning/Mustard) e a
transposigao dos grandes vasos congenitamente corrigida
(TGACC) sao entidades bem estudadas. Apesar de muito ainda
a ser compreendido, sobretudo no adulto com TGACC, que
habitualmente apresenta baixa mortalidade e bom desempenho
funcional até a faixa de 40 anos de idade,® esses defeitos tem
sido abordados. A dupla via de entrada do VD (DVEVD) e a
sindrome da hipoplasia do coragéo esquerdo (SHCE), na qual
o VD se torna o ventriculo sistémico apds paliagéo cirlrgica,
s&o situacoes raras e serdo sumariamente abordadas.

TGA COM CORRECAO NO PLANO ATRIAL

Caracterizada por uma discordancia ventriculo-arterial, a
TGA é uma cardiopatia ciandtica frequente, com mortalida-
de de 90% no primeiro ano de vida se ndo paliada adequa-
damente. O progressivo aprimoramento terapéutico dessa
complexa entidade retrata uma histéria de grande sucesso
iniciada pelas técnicas de Senning em 1959 e Mustard em
1964.5 7 Apesar da manutengao da discordancia ventriculo-
-arterial nessas semelhantes estratégias cirlrgicas, a fisio-
logia é restaurada, (Figura 1) tendo beneficiado um grande
numero de pacientes especialmente nos anos 1970. Em 1976,

Jatene demonstrou a possibilidade da corregao anatémica,®
gue se tornou rotina no tratamento cirlrgico a partir dos anos
1980. Essa excepcional evolugao resultou num aspecto curioso
em relacao ao tratamento e seguimento dos pacientes com
TGA. Nos servigos mais antigos, onde a correcao no plano atrial
foi iniciada mais cedo, hé ainda um nimero consideravel de
pacientes adultos em seguimento, com progressiva diminuicao
devido aproximadamente 60% deles estarem vivos apos 30
anos de cirurgia.® Por outro lado, nos servicos onde o trata-
mento cirdrgico das CC foi iniciado mais tarde, principalmente
apos os anos 1980, o nlimero desses casos é pequeno devido
a incorporagéo rotineira da cirurgia de Jatene.

Aexperiéncia adquirida em cinco décadas com o seguimento
desses pacientes tem revelado que ha necessidade de acom-
panhamento ambulatorial rigoroso em centro terciério devido
as bem documentadas complicagdes a médio e longo prazo.
Arritmias, insuficiéncia cardiaca, obstrugao ou vazamento (leaking)
intraatrial e hipertensao pulmonar s&o eventos bem conhecidos. A
disfungao do VDS apresenta aspectos curiosos. A comprovagao
de que 0 VD ¢ incapaz de manter a circulago sistémica a longo
prazo,'® usualmente em individuos mais velhos, é contrastada
pela possibilidade de disfungado em qualquer idade, sugerindo
um processo adaptativo varidvel."" Fatores multiplos estéo re-
lacionados a disfungéo do VDS, como a hipertrofia ventricular
sem fluxo coronério proporcional,™? predominio do encurtamento
circunferencial e nao longitudinal,' fibrose miocardica ' e fluxo
atrioventricular dificultado pela rigidez do conduto intraatrial. Morte
sUbita secundaria a isquemia miocardica com coronérias normais
ja foi documentada nesses pacientes, podendo ser desencadeada
por taquiarritmia atrial, uso de estimulantes ou exercicio intenso.®
Intervencéo invasiva: A maioria das intervencdes neces-
sérias sao devidas ao vazamento (leaking) ou obstrucao do
conduto intraatrial'® habitualmente tratadas percutaneamente.
A obstrucao, geralmente na veia cava superior, pode dificultar
um eventual implante de marcapasso. A obstrugao nas veias
pulmonares é menos frequente, mas, quando significante,
pode necessitar dilatagao com cateter-baldo ou stenting, re-
construgéo cirlrgica do conduto intraatrial ou, eventualmente,
corregao anatémica,'® conduta esta bastante discutivel. 17

TRANSPOSICAO DOS GRANDES VASOS
CONGENITAMENTE CORRIGIDA

Caracterizada pela combinagéo de discordancia atrio-
ventricular e ventriculoarterial, (Figura 2) a TGACC apresenta

Cor azul: sangue venoso;

Cor rosa: sangue arterial.

Cor azul: sangue venoso;
Cor rosa: sangue arterial.

Figura 1. AD: atrio direito; VD: ventriculo direito; AO: aorta; AE: atrio
esquerdo; VE: ventriculo esquerdo; AP: artéria pulmonar.

Figura 2. AD: atrio direito; VD: ventriculo direito; AO: aorta; AE: atrio
esquerdo; VE: ventriculo esquerdo; AP: artéria pulmonar.
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amplo espectro de alteragbes morfoldgicas e manifestagoes
clinicas. Mais de 90% dos casos apresentam lesdes associadas
intracardiacas que, dependendo da gravidade, influenciam na
idade da apresentacao clinica e no prognéstico. A insuficiéncia
tricispide (IT) progressiva é a mais frequente, seguida pela
comunicagao interventricular (CIV) e estenose pulmonar (EP).
As artérias e veias coronarias sdo tipicamente anormais, sendo
que as artérias se originam do seio coronariano oposto com
perfusdo concordante. O sistema de condugao é anormal
e 0s pacientes mais velhos estao predispostos ao blogqueio
atrioventricular (BAV) devido alteragdes adquiridas. A fungéo do
VDS deve ser periodicamente avaliada, de preferéncia pela RM.
Sua disfungao esta associada a concentragdo aumentada de
troponina T altamente sensitiva e a grandeza desta concentra-
¢éo tem importante implicacdo prognostica.'® Acredita-se que
esta disfuncao seja multifatorial, secundéaria a uma exposigéo
continua do VD a presséo sistémica, a possivel perfuséo mio-
cérdica inadequada apesar da concordancia anatémica com a
artéria corondria direita e as lesdes associadas, particularmente
a IT*® Adultos com TGACC podem nao ser diagnosticados
até a nona década de vida, principalmente aqueles 10% sem
lesbes associadas. 2 A expectativa de vida ¢ significativamente
reduzida e a maioria costuma apresentar sinais de descom-
pensacao cardiaca a partir da quarta década.?!

Intervencgao invasiva: A corregao fisiologica, na qual as lesoes
associadas séo abordadas mantendo-se a discordancia ven-
triculoarterial € incomum no adulto, visto serem habitualmente
tratadas na idade pediatrica. A IT tem carater progressivo e
sua corregao é o procedimento mais frequentemente realiza-
do em adultos. Quando de gravidade moderada/severa esta
diretamente relacionada a piora da fungdo do VD e deve ser
abordada preferencialmente por meio de uma troca valvar,??
com melhores resultados se a fragdo de ejecéo do VD pré-
-operatéria for maior que 40%.2 A corregao anatdmica da
TGACC (double switch) em criangas tem sido realizada por
varios centros. Relatos existem de casos bem sucedidos em
adultos %% que, obviamente, ndo servem como evidéncias
para indicagao rotineira. Entretanto, essas informagdes de-
monstram que essa abordagem pode ser factivel em algumas
situagoes, reforgando o conceito de que no adulto com TGACC
a uniformizagé&o da conduta ¢ dificil. Opgodes de baixo risco e
maior probabilidade de melhora clinica devem ser preferidas. '

DUPLA VIA DE ENTRADA DO
VENTRICULO DIREITO

Nesta situagao excepcionalmente rara de conexao atrioven-
tricular univentricular o VDS € uma das dificuldades potenciais.
(Figura 3) Ao contrério da dupla via de entrada no ventriculo
esquerdo com TGA, mais frequente, a DVEVD aparece em menos
de 1% das CC e o ventriculo dominante tem morfologia direita.
Isomerismo atrial direito com valva atrioventricular Unica e dupla
via de entrada e saida do ventriculo morfologicamente direito s&o
comuns." A opgao terapéutica invasiva a ser considerada nos
pacientes com boa anatomia é a cirurgia de Fontan que melhora
a hipoxemia e tende a preservar a funcao do VDS por meio da
diminuigao da sobrecarga volumétrica. No entanto, complicagoes
inerentes a esse tipo de procedimento como arritmias, enteropatia
perdedora de proteinas, insuficiéncia hepatica, cianose progres-
siva, carcinoma hepatocelular e tromboembolismo influenciam
expressivamente a expectativa de vida.?’

SINDROME DA HIPOPLASIA DO
VENTRICULO ESQUERDO

Essa grave entidade, caracterizada por um espectro morfo-
l6gico com graus variaveis de hipodesenvolvimento do coragao
esquerdo e da aorta é incompativel com a vida e necessita
intervengao precoce. A cirurgia de Norwood com criagao de
uma neoaorta incorporando-se o tronco pulmonar a aorta
ascendente hipoplasica e suprindo o fluxo pulmonar por meio
de uma cirurgia tipo Blalock modificado ou conduto VD-artéria
pulmonar é habitualmente feita logo apés o nascimento, se-
guida pela cirurgia de Glenn entre trés e seis meses e cirurgia
de Fontan entre dois e quatro anos de idade.® (Figura 4)
Essa complexa estratégia tem permitido boa sobrevida em
centros terciérios de exceléncia, mas a possibilidade desses
pacientes atingirem a idade adulta é de aproximadamente
60%.%° Temos aqui uma situagéo bastante peculiar que é o
VDS iatrogénico, suijeito a isquemia miocérdica devido origem
coronariana a partir de uma aorta pequena. Esse é um grupo
especifico de pacientes submetidos a cirurgia de Fontan que
apresenta maior potencial de complicagdes como arritmias,
coarctacao, faléncia do VDS e morte prematura.®

As alternativas invasivas acima descritas representam
uma parte da complexidade terapéutica que necessita es-
tar disponivel. Apresentaremos a seguir outras opgoes de
tratamento. (Tabela 1)

Tratamento farmacoldgico

Quando possivel, anormalidades estruturais significantes
com VDS devem ser abordadas percutaneamente ou por

Cor azul: sangue venoso;
Cor rosa: sangue arterial.

Figura 3. AD: &trio direito; VD: ventriculo direito; AO: aorta; AE: atrio
esquerdo; VE: ventriculo esquerdo; AP: artéria pulmonar.

Cor azul: sangue venoso;

Cor rosa: sangue arterial.

Figura 4. ACP: anastomose cavo-pulmonar/Fontan; Ao: neo-aorta;
restante como Figura 1
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Tabela 1. Opcoes terapéuticas na faléncia do VD sistémico.

TGA p6s Senning/Mustard

TGACC

Farmacoterapia

Farmacoterapia

Marcapasso (bradicardia)

Troca valvar precoce na IT

Tratamento vazamento baffle

Correcdo fisioldgica

Correcdo anatémica (double
switch)

MP biventricular (bradicardia/
BAV)

Suporte circulatério mecanico  [Desfibrilador implantavel
Transplante cardiaco Ressincronizacao cardiaca
Suporte circulatério mecanico
Transplante cardfaco

Dupla via de entrada no VD
Farmacoterapia

erificar paténcia Fontan
ITratar arritmias
Anticoagulacdo
Transplante cardiaco

Desfibrilador implantavel

Ressincronizacéo cardiaca

SHCE/Norwood/Fontan
Farmacoterapia
Tratar possivel reCoAo
Verificar paténcia Fontan
Tratar arritmias
Anticoagulacdo
Tratar eventual EPP

Transplante cardfaco

IT: insuficiéncia tricuspide; BAV: bloqueio atrioventricular; reCoAo: recoarctagéo da
aorta; EPP: enteropatia perdedora de proteinas (modificada REF 28).

cirurgia. No entanto, a farmacoterapia, numa situagéo de
VDS em faléncia iminente ou com disfungéo importante é
uma opgao naturalmente aventada ambulatorialmente. As
evidéncias de bons resultados s&o poucas, *'* essa alter-
nativa € questionada® e muito do que se faz é extrapolacao
da terapéutica habitualmente empregada na disfungéo ven-
tricular esquerda. Como exemplo, bloqueadores do sistema
renina-angiotensina-aldosterona e vasodilatadores podem
influenciar negativamente, diminuindo o retorno venoso e
0 débito cardiaco. Apesar de pouca informagao disponivel,
betablogueadores em dose alta podem ser benéficos numa
situacéo de VDS.* No entanto, bradicardia e distdrbios de
condugéo podem ocorrer, particularmente preocupantes na
TGACC. Estudo multicéntrico usando Valsartana mostrou que,
apesar da significante diminuicao na massa e volume do VD,
afragdo de ejegao, capacidade fisica e qualidade de vida néo
foram afetadas.® Obviamente que o paciente com VDS em
situacao de faléncia aguda, sintomatico, pode se beneficiar
com inotrépicos e diuréticos, lembrando-se a possibilidade
de diminuigéo da pré-carga e consequentemente do débito
cardiaco nos casos submetidos a cirurgia de Fontan.®®

Tratamento de arritmias

Na TGA pds Senning/Mustard a disfun¢ao do né sinoa-
trial ocorre em até 60% dos casos.*” Um aspecto curioso é
a possivel ocorréncia de obstrugao do conduto intraatrial
(baffle) dificultando eventual implante de marcapasso. Além
disso, conhecimento adequado da anatomia é necessario
para que o cabo-eletrodo seja implantado no VD e ndo no VE.

Na TGACC anormalidades no sistema de condugao sao co-
muns e o risco de BAV total é de aproximadamente 2% ao ano,
sendo recomendado monitorizagéo rotineira por Holter. Deve
ser lembrado que o BAV pode ser complicagdo da ocluséo
cirtrgica da CIV e, nos casos com indicagéo de marcapasso,

recomenda-se implante de dispositivo biventricular para evitar
a dissincronia.® A fibrilagao/flutter atrial pode também aparecer
nesses pacientes, desencadeando ou piorando a funcéo do
VDS e necessitando terapéutica especffica.?’

Cardioversao por desfibrilador implantavel

Uma expertise eletrofisioldgica é recomendada no manejo
dos pacientes com VDS portadores de arritmias complexas
com maior potencial de evolugao desfavoravel. A taquicardia
atrial por reentrada é a forma mais comum de taquicardia
supraventricular na TGA p6s Senning/Mustard, com preva-
léncia de 25% num seguimento de 20 anos e a ablagdo é
usualmente necesséria. Uma condugéo atrioventricular acele-
rada pode induzir ao aparecimento de taquicardia ventricular
num VDS ja comprometido e ser responséavel pela morte
stbita. O emprego do desfibrilador implantavel na prevengéo
secundaria da morte subita é a terapéutica de escolha. Beta-
blogueadores e amiodarona podem ser usados, com reserva,
para diminuir os choques da desfibrilacdo. Independente
do aspecto morfolégico encontrado nesse grave grupo de
pacientes, a prevengéo primaria da morte subita por meio de
um desfibrilador implantavel pode ser considerada quando
a fragcdo de ejegéo do VDS for < 35%, associada a sincope,
arritmias ventriculares complexas e classe funcional = II. %

Ressincronizacao cardiaca

Procedimento complexo, requer presenca de eletrofisio-
logista com experiéncia em CC complexas. Pacientes com
disfuncao do VDS em classe funcional = Il podem se beneficiar
com aRC, devendo ser lembrado sua inocuidade em relagéo a
IT, que deve ser abordada cirurgicamente. Tecnicamente dificil, o
cabo-eletrodo no VD pode ser implantado por via transvenosa,
epicérdica ou ambas, dependendo da anatomia ou necessi-
dade de cirurgia concomitante. Na TGA pds Senning/Mustard,
como o VD é anterior, o cabo-eletrodo para o VD é introduzido
via epicérdica, por incisdo subxifoidiana ou miniesternotomia.
O acesso via tubo intraatrial pode precipitar o tromboembo-
lismo. Na TGACC a abordagem pode ser venosa através do
seio coronariano desde que a anatomia seja confirmada pela
RM ou angiotomografia.*° Revisao recente em pacientes com
disfungdo do VD salientou os possiveis beneficios dessa en-
genhosa técnica enfatizando a necessidade de investigacoes
multicéntricas com avaliagdes a curto e longo prazo.*

Suporte circulatério mecanico e
transplante cardiaco

Alinsuficiéncia cardiaca refrataria pode acometer pacien-
tes com VDS e o suporte circulatério mecanico, nao neces-
sariamente empregado como uma ponte para o transplante
cardiaco, deve estar disponivel em centros que assistem
pacientes adultos com CC. Os nUmeros s&o pequenos,
mas, de acordo com o Interagency Registry for Mechanically
Assisted Circulatory Support, a TGACC é uma causa que fre-
guentemente necessita desses dispositivos.* A complexidade
do procedimento requer planejamento cuidadoso, incluindo
conscientizagdo do paciente sobre potenciais complicacoes.
Estudos multicéntricos relatando esse tipo de experiéncia
tem sido recomendado com o objetivo de aprimorar o co-
nhecimento e beneficiar pacientes. 3
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O PACIENTE COM VENTRICULO DIREITO SISTEMICO

O transplante cardiaco ortotépico, disponfvel em poucos
centros, pode ser a Unica opgéo na insuficiéncia cardiaca
refrataria. Apesar da mortalidade maior naqueles com CC
complexas submetidos a varias cirurgias, incluindo a TGACC,
a sobrevida a longo prazo € maior do que naqueles recep-
tores sem CC, nos quais o transplante é um procedimento
relativamente simples.** Além disso, estudo retrospectivo de
pacientes maiores de 17 anos transplantados nos EUA entre
2000 e 2018 revelou melhor evolugéo a curto e longo prazo
naqueles com TGACC e insuficiéncia cardiaca refrataria.*

Cuidado especial: Gestacao

Entre vérios aspectos que necessitam ser cuidadosamente
abordados nos pacientes com VDS, a gestagéo deve ser
considerada, proativamente se necessario. Muitas pacientes
com TGA p6s Senning/Mustard e TGACC frequentam os am-
bulatérios de CC no adulto e 0 aumento do volume, frequéncia
e débito cardiaco pode agir desfavoravelmente na gestante
necessitando atencao. Desencadeamento ou exacerbagéo
de arritmias, piora da IT e maior dificuldade no diagnostico de
faléncia cardiaca sdo complicacdes potenciais nessas pacien-
tes. Apesar de estudos com grande casuistica em gestantes
com VDS serem escassos, particularmente apods cirurgia de
Fontan, uma investigagao de 2013 sobre seguimento a longo
prazo de pacientes com TGA pds Senning/Mustard e TGACC
chamou a atengao para um aspecto curioso: a piora clinica
seria devida a gestacao propriamente dita ou simplesmente
iria ocorrer? Apesar da gestagao bem sucedida em todas e
nenhuma ter fungéo do VDS seriamente comprometida pela
ecocardiografia, ficou evidente uma deterioragéo funcional
prematura, piorando os sintomas e diminuindo a classe fun-
cional qguando comparado com pacientes ndo gravidas.*
O aconselhamento antes da gravidez e pré-natal sao ne-
Cessarios e essas pacientes devem ser acompanhadas em
ambulatério de gestagéo de alto risco. Parece sensato con-
traindicar a gravidez e oferecer contracepgao apropriada em
pacientes sintométicas com disfungao importante do VDS.#
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CONCLUSAO

O paciente adulto com VDS demanda cuidados espe-
ciais no seu seguimento. As CC de base sdo complexas
e sujeitas a complicagoes especificas. A fungdo do VDS
deve ser continuamente monitorada e sua faléncia deve
ser precocemente tratada com o objetivo de se prevenir a
morte subita. Investigagdes recentes tém revelado o aprimo-
ramento progressivo da RM no estudo das caracteristicas
intrinsecas do VDS, relacionando a desorganizagdo mio-
fibrilar e a fibrose miocéardica com evolugdo desfavoravel.
No entanto, claustrofobia, necessidade de sedacao, implantes
eletrénicos e, fundamentalmente, o custo de todo o processo,
limitam consideravelmente o acesso ao método. A importancia
da investigacéao por ecocardiografista experiente e a boa
correlagao do strain longitudinal com a fragao de ejecéo do
VDS devem ser consideradas como estimulo ao interesse e
desenvolvimento desta prética. Recursos terapéuticos so-
fisticados como a RC devem estar disponiveis e tratamento
avangado da faléncia irreversivel do VDS pode ser necessario.

Priorizagao do atendimento presencial, apoio psicologico
incondicional, preocupagao com a qualidade de vida do
paciente e disponibilidade de assisténcia paliativa precisam
ser cuidadosamente considerados nesse grupo de individuos
com longa e preocupante trajetéria ambulatorial.
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FORAME OVAL PERVIO

PATENT FORAMEN OVALE
RESUMO

O forame oval patente (FOP) esta presente em até 30% dos adultos e tem se mostrado
altamente prevalente em pacientes diagnosticados com acidente vascular cerebral isquémico
(AVCI) de causa desconhecida, também chamado de AVCI criptogénico. Supde-se que a
principal causa desse evento seja uma embolia paradoxal facilitada pela presenga do FOP,
especialmente em pacientes mais jovens e com poucos fatores de risco, sugerindo um papel
causal para o FOP (‘AVC relacionado ao FOP"). As recomendagoes de manejo do FOP no
AVCI criptogénico estao evoluindo rapidamente. Os dados se expandiram recentemente apos
quatro grandes estudos demonstrarem a superioridade do fechamento percutaneo do FOP
quando comparado ao tratamento medicamentoso na prevencao da recorréncia do AVCI
criptogénico. O fechamento do FOP, visando a profilaxia secundaria apds um AVCI, deve
ser considerado em pacientes com idade <60 anos apds avaliagao minuciosa e discussao
sobre beneficios e riscos potenciais do procedimento. O acimulo crescente de evidéncias
embasa o fechamento percutaneo do FOP com dispositivos de Ultima geragéo, levando em
consideragao progndstico, qualidade de vida e beneficio econémico, quando bem indicado
para grupo correto de pacientes. O desenvolvimento do escore RoPE (Risk of Paradoxical
Embolism) auxiliou na identificagao de pacientes com AVCI criptogénico e FOR potenciais
candidatos ao fechamento do FOPR A literatura disponivel raramente inclui pacientes com
ataque isquémico transitério (AIT), idade maior que 60 anos e etiologias concorrentes como
fibrilac&o atrial, portanto os resultados n&o podem ser generalizados para toda a populagao.
Ainda ndo ha consenso sobre marcadores biolégicos disponiveis ou fatores de risco para
predizer recorréncia do AVCl relacionado ao FOP Uma abordagem multidisciplinar com par-
ticipacdo de cardiologista clinico, neurologista, hematologista e cardiologista intervencionista
pode oferecer um melhor plano terapéutico, individualizado para cada paciente levando em
consideragao dados disponiveis, além de informagdes médicas, sociais e ocupacionais.

Descritores: Forame Oval; Forame Oval Patente; Embolia Paradoxal; AVC Isquémico.

ABSTRACT

Patent foramen ovale (PFO) is present in up to 30% of adults and has been shown to be
highly prevalent in patients diagnosed with strokes of unknown cause, which are also called
cryptogenic strokes (CS). Paradoxical embolism produced through PFO is hypothesized
to be a leading cause of CS, especially in younger patients with low risk factors for stroke,
suggesting a stroke-causing role for PFO (“PFO-related stroke”). Management recommen-
dations for patent foramen ovale (PFO) closure in cryptogenic stroke are rapidly evolving. The
data has expanded recently with four major trials demonstrating superiority of percutaneous
device closure over medical management in preventing cryptogenic stroke recurrence. PFO
closure can be considered for the prevention of recurrent cryptogenic stroke in patients
aged <60 after thorough evaluation and discussion of benefits and potential risks of the
procedure. Accumulating evidence supports prognosis, quality of life, and economic benefit
from percutaneous PFO closure with newer generation closure devices in the right subset of
patients. The RoPE score has helped clinicians identify patients with cryptogenic stroke and
PFO as potential candidates for PFO closure. The available literature rarely considers patients
with transient ischemic attack (TIA), over 60 years of age and competing etiologies like atrial
fibrillation, therefore results may not be generalizable to the entire population. There is no
consensus regarding risk factors for PFO-related stroke recurrence or clinically available biolo-
gical markers. A multi-disciplinary approach with inputs from clinical cardiologist, neurologist,
hematologist and interventional cardiologist provides the best therapeutic plan for each patient
taking into account the available data, and medical, social, and occupational considerations.

Keywords: Foramen Ovale; Foramen Ovale, Patent; Embolism, Paradoxical; Ischemic Stroke.
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INTRODUCAO

A comunicagao entre os 4trios através da fossa oval é
fundamental durante a vida intrauterina e habitualmente se
fecha ap6s o nascimento. Quando este fechamento n&o
ocorre, teremos 0 que chamamos de forame oval patente,
popularmente conhecido como FOPR A prevaléncia na vida
adulta desta alteragéo é de cerca de 25%-30%."

Na grande maioria dos casos esta alteragao néo vai gerar
qualquer tipo de repercussdo. As implicacdes ocorrem quan-
do ha formagéo de um trombo (no sistema venoso) e este
passa do lado direito para o lado esquerdo, através dessa
comunicagao entre os atrios. Apds a passagem para o lado
esquerdo, o trombo pode atingir algum ramo arterial e causar
como evento clinico um acidente vascular cerebral (AVC).?

Outras manifestagoes associadas também sdo descritas,
apesar de serem menos discutidas no contexto do FOP, como
migranea, doenca descompressiva em mergulhadores e
sindrome de platipneia-ortodeoxia.

FISIOPATOLOGIA

Na vida intrauterina, o forame oval permite que o sangue
rico em oxigénio, oriundo da placenta, passe da circulagao
direita para a esquerda. Apds o nascimento, ha redugao
progressiva da presséo em camaras direitas e também da
resisténcia vascular pulmonar com a abertura das arteriolas
pulmonares, apods preenchimento dos alvéolos por oxigénio.
Além disso, a pressao do atrio esquerdo (AE) se eleva de-
vido ao aumento de retorno sanguineo, oriundo do pulmao.
Todas essas alteragdes que ocorrem ap6s 0 nascimento,
levando a um aumento da presséo do atrio esquerdo em
relagao ao direito, culminam com o fechamento do forame
oval. (Figura 1) Em aproximadamente 75% das pessoas 0
fechamento estara completo por volta dos dois anos, mas
em algumas a comunicagao persiste, sendo chamada de
FOP Os mecanismos exatos que levam a essa persisténcia
ainda néo séo conhecidos.?

DIAGNOSTICO

Avaliacao clinica

A maioria dos pacientes é assintomatica e o diagnéstico
ocorre de forma acidental, comumente durante a realizagao

de exames por outras indicagdes. A avaliacao e pesquisa
de FOP esta indicada nos casos de AVC criptogénico ou ha
presenca de eventos que possam estar relacionados com
sua presenca, como na sindrome de platipneia-ortodeoxia e
na sindrome descompressiva. A manifestacdo mais preocu-
pante associada a embolia paradoxal é o AVC isquémico. ?

Vale relembrar que o AVC criptogénico é aquele em que
n&o encontramos causa apos extensa avaliagdo de causas
neurolégicas, cardiolégicas e trombofilicas, representando
cerca de 30% dos casos de AVC. Quando avaliamos isolada-
mente o grupo de pacientes que tiveram AVC criptogénico,
a prevaléncia de FOP ¢é superior a da populagéo em geral,
podendo ser evidenciado em até 40% dos pacientes.*

O escore RoPE, publicado em 2013, avalia a chance do
FOP ser a causa do AVC criptogénico e quanto maior o escore,
maior a chance dessa associagao. As variaveis desse escore
s&o as seguintes: histérico de diabetes, hipertensao arterial,
tabagismo, acidente isquémico transitério (AIT) ou AVC pré-
vios, isquemia cortical e idade, lembrando que quanto mais
jovem e quanto menos comorbidades, maior a pontuagéo.®
O uso do escore RoPE ainda permanece controverso ja que
um alto valor de escore ndo sé sugere provavel associagéo do
AVC criptogénico com FOP, mas também uma baixa chance
de recorréncia do AVC. Além disso, o escore ndo leva em
consideragéo as caracteristicas anatémicas do FOP. Dessa
forma, esse escore nao deve ser usado de forma isolada,
contudo seu uso em conjunto com outras ferramentas clinicas
e diagnosticas ajuda na definicdo de conduta. 2

Outras apresentacdes clinicas associadas
Migranea

A grande discussao do tema se iniciou a partir de estudos
prévios que demonstraram maior prevaléncia de migranea
em pacientes com FOP ¢ Além disso, outros estudos evi-
denciaram melhora dos sintomas de migranea em pacientes
que foram submetidos ao fechamento do FOP por outros
motivos.” Desde entdo, muitos estudos e revisdes sobre o
tema foram publicados.

Reviséo sistematica publicada em 2008 avaliou a preva-
|éncia de FOP em pacientes com migréanea, sendo observado
gue a migranea com aura € mais comum em pacientes com
FOP quando comparados a populagao em geral. Além disso,

ANTES DO NASCIMENTO
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PRESSAO MAIS ALTA
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oval)

Forame oval /
-
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Figura 1. Esquema demonstrando as diferencas de pressdes atriais no periodo fetal e pos natal.
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0 estudo mostrou também que pacientes com migranea com
aura tém maior prevaléncia de FOP? O estudo prospectivo
MIST trial avaliou o fechamento do FOP para controle de
cefaleia do tipo migranea refrataria ao tratamento clinico,
demonstrando que o fechamento do FOP nao apresentou
beneficio para controle algico.’

Apesar da associagéo ja bem descrita entre pacientes
com FOP e migranea, o mecanismo exato que justifique essa
relacao n&o é conhecido e o rastreio de rotina nao deve ser
recomendado em pacientes com migranea.

Sindrome de platipneia-ortodeoxia

Situacéo caracterizada por dispneia e dessaturacéo
na posigao ortostatica, com melhora na posicao supina.
Essas alteragdes podem ocorrer em outros defeitos do
septo interatrial, shunts intrapulmonares, histéria de pneu-
mectomia, doenga pulmonar crénica, derrame pericardico
e pericardite constritiva.™®

Sindrome descompressiva

A sindrome descompressiva ocorre por formagao de
bolhas intravasculares ou extravasculares no contexto de
reducéo da pressao ambiental. O termo sindrome descom-
pressiva é bastante amplo e envolve multiplos mecanismos,
tais como embolia gasosa arterial e doenga descompressiva.
O espectro de manifestagdes clinicas & amplo, variando
desde sintomas leves e inespecificos até sincope e parada
cardiorrespiratéria. A presenga do FOR, ao permitir que o
fluxo da direita passe para o lado esquerdo, pode ser um
fator precipitante de sindrome descompressiva, desde que o
paciente esteja exposto a quantidade expressiva de embolia
gasosa venosa.’’

Em relacéo aos mergulhadores, o risco de sindrome des-
compressiva em pacientes com FOP é muito baixo quando
a atividade € realizada em pequenas profundidades. O risco
aumenta na presencga de FOP com maior mobilidade de suas
laminas (aberturas maiores) e em pacientes que realizam
viagens aéreas nas primeiras 12 a 48 horas ap6s mergulho. 2

Métodos complementares

Aqui citaremos com mais detalhes a avaliacao do FOP:
Ecocardiograma transtoracico (ECO TT): Método inicial de ava-
liacao devido sua ampla disponibilidade; deveré ser realizado
com administragdo de solugdo salina agitada e realizacéo
de manobras que elevem a pressao em étrio direito, como
por exemplo manobra de Valsalva, permitindo aumentar a
sensibilidade desse tipo de avaliagdo.?

Doppler transcraniano: Detecta fluxo direcionado da direita
para esquerda (D-E), mas ndo permite definir o local do shunt,
além de ser pouco disponivel na prética clinica. A realizagéo
do exame para detecgéo de émbolos pode ser usada como
ferramenta para screening da presenca de shuntD - E. 8
Ecocardiograma transesofagico (ECO TE): Fundamental nos
casos em que o ECO TT é negativo ou inconclusivo, além
de permitir uma melhor avaliacado da anatomia do FOP, o
que é fundamental quando ha programagao de abordagem
percutanea. Deve ser realizado com infus&o de microbolhas
no repouso, seguida por manobras que aumentem a pressao
no étrio direito.

A avaliagédo das caracteristicas anatémicas do FOP

devem sempre ser realizadas, visto serem critérios Uteis
na avaliagao da possibilidade de recorréncia de AVC.'*'®
Foi desenvolvido um escore ecocardiografico para melhor
identificac@o do forame de alto risco, aquele associado a
uma maior chance de ocorréncia de AVC criptogénico, onde
estdo incluidos os seguintes achados: hipermobilidade do
septo interatrial (Figura 2), tnel longo = 10 mm formado
pelas laminas do forame (Figura 3), valva de Eustaquio ou
rede de Chiari proeminentes, grande shunt da direita para
esquerda durante a manobra de Valsalva, angulo baixo
formado pelo FO < 10°. '

TRATAMENTO

A indicagdo do fechamento do FOP é dependente de
uma série de informagdes, tais como histdria clinica, eventos
prévios e avaliagdo por método de imagens. A definicdo
do mecanismo do AVC é de extrema importancia nessa
avaliagdo, sendo necessaria muitas vezes uma discussao
do caso com outras especialidades, como a neurologia
e hematologia. Apos a definicdo de um AVC criptogénico,
devemos avaliar as caracteristicas de maior risco associadas
ao FOP: pacientes mais jovens, FOP de grande tamanho,
presenca de shunt moderado a importante e associagao
com aneurisma do septo atrial.

De forma geral, o fechamento do FOP devera ser
indicado nos pacientes com idade inferior a 60 anos, histéria
de AVC criptogénico e caracteristicas anatbmicas do FOP
consideradas de maior risco apds avaliagao ecocardiografica. 2

Em relacéo ao fechamento do FOP, 0 método percutaneo
é o preferencial. Até o momento, ndo temos estudos com-
parando o fechamento percutaneo com o cirdrgico do FOR,
entretanto ndo hé indicagao de fechamento cirlrgico como
terapia de primeira linha. Quanto as possiveis complicagoes
do procedimento percutaneo podemos citar: hematoma no
sitio de puncéo, trombose do dispositivo, embolizagédo do
dispositivo e fibrilagao atrial (FA). 2"

Dist 1.12cm
+ Dist 3.31cm

Figura 2. Imagem de ecocardiograma transesofagico demonstrando
aneurisma do septo interatrial (a). AD: atrio direito. AE: &trio esquerdo.

Figura 3. Imagem de ecocardiograma transesofagico demonstrando
presenga de forame oval com tdnel (t). AD: atrio direito. AE: atrio
esquerdo.
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Medidas gerais

* Educagéo do paciente: Os pacientes devem ser esclare-
cidos sobre o diagndstico e sobre suas implicagoes. Além
disso, devem ser tranquilizados quando o diagnéstico é
realizado de forma incidental, na auséncia de patologias ou
eventos associados.

* Cuidados dentarios: Os cuidados de higiene bucal sédo
0s mesmos da populagdo em geral. Os Unicos pacientes
que deverao realizar profilaxia para endocardite infecciosa
sé&o aqueles submetidos ao fechamento percutédneo com
implante de material protético, nos primeiros seis meses
apos o procedimento.'®

* Vacinagdo: As recomendacdes sdo as mesmas orientadas
para a populagéo geral.

Tratamento medicamentoso

Nos Ultimos anos foram publicados diversos estudos
comparando o tratamento medicamentoso com o tratamento
percutaneo em pacientes com histéria de AVC criptogénico.

Em metandlise avaliada de estudos randomizados e
controlados, com média de seguimento de 3,8 anos, a in-
cidéncia da recorréncia de AVC foi de 2% no brago que
realizou fechamento do FOP e nimero necessario para tratar
(NNT) com fechamento percutaneo de FOP para prevenir um
episédio de AVC foi de 37.2

Uma outra metanalise publicada em 2017 englobou cinco
estudos e 3440 pacientes, comparando tratamento medica-
mentoso com a oclusao do FOP na prevengéo de recorréncia
do AVC. O estudo mostrou superioridade do tratamento
intervencionista em relacao ao tratamento conservador na
prevencdo de novo AVC isquémico. '°

Tratamento intervencionista

Tratamento percutaneo

Em relacdo as complicagbes, a taxa de ocorréncia é
baixa, variando de 2 a 3%.2° A principal intercorréncia apés o
fechamento percutaneo ¢é a fibrilagéo atrial (FA). Uma meta-
nélise mostrou que o risco de FA foi significativamente maior
no grupo da intervengado.' Outra metanélise mostrou uma
incidéncia de FA de 4,6% apos 3,8 anos de seguimento.?

Em pacientes com histéria de AVC criptogénico e FOPR,
o fechamento do FOP com dispositivo se mostrou superior
a terapia medicamentosa. ?

De acordo com as principais diretrizes é recomendado
realizar o fechamento percutaneo em pacientes com idade
entre 18 e 60 anos, com histérico de AVC criptogénico, nao
lacunar e associado ao FOP com caracteristicas de alto risco
(2a B), visando evitar recorréncia de evento neurolégico.

Tratamento cirurgico

Nao ha indicagéo de fechamento cirlrgico do FOP como
primeira linha de tratamento. O fechamento cirdrgico devera
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ser avaliado quando o paciente for ser submetido a cirurgia
cardiaca por outro motivo, quando acreditarmos que o FOP
representa fator impactante no quadro clinico.

Outra indicagao de tratamento cirlrgico seria para casos
com complicagoes relacionadas ao fechamento percuténeo.?

Cuidados pos intervencao

A avaliagao apos o procedimento deve considerar que
uma das complicagdes mais comuns consiste na trombose
do dispositivo.

Apbs o procedimento percutaneo o paciente deveré ser
mantido com terapia antiplaquetaria dupla (AAS + clopidrogel)
por 1 a6 meses e, apds esse periodo, deverd ser mantido com
antiagregante plaquetario (sem definigao na literatura de tipo
antiplaquetario de preferéncia) até completar cinco anos. 2

TRATAMENTO DE FOP EM
OUTRAS SITUACOES CLINICAS

Pacientes com sindrome de platipneia-ortodeoxia devem
ser submetidos ao fechamento percutaneo do FOP 2

Para pacientes que realizam mergulho de forma profis-
sional devemos orientar o fechamento percutaneo do FOP,
caso manifestem o desejo de continuar. Se o mergulho é
realizado de forma recreacional, devemos discutir com o
paciente risco x beneficio de realizar o fechamento do FOP 2

PERSPECTIVAS FUTURAS

Algumas lacunas ainda permanecem evidentes, sendo
necessario aguardar novos e maiores estudos para que
respostas sejam oferecidas. Dentre as duvidas a serem
respondidas podemaos citar a avaliagao da superioridade do
fechamento percutaneo em pacientes com mais de 60-65
anos; avaliacao do seguimento de pacientes com shunts
residuais apos fechamento de FOP; avaliagao de complica-
¢Oes em longo prazo tais como fratura, erosao e endocardite
infecciosa relacionada a protese.

CONCLUSAO

Apesar da alta prevaléncia, a abordagem e o manejo do
FOP apresentam indicagbes muito especificas. Importante
sempre ressaltar que o achado nao determinara repercus-
sao significativa na maioria das pessoas e, o tratamento
percutaneo néo é isento de riscos, devendo por esse motivo
ser indicado com cautela e baseado em critérios ja bem
estabelecidos até o presente momento.
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DISEASE: CURRENT TREATMENT
RESUMO

A hipertensao pulmonar no paciente adulto com cardiopatia congénita € uma complica-
¢ao de amplo espectro clinico. Em linhas gerais, 0 manejo desses pacientes envolve uma
série de fatores, incluindo abordagem nao medicamentosa e abordagem medicamentosa.
A abordagem ndo medicamentosa é fundamental e inclui medidas como educacéo do
paciente, orientacdes contraceptivas, cuidados dentérios, vacinagéo, acompanhamento
psicossocial. O tratamento medicamentoso, por sua vez, vem apresentando ganhos
substanciais ao longo dos Ultimos anos, com maior nimero de medicagoes disponiveis.
As medicacdes vasodilatadoras pulmonares apresentam diferentes mecanismos de agéo
e diferentes perfis farmacolégicos. Os tipos de vasodilatadores pulmonares disponiveis
s&o: inibidores de fosfodiesterase 5, antagonistas do receptor de endotelina, anélogos
da prostaciclina, agonistas seletivos dos receptores da prostaciclina. Em relacéo ao trata-
mento cirlrgico, o paciente devera ser avaliado quanto a corregao de shunts e indicagéao
de transplante. Outra parte importante do manejo dessa patologia inclui a abordagem
de fatores descompensadores, como fendmenos tromboticos, arritmias, infeccoes e
insuficiéncia cardiaca.

Descritores: Hipertensédo Pulmonar: Cardiopatias Congénitas; Tratamento Medicamen-
toso; Vasodilatadores

ABSTRACT

Pulmonary hypertension in adult patients with congenital heart disease is a complica-
tion with a broad clinical spectrum. In general terms, the management of these patients
includes non-pharmacological interventions and pharmacological treatment. The non-drug
approach is fundamental and includes measures such as patient education, contraceptive
guidelines, dental care, vaccination, psychosocial support. Pharmacological treatment
has shown substantial gains over the last few years, with a greater number of medications
available. Pulmonary vasodilator medications have different mechanisms of action and
different pharmacological profiles. The types of pulmonary vasodilators available are:
phosphodiesterase 5 inhibitors, endothelin receptor antagonists, prostacyclin analogues,
selective prostacyclin receptor agonists. Regarding surgical treatment, the patient should
be evaluated for correction of shunts and indication for transplantation. Another important
part of managing this pathology includes addressing decompensating factors such as
thrombotic complications, arrhythmias, infections and heart failure.

Keywords: Hypertension, Heart Defects, Congenital; Drug Treatment, Vasodilators Agents.

INTRODUCAO

pacientes com CC complexas e HP serd maior, e 0 nimero

A hipertensédo pulmonar (HP) no adulto com cardiopatia
congénita (CC) é uma das principais causas de hipertenséao
arterial pulmonar (HAP), sendo tema complexo e alvo de
discussoes, ja que abrange um espectro clinico amplo, des-
de pacientes com sintomas leves até pacientes com Sd de
Eisenmenger.! Com os avangos no tratamento e tratamentos
cada vez mais precoce das CC, aumento progressivo da
expectativa de vida nos pacientes com CC , o nUmero de

de casos com Eisenmenger sera menor.?

Estudo de 2014 mostrou que a prevaléncia geral de HP em
adultos com alguma CC foi de 3,2%; sendo mais prevalente em
pacientes com maior idade.® Em relagéo a prevaléncia de HP em
pacientes com corregao prévia de defeitos simples congénitos (CIA,
CIV, PCA) , estudo publicado em 2020 demonstrou que a prevaléncia
de HP nestes pacientes foi de 3%; sendo o risco significativamente
maior quanto maior a idade no momento da correcao.*

http://dx.doi.org/10.29381/0103-8559/2023330122-8
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Os desfechos associados aos pacientes com CC e HP
apresentaram melhora haja vista maior disponibilidade de
terapias de HR, melhor manejo perioperatério e abordagem
multidisciplinar destes pacientes.'

A abordagem completa do paciente com cardiopatia
congénita e hipertens&o pulmonar envolve uma série de fato-
res incluindo abordagem ndo medicamentosa e abordagem
medicamentosa.® Neste capitulo iremos resumir os principais
aspectos a serem avaliados nestes pacientes.

TRATAMENTO NAO MEDICAMENTOSO

Educacéo do paciente: Informar ao paciente sobre o
seu quadro de salde e sobre a necessidade de seguimento
clinico possibilita que 0 mesmo seja o principal ator do seu
processo terapéutico e controle da doenga de base.
Controle de peso: Pesar o paciente faz parte da avaliagao
clinica destes e 0s ganhos de peso devem ser monitorizados,
sempre em busca de evitar 0 sobrepeso e a obesidade. Nos
pacientes com quadro de insuficiéncia cardiaca direita, o
controle de peso é fundamental para que possamos acom-
panhar a piora da congestao sistémica.®
Atividade fisica: Todos os pacientes sdo advertidos para
evitar desidratagao, exercicio fisico mais intenso e esforgos
isomeétricos exagerados.” Mas devem ser orientados a realizar
atividades de leve a moderada intensidade. Estudo prospec-
tivo de 2013, com 20 pacientes com CC e HP. demonstrou
que apos realizagao de treino de exercicios, houve melho-
ra significativa da mesma distancia percorrida no teste de
caminhada de 6 minutos e consumo maximo de oxigénio.®
Interrupgéo de tabagismo: O tabagismo deve ser fortemente
desestimulado, haja vista os potenciais efeitos deletérios
cardiacos e pulmonares. Sempre questionar pacientes sobre
tabagismo na consulta e caso paciente fume, se 0 mesmo
se encontra em estagio contemplativo para que seja enca-
minhado ao setor responsavel. 8
Orientagdes contraceptivas: Mulheres com hipertenséo ar-
terial pulmonar séo consideradas classe IV da classificacéo
WHO, modificada da Organizacao Mundial de Satde (OMS);
e por isso mulheres em idade fértil devem utilizar método
contraceptivo eficaz. As pacientes nao deveréo fazer uso de
métodos hormonais contendo estrogénio e opgoes possiveis
sdo contraceptivos hormonais com levonorgestrel, dispo-
sitivos intra -uterinos e contraceptivos implantaveis. ' As
orientagdes contraceptivas devem ser reforgadas em todos
os atendimentos ambulatoriais e as mulheres devem ser
desaconselhadas a engravidar. A gravidez deve ser evitada
e a interrupgéo precoce é recomendada. Monitoragao cui-
dadosa e um seguimento especializado sao recomendados
em gravidez inevitavel, em casos selecionados ( grau de
recomendacéo I-C). 2
Cuidados dentarios. Os pacientes devem ser estimulados
a realizar seguimento odontoldgico regular e devem ser
estimulados a manter boa higiene oral. Nao ha indicagao de
medidas especificas de higiene oral."® Atentar aos pacientes
que usam anticoagulantes para que sejam otimizados 0s
cuidados hemostéticos locais durante os procedimentos.
Além disso, devemos orientar sobre a profilaxia de endocar-
dite infecciosa (El). Conforme a diretriz europeia de 2015, 0s
pacientes com alto risco de El deveréo receber profilaxia an-
timicrobiana quando submetidos a procedimentos dentérios

com manipulagdo gengival. Os pacientes considerados de
alto risco sdo aqueles com valva protéticas, historia de El,
qualquer CC ciandtica e pacientes com CC nos primeiros
seis meses apos reparo da lesdo com material protético (se
presenca de shunt residual ou regurgitacao valvar manter
profilaxia por toda a vida). 5%

Vacinagao: Os pacientes com HP e CC deverdo manter a carteira
de vacinacao atualizada, sendo a vacinagéo contra influenza,
Streptococcus pneumoniae e SARS-CoV 2 esté indicada.'®
Acompanhamento psicossocial: Os pacientes com HAP
apresentam maiores taxas de prevaléncia de transtornos de
humor. E de fundamental importancia atentar-se as mudan-
¢as comportamentais dos pacientes e aplicar ferramentas
de triagem diagndstica de transtorno de humor para que os
pacientes sejam encaminhados precocemente para acom-
panhamento psicoldgico e/ou psiquiatrico. Além disso, o
acompanhamento do servigo social € de fundamental im-
porténcia para auxilio nas orientagdes sobre beneficios e
direitos destes pacientes."

Avaliacdo da necessidade de seguimento com cuidados
paliativos: Devido ao prognéstico reservado dos pacientes
com CC e HP o planejamento de cuidados avangados faz
parte da rotina dos cuidados. O momento da discussao sobre
cuidados avangados ir4 depender de uma série de fatores e
deveré ser centrado no paciente; momentos como admissdes
hospitalares e periodos de declinio funcional podem ser
pontos de partida para inicio da conversa. '®

Outras medidas

* Piercings e tatuagens devem ser contra indicados, haja
vista o alto risco de El nestes pacientes. "'

* Periodicidade do seguimento ambulatorial deve ser plane-
jado de forma individual .®

* Em relagéo aos pacientes ciandticos: voos comerciais 0
bem tolerados; fundamental orientar hidratacao adequada
(evitar situacOes associadas com desidratagao); exposicao
a altitudes elevadas ( >2500m) devem ser evitadas.

* O manejo dos sintomas de hiperviscosidade deve ser
realizado de forma conservadora, com orientacao de medi-
das de hidratagdo."® Os principais sintomas associados a
hiperviscosidade sdo: viséo turva, cefaléia, artralgia, tontura
e piora da dispneia, que ocorrem geralmente quando o he-
matécrito excede 65%. Flebotomia ndo deve ser realizada
de rotina, apenas quando necessaria para o alivio dos sin-
tomas decorrentes da hiperviscosidade. Geralmente piora a
deficiéncia de ferro e esta associada com aumento do risco
de acidente vascular cerebral e redugao da tolerancia ao
exercicio (recomendacao/evidéncia: IB).'+6

* Hiperuricemia assintomética ndo deve ser tratada, trata-
mento s esta indicado para casos sintomaticos.®

TRATAMENTO MEDICAMENTOSO

Vasodilatadores pulmonares

* A- Inibidores de fosfodiesterase 5 (PDES) (sildenafil, ta-
dalafil): essas medicagdes atuam na vida do oxido nitrico
sendo analogos estruturais do GMPc levando a inibigdo das
fosfodiesterases com alta seletividade para a fosfodiesterase
5; 0 que leva a aumento da concentragéo plasmatica GMPc/
oxido nitrico, o que causa vasodilatagdo pulmonar. (Tabela 1)
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Tabela 1. Inibidores de fosfodiesterase 5.

Inibidores fosfodiesterase 5

Dose inicial Dose méxima
Sildenafil 20 mg 3x/dia 80 mg 3x/dia *
Tadalafila 20-40 mg 1x/dia 40 mg 1x/dia

Efeitos colaterais possiveis: cefaleia, mialgia, epistaxe, alteragdes visuais, sintomas
gastrintestinais, hipotensao, neuropatia. * O sildenafil é aprovado na dose de 20 mg 3x/
dia, mas as doses usadas na pratica variam amplamente e as vezes sao mais altas. A
literatura ndo apoia esta dosagem maxima, mas é usualmente utilizada em centros de
HP no Brasil. Cuidados com o uso da medicagao: esta contraindicado em pacientes
que fazem uso de nitratos, evitar em pacientes com plaquetopenia significativa.

* B- Antagonista do receptor de endotelina (ERA): a endo-
telina-1 ¢ ativada apds se ligar aos receptores ET-A e ET-B,
atuando como vasoconstritor. Os receptores ET-A estédo
presentes em células do musculo liso dos vasos e se asso-
ciam com efeitos vasoconstritores e pré- inflamatérios. Os
receptores ET-B se localizam nas células endoteliais ,com
papel associado a vasodilatagdo e também nas células do
musculo liso vascular com a mesma agéo do ETA (em condi-
¢oes patologicas predomina o efeito vasoconstritor do ET-B).

Em relagdo as medicagdes disponiveis , a bosentana é um
antagonista ndo seletivo dos receptores da endotelina ; ja a
ambrisentana € um antagonista seletivo do receptor ET-A, com
menor interagdo farmacolégico devido a metabolizagéo nao
ocorrer pela via do citocromo P450. A macitentana também
um antagonista néao seletivo, foi criado com a modificagao da
molécula da bosentana o que permitiu melhora da distribuigao
da medicagao." (Tabela 2)

Bosentana aumentou a distancia percorrida no teste
de caminhada de 6 minutos e levou a redugdo da RVP em
pacientes com Sd Eisenmenger e CF IIl."7 Dessa forma,
pela diretriz europeia de manejo de cardiopatias congénitas
nos adultos nos pacientes com Sd de Eisenmenger com
capacidade reduzida de exercicio (distancia percorrida em 6
minutos inferior a 450 metros), estratégia inicial de tratamento
em monoterapia com ERA deve ser considerada; com terapia
combinada se paciente ndo apresentar melhora (nivel de
recomendagcéo lla B). ¢ Ja a diretriz europeia de hipertensao
pulmonar orienta que a bosentana devera ser utilizada para
pacientes sintomaticos para melhora da capacidade de
exercicio classe de recomendagéo |.! E importante ressaltar
que a despeito dos potenciais beneficios da bosentana na
capacidade de exercicio e qualidade de vida, o efeito na
reducéo de mortalidade néo é bem documentado.

Tabela 2. Antagonista do receptor de endotelina.

Antagonista do receptor de endotelina

Dose inicial Dose méxima
Bosentana 62,5 mg 2x/dia 125 mg 2x/dia
Ambrisentana 5mg 1x/dia 10 mg 1x/dia
Macitentan 10 mg 1x/dia 10 mg 1x/dia

Efeitos colaterais possiveis
Bosentana - hepatotoxicidade (necessidade de coleta
de transaminases para seguimento) ; anemia, edema,
teratogénico. Risco de interacdo com varfarina.

Ambrisentana : menor efeito hepatotodxico ; congestdo nasal,
cefaleia, edema. Menor interacao com a varfarina

Cuidados com o uso da medicacdo

Bosentana - iniciar com menor dose, se ndo houver sintomas
ou aumento de transaminases (tolerar aumentos de até 3x) em
30 dias progredir para dose alvo.

Em relagao ao Macitentan, trial prévio com pacientes com
Sd de Eisenmenger nao evidenciou melhora da resposta ao
teste de caminhada de 6 minutos, apesar disso foi eviden-
ciado queda do NT-proBNP e resisténcia vascular pulmonar
no brago macitentan.®
* C- Analogos da prostaciclina: A prostaciclina € um vasodi-
latador produzido por células endoteliais; existem analogos
de prostaciclina que podem ser ofertados por diferentes
vias (intravenosa, subcutanea, inalatério e via oral ) para
tratamento de HAP (Tabela 3)

Primeiramente iremos citar o iloprost, que dentre os ana-
logos da prostaciclina é o mais utilizado em nossa prética.
Apresenta meia vida curta, administragéo inalatéria atuando
nas artérias pulmonares que tém contato com as areas ven-
tiladas. Ha necessidade de vérias inalagbes ao longo do dia,
além disso, ha necessidade de dispositivo adequado para
realizagdo de inalagao.

Estudo pequeno, unicéntrico, que adicionava iloprost via
inalatéria ao esquema de tratamento de HAP ndo mostrou
melhora na distancia percorrida no teste de caminhada de 6
minutos nos pacientes com Sd de Eisenmenger. *°

O epoprostenol & uma prostaciclina sintética,de meia-vida
curta (3 a 5 minutos), o que leva a necessidade de infuséao
venosa continua, ainda n&o aprovada pela ANVISA. Apresenta
riscos associados a necessidade de cateter venoso para uso
da medicacao IV, além disso a interrupcao da infusao da

Tabela 3. Anélogos da prostaciclina.

Administragao inalatoria
Dose inicial

Dose méxima
lloprost - inalatério | 2,5 mcg 6-9x/dia 5 mcg 6-9x/dia
Treprostinil* 18 mcg 4x/dia 54-72 mcg 4x/dia

Efeitos colaterais possiveis iloprost : tosse , cefaleia, rubor cutaneo, hipotenséo. *
N&o esta liberado na Europa. Nao disponivel no Brasil

Administracdo via oral
20 mcg 3x/dia até 40 mcg 3x/dia

Beraprost sédico**
Beraprost -

liberacao lenta** 60 mcg 2x/d até 180 mcg 2x/dia
- 0,25mg 2x/dia ou | Dose maxima
*¥%% -
Treprostinil 0,125mg 3x/dia | tolerada
** Beraprost ndo é aprovado na Europa. *** Nao disponivel no Brasil

Administracdo via endovenosa ou subcutanea

Epoprostenal i.v.

2 ng/kg/min

Determinado pela
tolerabilidade e
eficicia; faixa de
dose tipica

em 1ano é de 16—
30 ng/kg/min, com
ampla variabilidade
individual

Treprostinil i.v. ou
SC**

1,25 ng/kg/min

Determinado pela
tolerabilidade e
eficacia; faixa de
dose tipica

em 1ano é de 25—
60 ng/kg/min, com
ampla variabilidade

individual

* Eventos adversos graves relacionados ao sistema de administragao, incluindo
mau funcionamento da bomba, infecgao local, obstrugao do cateter, e sepse. Nao
disponivel no Brasil. ** A dor no local da infus&o foi o efeito adverso mais comum,
que levou a interrupgao do tratamento em 8% dos casos. Nao disponivel no Brasil.
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HIPERTENSAO PULMONAR NO ADULTO COM CARDIOPATIA CONGENITA: TRATAMENTO ATUAL

medicacao pode levar a HP rebote. A presenca de cateter
central para terapia parenteral aumenta o risco de embolia
paradoxal e endocardite infecciosa em pacientes com Sd de
Eisenmenger e nagueles com shunts D-E. Nesses cendrios,
as formas de administragao subcutanea ou inalatéria devem
ser preferidas.

* D- Selexipague

Eum agonista seletivo dos receptores IP da prostaciclina,
administrado por via oral. (Tabela 4)

Estudo de fase 3 publicado no NEJM em 2015, que
incluiu pacientes de 18 a 75 anos com HAP idiopatica ou
HAP associada ao HIV, uso de drogas, doengas de tecido
conjuntivo ou doencas congénitas corrigidas, mostrou em
reducéo significativa do desfecho combinado (morte e
complicagdes por HP) nos pacientes que fizeram uso do
selexipague.?’ Uma subandlise do GRYPHON publicado
em 2019 avaliou o uso da medicagdo em pacientes com
cardiopatia congénita (neste caso apenas com defeitos
simples e o perfil hemodinamico destes pacientes antes
da cirurgia ndo era conhecido). Nesta andlise post hoc foi
evidenciado que a droga é bem tolerada nos pacientes e
que leva a evolugéo mais lenta da doenga.?!

Ao comparar com outros subgrupos que se encontram
no grupo 1 de causas de HP, ha menor nimero de estudos
sobre uso de medicagdes em pacientes com CC e HAR Em
pacientes adultos com CC, incluindo aqueles com Sd de Eisen-
menger, terapia combinada sequencial deve ser considerada
em pacientes que nao preenchem metas de tratamento (nivel
recomendagado lla C).! Experiéncia com antagonistas do
receptor de endotelina (ERA) e inibidores da fosfodiesterase
5 (PDE-5) ,demonstrou resultados funcionais e hemodinami-
cos em pacientes com CC e HAP e em pacientes com Sd de
Eisenmenger.? Experiéncia ¢ limitada para as drogas mais
modernas tais como macitentan, selexipag ou riociguat.®

Pacientes com lesao mais complexas tendem a responder
menos a terapias de HAP quando comparados aos pacientes
com lesdes simples.

Pacientes com pequenos defeitos associados devem
ser tratados com medicacao para HAP* De maneira geral,
a recomendagao é que nos pacientes com lesdes simples
corrigidas e HP pré capilar com baixo e intermediério risco,
é recomendado iniciar terapia oral combinada ou terapia
sequencial, ja nos pacientes de alto risco deve se iniciar
terapia combinada incluindo prostandides parenterais ou
subcutaneos ( nivel de recomendagéo | A pela Diretriz da ESC
de cardiopatias congénitas e nivel lla pela diretriz da ESC
de hipertensao pulmonar) , lembrando que os prostandides
parenterais ndo estao disponiveis em nosso meio."8

Em relagao aos pacientes com Sd de Eisenmenger, a
maioria dos centros segue estratégia sequencial de trata-
mento, geralmente iniciando com ERA ou inibidor da PDE5
e progridem a terapia se sintomas persistem ou se ha de-
terioragao clinica.®'®

Tabela 4. Agonista seletivo dos receptores IP da prostaciclina.

Dose inicial Dose alvo
maxima dose
Selexipague 200 mcg 2x/dia tolerada até 1600
mcg 2x/dia

Efeitos colaterais possiveis: cefaleia, diarreia, nduseas

ANTICOAGULACAO/ ANTITROMBOTICOS

Ha indicagao formal de anticoagulagdo em pacientes
que apresentam evidéncia de trombos em artéria pulmonar,
vélvulas mecanicas, arritmias atriais ou eventos tromboem-
bdlicos prévios. A anticoagulagéo de rotina ndo esté indicada
e deve ser avaliada de forma individual."®

O uso de antitrombaticos deve ser realizado em pacien-
tes com histéria de eventos cardiovasculares prévios, como
IAM e AVC.

Em pacientes que apresentem niveis elevados de he-
moglobina com hematécrito >55% a dosagem do tempo
de protrombina (TP) é menos acurada e a coleta devera ser
realizada em frascos com dose de citrato corrigida, a coleta
convencional pode levar a valores falsamente elevados de TP

Nao hé resultados consistentes sobre o uso de NOACs
nesta populagéo.®

E importante lembrar que o risco de sangramento esta aumen-
tado nos pacientes ciandticos e dessa forma precisamos estar
atentos a episodios de sangramento ou quedas de hemoglobina
n&o esclarecidas em pacientes em uso de anticoagulagéo.’

OXIGENOTERAPIA

A suplementagéo de oxigénio (02) ndo mostrou até hoje
impacto na sobrevida.! De modo geral, oxigénio suplementar
de forma continua esta indicado quando o paciente apresenta
Pa02 < 60mmHg. Nos pacientes com Sd de Eisenmenger,
por sua vez, a suplementagéo de oxigénio esta indicada
apenas nos casos em que a terapia com O2 causa aumen-
to consistente e documentada da saturagdo de oxigénio e
melhora dos sintomas. °

Reposicao de ferro

E indicado a dosagem de ferro nos pacientes com CC e
HAP , e a reposicdo de ferro devera ser realizada naqueles
com deficiéncia (nivel de evidéncia lla- C). !

Nos pacientes ciandticos a reposigao de ferro devera
ser realizada na presenga de deficiéncia de ferro (VCM <80,
baixos estoques de ferro).

Areposicao de ferro preferencialmente devera ser por via oral;
nos pacientes com resposta inadequada a reposi¢éo oral ou baixa
tolerancia, a reposigao venosa de ferro devera ser indicada.

MANEJO DE FATORES DESCOMPENSADORES

Fendbmenos tromboticos

Os pacientes com diagnostico de eventos trombéticos,
como trombose venosa profunda ou trombose pulmonar de-
ver&o iniciar imediatamente tratamento anticoagulante. Além
disso, pacientes com evidéncia de trombo intracardiaco ou in-
travascular também deverdo manter o uso de anticoagulagdo.®

IC descompensada

O manejo da IC descompensada envolve avaliagao de
fatores descompensadores

(tais como infecgao, arritmias, anemia, fendbmenos trom-
boembodlicos, interrupgéo das medicagdes) e manejo desses
fatores, além de medidas de suporte. As medidas de suporte
incluem avaliagdo e manejo da volemia e, a depender do
perfil hemodindmico, vasopressores, inotropicos e drogas
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de HAP (nivel de evidéncia IC). Suporte circulatério mecanico
pode ser avaliado como terapia ponte para transplante ou
melhora clinica (nivel de evidéncia llaC).

Avaliagdo e manejo de volemia é aspecto complexo e
essencial, dado que 0 excesso e ou reducao excessiva de pré
carga do ventriculo direito é extremamente deletério nestes
pacientes. Em relagéo aos inotropicos os mais utilizados
sdo a dobutamina e o milrinone; sendo importante avaliar
as peculiaridades dessas medicagoes, tais como néo utilizar
milrinone em pacientes com coronariopatia. Manter presséo
arterial média de pelo menos 60 mmHg é fundamental, e
pacientes hipotensos podem necessitar de vasopressores,
sendo norepinefrina e vasopressina os preferenciais.

As medicacgdes para HP devem ser discutidas caso a
caso e devem levar em consideragdo a doenca de base,
comorbidades e medicagdes de uso continuo.

Em relagéo ao manejo respiratério, o objetivo é evitar a
necessidade de ventilagdo mecanica, e caso seja necessario o
estabelecimento de suporte avangado respiratério devem ser
realizados ajustes para evitar os prejuizos hemodinamicos.'®

Arritmias

Pacientes com CC e HAP tém maior risco de arritmias,
sendo mais frequente as supraventriculares, especialmente
fibrilagao atrial e flutter atrial. As arritmias ventriculares e
bradicardias s&o complicagdes também possiveis. A de-
pender da patologia de base, abordagens prévias e idade
do paciente, os riscos e os tipos de arritmia sao diferentes.
De forma geral, o ritmo sinusal deve ser restabelecido sem-
pre que possivel, nestes pacientes, a contragao atrial tem
grande significancia na contribuicdo do débito cardiaco. As
medicagbes antiarritmicas devem ser individualizadas e a
indicacao de ablagao deve ser discutida.®

Infeccoes

As infeccOes séo fatores descompensadores frequentes e
devem ser buscados ativamente nestes pacientes. Infecgoes
bacterianas devem ser tratadas precocemente com antimicro-
bianos. Nos pacientes com sintomas neurologicos ou cefaléia
nova, especialmente nos pacientes com saturacoes baixas de
oxigénio, devemos excluir a presenga de abscesso cerebral
com exames de imagem. Endocardite infecciosa sempre
deve ser um possivel diagnéstico diferencial em pacientes
com febre de origem nao esclarecida, além dos pacientes
com sintomas sugestivos ou que realizaram procedimentos
recentes sem profilaxia antimicrobiana adequada. '

Cirurgias nao cardiacas

As cirurgias deverao ser realizadas apenas quando forem
essenciais e devem ser realizadas em locais que tenham
anestesistas com experiéncia com pacientes com CC e HAP!
Os riscos cirdrgicos nao devem ser calculados pelos escores
de risco tradicionais e devem ser feitos de forma individual. Os
conhecimentos sobre anatomia e hemodinamica do paciente
séo fatores cruciais para o controle peri e pds operatério.

Gestacao

O maior risco de complicag&o ocorre no periodo de pés parto
e puerpério. As principais causas de morte nessa populagéo

sdo insuficiéncia cardiaca direita, trombose pulmonar e crise de
HP°. O seguimento multidisciplinar e frequente é fundamental .
Anticoagulagao devera ser avaliada devido ao risco tromboatico.
O controle de volemia é fundamental durante a gestagao , e em
alguns casos é necessario introdugdo de diurético de alga.
Nas pacientes com sindrome de Eisenmenger a mortalidade
é alta, com estudos demonstrando valores de 20 a 50%; e
interrupgao da gestagéo devera ser discutida. A hipoxemia é o
fator prognéstico mais importante nestas pacientes.®

Hiperviscosidade / anemias / sangramentos

Flebotomias de rotina nao devem ser indicadas, sendo
consideradas nivel Il de evidéncia.' Flebotomias terapéuticas
deverdo ser realizadas na presenca de sintomas de hipervis-
cosidade e hematdcrito > 65%; na auséncia de desidratagéo
e/ou deficiéncia de ferro.

As transfusdes de sangue nos pacientes com eritrocitose
secundaria nédo obedecem as recomendagdes da populagdo
geral e devem ser realizadas quando identificamos hemoglo-
bina inadequada as necessidades do paciente.®

Pacientes com CC e HAR especialmente aqueles com
Sd de Eisenmenger apresentam risco maior de sangramento
por multiplos fatores. Na vigéncia de sangramentos, deve
ser interrompido o uso de antiagregantes, anticoagulantes
e anti inflamatorios nao esteroidais até maior esclarecimento
do quadro, além disso devem ser realizadas medidas para
ajuste de volemia e niveis hematimétricos adequados para
0 paciente. A depender dos sftios de sangramento, condu-
tas especificas deverao ser realizadas e estas devem ser
discutidas com a especialidade envolvida.

Pacientes com histéria de hemoptise devem ser sub-
metidos a exames de imagem toracica; broncoscopia de-
vera ser avaliada, mas néo deve ser realizada de rotina.Se
sangramento refratario, a embolizagao seletiva de artérias
brénquicas deve ser discutido. 8

TRATAMENTO CIRURGICO

Correcao de shunts

O fechamento de shunts (de forma cirdrgica ou percuta-
nea) deverao ser considerados naqueles com shunt sistémico
pulmonar prevalente, sem significativo aumento de resisténcia
vascular pulmonar (RVP). Os critérios da diretriz europeia para
manejo dos adultos com cardiopatia congénita propde a avalia-
Gao darelagao Qp:Qs e RVP antes da corregao de shunts. Nos
pacientes com RVP elevada ( >5 WU), fechamento fenestrado
de comunicag&o interatrial pode ser considerado quando a
RVP atinge valores menores que cinco apos tratamento de
HAP (shunt E-D significativo - Qp:Qs >1.5).

A deciséo de fechamento de shunts nao deve ser realiza-
da apenas baseada em nimeros e resultados da avaliagéo
hemodinamica, mas sim no contexto clinico e na avaliagdo
de aspectos adicionais como dessaturagao do paciente ao
esforco, presenca de eritrocitose. E importante a discussao
destes casos em centros especializados para esta indicagao. ®

Ainda sdo necessarios estudos adicionais, ja que nao ha
estudos que demonstrem beneficios a longo prazo do fecha-
mento de shunts sistémicos pulmonares nos pacientes com
CC e HAP 2 Em relacdo aos pacientes com Sd Eisenmenger ,
o fechamento de shunts ndo devera ser realizado.?® A literatura
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sobre 0 assunto limita-se a relatos de casos e pequenas séries,
n&o havendo informagao sobre observacoes de longo prazo. Com
base nessas dificuldades, uma forga tarefa especifica reunida no
50 Simpdsio Mundial de Hipertensao Pulmonar da Organizagao
Mundial da Saude (Nice, Franga, 2013) concluiu nao haver, até o
momento, evidéncia de beneficio da estratégia “tratar-e-corrigir”
para pacientes com cardiopatia congénita e HAR?

Avaliacao de transplante (TX)

TX combinado coragao-pulmao ou TX pulmonar com
cirurgia cardiaca combinada sdo opcdes a serem discutidas
em casos muito selecionados que nao s&o responsivos ao
tratamento medicamentoso, em situagao critica, com expec-
tativa de sobrevida em dois anos inferior a 50%. E a Unica
opgao potencial de cura para a HAP-CCg. Seria uma opgao
para a resolucao do problema. Entretanto, a sobrevida em
10 anos apods o TX cardiopulmonar é de aproximadamente
30-40%, considerada baixa quando comparada com a histéria
natural dos pacientes portadores da sindrome de Eisenmen-
ger, tornando ainda mais dificil a decisdo do momento ideal
para a indicagao do transplante.” Os casos exigem intensa
discussao e avaliacdo por equipes multidisciplinares, haja
vista a limitagéo da disponibilidade de érgaos e a comple-
xidade destes procedimentos.!?’

SITUACOES ESPECIFICAS

HAP apds corregéo cirtrgica: Os pacientes com HAP ap6s
correcao cirlrgica apresentam maior mortalidade quando
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RESUMO

Nas Ultimas décadas, as intervengdes percutaneas assumiram um papel central
no manejo de fetos, neonatos, criangas e adolescentes com cardiopatias congénitas,
contribuindo para um aumento significativo da sobrevida desses pacientes. Isso resultou
em um incremento exponencial de adultos portadores de cardiopatias congénitas, ja
superando em nuimeros aqueles da faixa etaria pediatrica em todo o mundo. Pacientes
no pés-operatoério da cirurgia de Fontan e Tetralogia de Fallot, por exemplo, apresen-
tam anormalidades e complicagOes tardias que podem ser abordadas no laboratério
de cateterismo. Por outro lado, ainda vemos adultos com cardiopatias congénitas
nativas néo tratadas, especialmente em paises em desenvolvimento onde o acesso a
centros de referéncia é mais limitado. Neste artigo de reviséo, sera abordado o papel
das intervengdes percutaneas, muitas vezes usando técnicas complexas, no manejo
desses pacientes. As condutas sugeridas neste artigo sao resultado das mais recentes
diretrizes publicadas e vao de encontro a experiéncia dos autores. Revisdes recentes
sobre o papel da intervengao nessa populagéo também embasam essa abordagem.
Foram selecionados o0s quatro grupos principais de atuagao da intervencao transcateter
nas cardiopatias congénitas para discusséo aprofundada do tema, com o objetivo de
trazer luz a essa importante alternativa do arsenal terapéutico a disposicao do cardio-
logista que se depara com esses pacientes. Quando devidamente indicados, 6timos
desfechos podem ser observados, empregando-se técnicas menos invasivas com
menor morbidade e mais rapida recuperagao.

Descritores: Cardiopatias Congénita; Adulto; Intervengéo

ABSTRACT

In the last decades, transcatheter interventions have taken a central role in the manage-
ment of fetuses, neonates, children and adolescents with congenital heart disease, which
have contributed to a significant improvement in the quality of assistance and survival of these
patients. This resulted in an exponential increase in the number of adults with congenital
heart diseases, surpassing those of the pediatric age group all over the world. Patients in
the postoperative period of Fontan surgery and Tetralogy of Fallot, for instance, have abnor-
malities and late complications that can be addressed in the catheterization laboratory. On
the other hand, we still see adults with untreated native congenital heart disease, especially
in developing countries where access to referral centers is more limited. This review article
will address the role of percutaneous interventions, often using highly complex techniques,
in the management of these patients. The recommendations discussed below are the result
of the most recent published guidelines and are in line with the experience of the authors.
Recent reviews on the role of intervention in this population also support this manuscript.
The four main congenital heart diseases eligible for transcatheter intervention were selected
for in-depth discussion, with the aim of shedding light on this important alternative in the
therapeutic arsenal to cardiologists who deal with these patients. When properly indicated,
excellent outcomes can be observed, using less invasive techniques with lower morbidity
rates and allowing faster recovery.

Keywords: Heart Defects, Congenital; Adults; Intervention.
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INTRODUCAO

Nos ultimos 20-30 anos, as intervengdes percutaneas
assumiram um papel central no manejo de fetos, neonatos,
criangas e adolescentes com cardiopatias congénitas. Neste
mesmo periodo, a sobrevida das criangas com diversas
cardiopatias congénitas aumentou significativamente devi-
do a melhoria dos resultados cirdrgicos e das intervengoes
percutaneas. Isto resultou em um incremento exponencial de
adultos portadores de cardiopatias congénitas, superando em
numero aqueles da faixa etéaria pediatrica em todo o mundo.
5 Pacientes no pds-operatério da cirurgia de Fontan-Kreutzer
e Tetralogia de Fallot, por exemplo, apresentam peculiarida-
des e complicagdes tardias que podem ser abordadas no
laboratério de cateterismo. &'* Por outro lado, ainda vemos
adultos com cardiopatias congénitas nativas n&o tratadas,
especialmente em paises onde 0 acesso a centros de referén-
cia é mais limitado.® E comum o diagnéstico de comunicagao
interatrial (CIA) tipo ostium secundum e coartagéo da aorta
no adulto jovem no nosso meio,® ou ocasionalmente até
mesmo no idoso. Neste artigo de revisao vamos abordar o
papel das intervencdes percutaneas, muitas vezes de alta
complexidade, no manejo de alguns destes pacientes.' '
Diretrizes recentes foram publicadas para a melhor pratica
clinica nestes pacientes desafiadores e este artigo leva em
conta as condutas sugeridas nestes documentos. ¢1° Revi-
soes recentes sobre o papel da intervengédo nesta populacao
também embasam nossa abordagem.'"'* Selecionamos
quatro grupos principais para aprofundar a discusséo. Ou-
tras enfermidades e procedimentos serdo tratados de forma
resumida ao término deste manuscrito.

COMUNICACAO INTERATRIAL (CIA)

O tratamento da CIA esta indicado quando h& repercusséao
hemodinamica, caracterizada pelo aumento das camaras
direitas (atrio e ventriculos direitos; AD e VD), independente
da presenga de sintomas.®'® Apesar de muitos pacientes
nao referirem sintomas evidentes, a maioria deles apresen-
ta algum grau de limitacéo fisica no teste cardiopulmonar,
especificamente realizado para estudos cientificos.®™* A CIA
nao tratada pode evoluir com hipertensao pulmonar, arritmias
supraventriculares (em destaque a fibrilagao e o flutter atriais)
e insuficiéncia cardiaca congestivas (ICC) apds a 42 década
de vida e, mais raramente, embolia paradoxal.®'°

A abordagem percutanea, especialmente com prote-
ses de Nitinol introduzidas no Brasil pelo nosso grupo em
19971516 & factivel em mais de 90% dos casos e, devido a
sua natureza menos invasiva, apresenta menor morbidade
que a abordagem cirlrgica com igual eficacia.®'*1” Além
disto o fechamento transcateter proporciona uma melhor
relagao custo-efetividade incremental e otimiza a eficién-
cia de grandes servigos, especialmente aqueles publicos,
nos quais o centro cirlrgico e os leitos de terapia intensiva
(UTI) estédo quase sempre ocupados por pacientes com
cardiopatias mais complexas.'® Neste sentido, a abordagem
transcateter realizada no Sistema Unico de Satde (SUS)
teve enorme impacto na redugao do tempo de espera na
antiga fila cirdrgica para adultos com CIA. Ao longo de quatro
anos, mais de 100 adultos foram tratados desta forma no
Instituto Dante Pazzanese de Cardiologia, abrindo espaco
para o tratamento cirlrgico de outras doencas. E importante

lembrar que os adultos s&o 0s pacientes que mais se bene-
ficiam da abordagem percutanea ja que a morbidade e até
mesmo a mortalidade (em torno de 2%) s&o maiores com a
cirurgia devido a presenga de comorbidades, necessidade
de circulagéo extracorporea e terapia intensiva (UTl) e maior
risco infeccioso.5'*192" Apds o tratamento com dispositivos
intracardiacos o paciente recebe alta no dia seguinte e pode
retomar suas atividades habituais apés 5-7 dias.™?° O nivel
de evidéncia e de recomendacao para oclusdo percutanea
da CIA no adulto, quando a anatomia subjacente é favoravel,
é elevado nas diretrizes.5°

No passado, alguns padrdes anatdbmicos eram con-
siderados de dificil abordagem percutanea, incluindo CIA
amplas (> 30 mm), multiplas ou multifenestradas, aquelas
com bordas deficientes (< 5 mm) e as com aneurisma do
septo interatrial. (Figuras 1 e 2) Hoje em dia, tais anatomias,
apesar de requererem técnicas mais especificas, sdo facil-
mente abordadas com a mesma seguranga e eficacia em
centros experientes.?2 Por outro lado, CIA > 35-40 mm,
ClAs tipo mal alinhamento e aguelas com bordas contrala-
terais muito deficientes (exemplo: quando a anterossuperior,
retroadrtica, e a postero-inferior, em direcao a cava inferior
sdo0 simultaneamente pequenas ou inexistentes) ainda séo
padrdes limitantes para o implante de préteses e sdo melhor
abordadas por meio da cirurgia.

Nao é escopo deste artigo abordar detalhes técnicos
sobre o0 implante propriamente dito, mas vamos expor aqui
alguns aspectos no adulto que julgamos importantes para o
clinico. O procedimento é realizado, geralmente, sob anestesia
geral com a monitoragdo da ecocardiogtrafia transesofagica
(ETE). Em alguns centros nos quais esta disponivel a eco-
cardiografia intracardiaca (ICE), a anestesia geral pode ser
dispensada e o paciente fica sob sedagao consciente. A
ecocardiografia tem papel central na selecéo, monitoracao
durante o procedimento e avaliagao dos resultados apos o
implante do dispositivo.2* O ETE tem contribuido sobremaneira
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Figura 1. A e B: Imagens em diferentes angulos obtidas pela
Ecocardiografia transesofégica tridimensional (ETE 3D) em tempo
real de uma ampla comunicagao interatria (CIA) medindo pouco
mais de 31 mm em seu maior didmetro. Nas imagens bidimensionais
parecia nao haver borda suficiente posterior mas o uso da tecnologia
3D possibilitou melhor avaliagéo das bordas viabilizando o implante.
C e D: Implante da protese Figulla de 36 mm (cintura) com abertura
dos disco do lado esquerdo (C) seguido do disco direito no atrio
direito (D). Apos liberagéo néo havia fluxo residual ao mapeamento
de cores.
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Figura 2. A: Notam-se duas ClAs distantes com fluxo esquerdo-direito
a ETE bidimensional (ETE 2D) com mapeamento de cores. B: A
ETE 3D evidencial com mais preciséo as duas ClAs, seu formato, a
distancia entre as duas e a relagédo com outras estruturas do coragéo
€omo seio coronario, veia cava superior e inferior e aorta. C: Imagem
obtida pelo ETE 3D ap6s a liberagdo de 2 proteses implantadas
uma em cada CIA. H& discreta sobreposicao entre as duas com
intercalagdo dos discos. No ETE 2D com mapeamento em cores
havia minimo fluxo residual posterior-inferior que desapareceu no
seguimento de 1 ano apods o processo de endotelizagéo progressiva.

nos casos considerados mais “complexos” tais como ClAs
amplas, multiplas ou multifenestrada e com suposta defi-
ciéncia de bordas® (Figuras 1 e 2), com a possibilidade de
reconstrucao de imagens tridimensionais (3D) em tempo real.
Neste sentido, nosso grupo evita colocar muita énfase no com-
primento individual de cada borda (retro adrtica, da cava su-
perior, da cava inferior, a anteroinferior e a posterior). (Figura 3)
Procuramos adotar uma abordagem na qual levamos em
conta o cenario global com a avaliagdo néo sé das bordas
como também da localizagdo da CIA e sua relacao com
estruturas nobres (seio coronario, valva mitral, teto do atrio
esquerdo, veia pulmonar superior direita e seio transverso
aortico), além da espessura e mobilidade do septo primum
e da espessura do septo secundum. Do ponto de vista téc-
nico, um balédo medidor complacente é insuflado através do
defeito para obtencéo do diametro estirado do mesmo, no
exato momento em que se identifica a interrupcao do fluxo
através do defeito. (Figura 4) Escolhemos uma prétese cuja
cintura de central seja de dimensdes semelhantes até 1-4 mm
maior do didmetro estirado (para as proteses de Nitinol).'>

Um aspecto clinico importante na populagéo adulta,
especialmente naqueles pacientes acima dos 60 anos apro-
ximadamente, é a possibilidade da ocorréncia da disfuncéao
diastdlica do ventriculo esquerdo (VE) a ecocardiografia,
que pode ser subdimensionada devido ao roubo de fluxo
pelo defeito.?6?” Especialmente quando ha comorbidades
associadas tais como: obesidade, apnéia do sono, hiperco-
lesterolemia, hipertensao arterial sistémica, doenga coronaria
entre outros. Nestes cenarios, a oclusdo da CIA pode levar
a um aumento agudo e significativo da presséo do AE e
consequente congestao venocapilar pulmonar com edema
e hipertensao pulmonares. Tal observagéao foi amplamente
documentada na literatura.?®?" Para evitar tais complicagdes &
recomendavel fazer um condicionamento clinico do VE com
a administragao de diuréticos aliado ao uso de betabloguea-
dores e/ou drogas vasoativas com propriedade lusitrépicas.?

Figura 3. A: Diagrama esquematico do septo interatrial visto do atrio
direito e a relagao da CIA com as diversas estruturas cardiacas e as
bordas ao redor do defeito. Abreviagdes: CIA: comunicagao interatrial;
Ao: aorta; SC: seio coronério; VT. valva triclspide; AS: borda anterior-
superior retro-adrtica; P: borda posterior; PS: borda pdstero-superior
em direcao a veia cava superior (VCS); PI: borda poster-inferior em
diregao a veia cava inferior (VCI); A: borda anterior também chamada
de anterio-inferior em diregao a VT. B: Painel esquerdo. Visao do
septo em face pela ETE 3D, mimetizando o diagrama da Figura
3A. A seta em amarelo mostra o corte que deve ser obtido na ETE
2D eixo-longo (long-axis) e a seta vermelha se refere ao eixo curto
(short axis). Ambas as projecoes 2D eixo longo e eixo curto estao
nos painéis a direta. Painel superior direito: eixo longo na ETE 2D.
Painel inferior direito: Eixo curto no ETE 2D. Abreviaturas: Ao: aorta;
BAS: borda antero-superior; BPS: borda pdstero-superior; BP: borda
posterior; BPI: borda postero-inferior; BAI: borda antero-inferior; AE:
atrio esquerdo; AD: atrio direito; VCS: veia cava superior.

SO ===

Figura 4. A: imagem do balao medidor em eixo curto na ETE 2D.
B: imagens do balao em diferentes projecoes (MPR) na ETE 3D.

Além disto, em alguns casos mais graves podemos langar
mé&o do implante de préteses fenestradas, manufaturadas por
algumas companhias (Occlutech, Alemanha; n&o disponivel
no Brasil; Figura 5) ou realizadas manualmente pelo operador
logo antes do implante.® (Figura 5) Estas fenestragoes cria-
das “artesanalmente” duram cerca de 1-4 semanas, tempo
suficiente para que ocorra uma adaptagdo progressiva do
VE sem resultar em edema pulmonar agudo.

Os resultados e possiveis complicagoes de curto e longo
prazo sao muito bem conhecidos.'®'® As taxas de ocluséo séo
maiores que 98%. Pequenos shunts residuais de 1-4 mm, sem
repercussao hemodindmica ou clinica, sdo vistos em cerca de
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Figura 5. A: Protese Figulla fenestrada. B: Protese Amplatzer com
4 fenestrgdes na sua cintura central criadas artesanalmente com a
passagem de introdutores calibrosos pela malha metélica. C: Prétese
Figulla fenestrada pela ETE 3D. Nota-se a pequena fenestragéo de 4-5
mm localizada excentricamente. D: Aspecto da prétese com varias
fenestragbes a ETE 2D com mapeamento em cores denotando o
fluxo esquerdo-direito em varios locais.

2% dos pacientes, especialmente naqueles com CIA amplas.
Apesar de estarem clinicamente tratados, com retorno do VD
as dimensdes normais e melhoria na aptidéo fisica, existe a
indicagao de extenséo profilaxia antimicrobiana para endo-
cardite infecciosa devido a presenga do “shunt” adjacente a
protese. Apds o procedimento, os pacientes vao diretamente
para o quarto (ndo ha necessidade de UTI) e recebem alta
no dia seguinte, apds eletrocardiograma e ecocardiograma
confirmarem a auséncia de complicagdes. Sao orientados
para receber acido acetilsalicilico 100 mg por dia por seis
meses. Ecocardiogramas de controle s&o marcados para 1,
6 e 12 meses apds 0 implante e partir dai a cada 3-5 anos.
As complicacdes relacionadas ao procedimento incluem:
embolizagao do dispositivo (em menos de 0,1% dos casos),
erosdo cardiaca (em 0,01%), arritmias supraventriculares e
formagéo de trombos (<0,01%). A embolizacao geralmente
ocorre logo apés o implante e pode ser tratada ainda no
laboratério de hemodinadmica com resgate percuténeo na
artéria pulmonar ou na aorta. # (Figura 6) Entretanto, se a
prétese embolizar para o VD ou VE, devemos encaminhar o
paciente para retirada cirurgia devido ao risco de leséo de
cordoalhas das valvas atrioventriculares na tentativa de “lagar”
o dispositivo. A eroséo é a complicagao mais temida porque
pode ser fatal, ainda que muito rara (0,2 — 0,3%). Fatores de
risco para erosao incluem: CIA muito altas e uso de préteses
excessivamente grandes para o defeito. O paciente pode apre-
sentar dor torécica e deterioragdo hemodinamica devido ao
derrame e possivel tamponamento pericérdico. Estes casos
geralmente ocorrem nas primeiras 24-48% apds o implante,
mas podem ocorrer mais tardiamente. Por isto é de suma
importancia a orientagdo prévia adequada ao paciente. Pré-
teses de tecido de e-PTFE arranjado em orientagdo espacial
helicoidal (Gore, USA) estéo associadas a risco ainda menor
de perfuragéo e, por isto, tem sido mais utilizadas nos Ultimos
anos, especialmente nos EUA.* Arritmias, em particular as
supraventriculares, s&o a complicacao mais frequente nesta
populacédo especifica devido a dilatagdo crénica do AD,
especialmente apds 0s 40 anos. O processo progressivo de

:

Figura 6. Protese Amplatzer embolizada para aorta descendente
resgatada com um cateter lago. Uma prétese maior foi
subsequentemente implantada com estabilidade no septo e oclusao
da CIA.

endotelizagdo se inicia com uma resposta inflamatéria local,
que pode ser o gatilho para o aparecimento destas arritmias.
E conhecida a ocorréncia e manutencao destas arritmias em
pacientes tratados apds os 40 anos, em especial por meio da
cirurgia, ja que as linhas de sutura no AD e septo interatrial
tem efeitos arritmogénicos. A formacao de pequenos trombos
no dispositivo é excepcional e geralmente ndo cursa com
manifestagdes clinicas.

Existem inumeros trabalhos na literatura mostrando os
beneficios da oclusao percutanea da CIA mesmo em pacien-
tes idosos.?'® Os marcadores bioquimicos de ICC caem e
a classe funcional, os pardmetros no teste cardiopulmonar
e a qualidade de vida melhoram substancialmente. Portanto,
mesmo nesta subpopulagéo o procedimento deve ser indica-
do quando ha repercussdo hemodinamica. E evidente que
em casos de hipertensao pulmonar (HP) fixa com aumento
da resisténcia vascular pulmonar (majoritariamente acome-
tendo mulheres de meia idade), o procedimento ndo deva
ser realizado.

Apesar de haver uma sesséo especffica para abordagem
da ocluséo percutanea do forame oval patente (FOP) neste vo-
lume de revisao, reservamos algumas palavras para este tipo
de procedimento. ** A oclusao do FOP esta indicada naqueles
pacientes que tiveram acidente vascular (AVC) isquémico
(com imagem comprovada ou transitério) nos quais todas
outras possibilidades de AVC foram descartadas, com énfase
em episddios paroxisticos de fibrilacao atrial. Sdo geralmente
pacientes jovens com menos de 60-65 anos sem fatores de
risco para doenga cardiovascular. O Doppler transcraniano
com injecao periférica de solucao salina e a ecocardiografia
transesofégica identificam o “shunt” direito-esquerdo atra-
vés do FOP e sua anatomia. A oclusdo percutanea é mais
efetiva e segura que o tratamento clinico com anticoagu-
lantes ou antiplaquetarios para prevengao de recorréncias
(profilaxia secundéria). Varios trabalhos randomizados com
metodologias apropriadas e meta-anélises apontam para
esta diregao. O papel do fechamento do FOP em pacientes
com enxaqueca com aura intratavel é discutivel, apesar de
evidéncias recentes de trabalhos randomizados (ainda que
com numero baixo de pacientes) e de meta-analises apon-
tarem para uma melhora na frequéncia e na intensidade das
crises, assim como na menor necessidade de analgésicos.
Fechamento do FOP para profilaxia priméria de eventos deve
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ser cogitada apenas em mergulhadores profissionais. Fora
estas situagdes descritas ndo ha qualquer evidéncia que o
fechamento do FOP possa reduzir as chances de AVC ou
outros eventos na populagéo em geral. Hoje em dia ha um
exagero nesta indicagado, especialmente porque se trata de
um procedimento de facil execucéo, altamente seguro e
eficaz para o fechamento definitivo.

No Instituto Dante Pazzanese de Cardiologia e no Hospital
do Coragao do Sanatdrio Sirio foram realizados mais de 2000
implantes para oclusdo da CIA desde 1997, em diversas
faixas etarias. Destes, 50% eram maiores que 18 anos. Nao
houve um 6bito sequer. Ocorreram 15 embolizagoes, trés
necessitando de abordagem cirdrgica. Erosao foi observada
em trés pacientes, necessitando de drenagem pericardica e
cirurgia para remogéao do dispositivo. Nao tivemos episédios
de tromboembolismo sistémico ou pulmonar no seguimen-
to ou outras complicagbes, a ndo ser arritmias benignas.
Finalmente, hoje nao ha mais espago para discussao sobre
a melhor alternativa terapéutica se cirlrgica ou percutanea.
Entretanto, ndo devemos deixar de enfatizar que tal pro-
cedimento deve ser realizado por operadores experientes,
treinados em cardiologia intervencionista e familiarizados
com o manejo das cardiopatias congénitas.**

COARTACAO DA AORTA

A coartagéo da aorta (CoAo) nativa, ainda que de forma
indesejavel, pode via a ser diagnosticada somente na popula-
Géo adulta. Tais pacientes habitualmente tem diagnéstico de
hipertenséo arterial, sdo tratados para tal, mas o diagndstico
da obstrugdo nunca foi estabelecido por uma série de fatores
incluindo a ndo avaliagdo dos pulsos em membros inferiores
no exame clinico e do padréo de fluxo na aorta descendente
ao Doppler durante ecocardiografia, normalmente alterados.
A CoAo nativa do adulto geralmente ocorre no istmo e esta
associada a valva aortica bivalvularizada em 60-80% dos
casos. O arco geralmente tem dimensdes conservadas,
mas pode haver graus variados de hipoplasia, localizagéao
mais cervical e/ou dobras, configurando um arco “gotico”.

O ecocardiograma transtoracico (ETT) deve ser realizado
comegando-se pela interrogagéo do padrao de fluxo da aorta
descendente no corte subcostal eixo longo, que é tipico na
obstrucao significativa, sendo caracterizado pela redugao
da velocidade sistélica e aumento da diastélica com inva-
séo por toda diastole (cauda diastdlica). A projecao supra
esternal mostra a aceleragédo do fluxo pelo istmo, gerando
gradientes variados, dependendo do grau de obstrucéo e
da presencga e magnitude das colaterais. As imagens bidi-
mensionais raramente definem bem o padrao anatdmico
local sendo necessaria a realizagdo da angio tomografia da
aorta para programacao terapéutica. As imagens em MPR
e da reconstrucao 3D da tomografia da ao intervencionista
os dados necessarios para programagao terapéutica ade-
quada. (Figura 7) A ressonancia magnética também pode
ser utilizada para melhor detalhamento anatébmico além de
fornecer dados funcionais como fluxos pela CoA e colaterais.
(Figura 7) A intervengao esté indicada na presenga de hiper-
tensao arterial, gradientes clinicos entre membros superiores
e inferiores maiores que 20 mmHg e disfuncao ventricular.
Mais recentemente temos abordado também pacientes com
niveis de presséo arterial limitrofes, mas com rede ampla de

Figura 7. A: Angiotomografia da aorta (com reconstrugéo 3D e em
projecao perfil esquerdo) mostrando estreitamento grave no istmo,
que tem didmetro normal. O arco adrtico tem dimensdes conservadas
e a vertebral esquerda tem origem direta do arco. B: Angioressonancia
magnética da aorta em perfil esquerdo mostrando leséo grave no
istmo, queé bem curto. A aorta ascendente encontra-se dilatada.

colaterais arteriais (que podem subestimar o gradiente) ou
com hipertrofia significativa do VE acompanhada ou ndo de
disfungao diastolica. Tanto a CoAo nativa como a pos-cirlr-
gica ou a CoA residual pés-angioplastia com baldo podem
ser abordadas na hemodinamica. Importante lembrar que a
CoAo pés-cirlirgica pode néo ser tao localizada e acometer
um segmento maior. Estas lesées geralmente séo mais rigidas
e requerem um cuidado maior para evitar sobre dimensio-
namentos do baléo e possiveis complicacoes.

Apesar do tratamento cirlrgico ter sido no passado o
padréo-ouro para o tratamento desta enfermidade, o ca-
teterismo intervencionista assumiu o protagonismo a partir
dos anos 2000 com a melhoria progressiva das tecnologias
por cateter. Hoje em dia, a vasta maioria dos casos de CoAo
no adulto pode ser abordada com seguranca e eficacia no
laboratério de cateterismo. A cirurgia cléssica por toracotomia
lateral nesta faixa etaria tem morbidade consideravel incluin-
do sangramentos (pelas colaterais que se formam entre as
costelas), dor significativa pela necessidade de afastamento
das costelas, hipertensdo paradoxal além de, mais raramente,
leséo frénica e do laringeo recorrente. A abordagem per-
cutanea ndo apresenta estes tipos de morbidades, apesar
de outros tipos de complicagdes poderem ser previstas,
evitadas e tratadas. O nivel de evidéncia e recomendagao
para abordagem percutanea da CoAo é alto nas diretrizes 1

O procedimento percutaneo é realizado sob anestesia ge-
ral porgue é um pouco doloroso e tecnicamente trabalhoso.*
Se o paciente se mover em momentos criticos, os resultados
podem ser sub-6timos em relagéo a precisao do local do im-
plante ou a possiveis complicagdes.® Atualmente, o implante
de stents sobre baldes expansiveis é preferivel em relagéo
a angioplastia com cateter-baldo isolada por apresentar re-
sultados mais previsiveis tanto em relacéo a eficacia quanto
a ocorréncia de possiveis complicagdes.®% Os diametros
do arco, do istmo, da coartagao e da aorta descendente ao
nivel do diafragma s&o obtidos em muiltiplas projecoes tanto
na angiotomografia como nas angiografias convencionais na
sala de cateterismo. Geralmente optamos pela escolha de
um baldo que tenha didmetro semelhante ao istmo proximal
(perto da origem da artéria subclavia esquerda) ou do arco.
Um stent metélico € montado sobre o baldo selecionado e
avangado através de uma bainha longa de alto perfil pela
artéria femoral. O acesso arterial &€ obtido com o auxilio do
ultra-som para assegurar a puncao na parede anterior, mi-
nimizando complicagdes arteriais. O implante é realizado
com a insuflagéo vagarosa do baldo para permitir pequenos
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ajustes no posicionamento. (Figura 8) Novas tecnologias
dos bal6es e stents melhoraram os resultados, minimizando
complicagdes. O balao BIB (balloon-intra-balloon) (Numed,
Canada), por exemplo, permite um implante mais controlado
com insuflagdo do baldo interno seguido do externo. Novos
stents mais flexiveis e com células abertas permitem o im-
plante até mesmo em CoAos no arco adrtico® com acesso
secundario aos vasos da cabega e pescoco, através das
células laterais. (Figura 9) Stents cobertos idealmente sé&o
utilizados nos casos de CoAo muito estendticas (exemplo: 2-3
mm com previsdo de ampliagdo a um didmetro final quatro
vezes maior ou mais), nas pés-cirdrgicas, naquelas em asso-
ciacdo com dilatagao aneurismatica da aorta ascendente ou
ectasia da descendente, especialmente se hé valva adrtica
bivalvularizada, e nos casos de adultos com mais de 25-30
anos.*-* Tal estratégia para utilizagao de stents cobertos
embasa-se no fragil aspecto histoldgico da aorta descrito aci-
ma. Quando a CoAo é encontrada com aneurisma adjacente
(nativa, pds cirurgia ou pds angioplastia) os stents cobertos
também s&o empregados com a finalidade de tratar ambas

Figura 8. A: Angiografia em perfil mostrando CoAo grave no istmo que
é curto. B: Stent CP implantado com melhora evidente do didametro
da aorta sem protruséo para a artéria subclavia esquerda.
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Figura 9. Canto superior esquerdo: Angiografia em obliqua esquerda
mostrando arco hipoplésico em paciente previamente submetido a
cirurgia para CoAo no istmo com retalho da subclavi esquerda, que
esta ocluida. Ha dilatago e ectasia da aorta descendente proximal.
Canto superior do meio: Aspecto angiografico apés implante do stent
Andra que tem células abertas e permite 0 acesso para 0s vasos do
pescogo (cardtidas). Canto superior direito e inferior esquerdo: ajustes
das bordas do stent com bal&o. Canto inferior do meio: bal&o insuflado
na carétida esquerda através da malha do stent para assegurar o
fluxo local. Canto inferior direito: Aspecto angiografico fina; com
otima aposigéo do stent ao arco, evidente melhora do diametro e
fluxo preservado para as carétidas. (Cortesia do Dr John Cheatham).

as lesoes. (Figura 10) Para a CoAo do adulto nao utilizamos
stents-graft (endopréteses), comumente empregadas nos
aneurismas e dissecgdes da aorta descendente, por estes
nao apresentarem forga radial suficiente para abertura da
les&o na maioria das vezes. Reservamos tal tecnologia para
aqueles casos que se complicam com formagao tardia de
aneurisma ou onde este ja é presente e extenso no momento
do tratamento da CoAo, sendo ideais para sua exclusao.

O procedimento é, em geral, bem seguro e altamente
eficaz.%>43 Reducao significativa dos gradientes para niveis <
10 mmHg e aumento significativo do didmetro da leséo séao
observados na quase totalidade dos casos. A vantagem do
tratamento da CoA nesta faixa etéria é atingir um diametro
final da aorta apropriado para o adulto (em torno de 16-22
mm), que se mantera durante o seguimento. A pressao arte-
rial volta aos padrdes normais € 0 uso de anti-hipertensivos
é reduzido na maior parte dos pacientes tratados, havendo
remodelamento favoravel do VE e diminuicao da hipetrofia e
melhora da fung&o diastdlica. A restenose ou recoartagéo € ex-
cepcional porque a forga radial do stent mantém o vaso aberto.
Entretanto, possiveis complicagdes podem ocorrer incluindo
les&o arterial no local da pungéo pela necessidade de uso de
bainha de alto perfil (< 2%), disseccbes da parede da aorta e/
ou formagao de aneurisma em 2-5% (durante o procedimento
ou tardiamente) e, muito raramente, ruptura aguda da aorta
necessitando do uso imediato de endopréteses. Fraturas na
malha do stent (especialmente aqueles de platina) podem ser
observadas no seguimento induzindo a proliferaggo intimal
ou angulagdes do vaso com geracao local de gradientes e
necessidade de reintervengdo. De modo geral, a necessidade
de reintervencoes no seguimento pelos varios motivos descritos
acima se encontra na taxa de 5-8%.* Considerando o que ja
foi exposto, é imperativo que o intervencionista que trata a
CoAo no laboratério de hemodinamica tenha disponivel em seu
armério uma enorme gama de materiais, cateteres e stents para
poder lidar com a grande variedade de anatomias e possiveis
complicagbes. Nao é demais lembrar que o operador deve
ser versado em cardiologia intervencionista e especialista em
cardiopatias congénitas. '

Apds o procedimento, a hemostasia do acesso vascular é
obtida por meio de compressao manual ou, preferencialmente,
pela colocacao de suturas intravasculares entregues por dis-
positivos especiais (p.ex. Perclose; Abbott). Geralmente nao
ha a necessidade de UTl e os pacientes véo de alta hospitalar

Figura 10. Painel esquerdo: Angiografia da aorta descendente em
projecao porteiro-anterior (de frente). Nota-se pequeno estreitamento
residual com presenca de um aneurisma adjacente. Paciente
previamente submetido a angioplastia com cateter baldao. Painel
direito: Aspecto angiogréfico apés implante do stent CP coberto.
Ha melhora no diémetro local e exclusdo do aneurisma.
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no dia seguinte apos realizagdo de ecocardiografia. Antia-
gregantes plaquetarios s&o comumente utilizados por seis
meses, apesar da falta de evidéncias para tal pratica. O fluxo
¢ de alta velocidade no local e a possibilidade de trombose
tardia € praticamente nula. Por isto, recomenda-se uma indi-
vidualizagao neste sentido. Com seis meses de seguimento
realizamos um MAPA (monitoragao ambulatorial da presséo
arterial) e um novo ecocardiograma para avaliar os resultados
funcionais e clinicos. Apds 12 meses uma angiotomografia
¢ realizada para avaliar a integridade do stent (Figura 11)
e a parede da aorta adjacente.* E necessario lembrar que
aneurismas ou disseccoes espontaneas néo relacionadas ao
implante do stent podem ocorrer tardiamente em pacientes
com CoAo durante a sua histéria natural, devido a fragilidade
da parede adrtica. Por isto, é recomendado a repeticdo da
angiotomografia (alguns centros utilizam a angio ressonancia
magnética devido a radiagdo) a cada 5-10 anos.

Desde 1998, 0 emprego de stents para o tratamento da
CoAo do adulto é a modalidade terapéutica de eleicdo no
Instituto Dante Pazzanese de Cardiologia, sendo tema de
teses e publicagbes. 344 Até hoje, mais de 1000 pacientes
foram tratados desta forma, sem 6bitos e com complicagoes
compativeis com as descritas na literatura.

IMPLANTE PERCUTANEO DA
VALVA PULMONAR

Pacientes com cardiopatias congénitas com obstrugoes
de diversas naturezas na via de saida do VD (VSVD) necessi-
tam de reparo cirdrgico com técnicas variadas dependendo
da anatomia de base. Entre eles encontram-se aqueles por-
tadores de Tetralogia de Fallot (T4F), Atresia Pulmonar com
Comunicacao Interventricular (CIV), Tronco Arterioso, Dupla
VSVD com Estenose Pulmonar, Transposi¢ao da Grandes
Artérias com Estenose Pulmonar, cirurgia de Ross, dentre
outros. Tais pacientes podem evoluir com estenoses ou in-
suficiéncia pulmonar significativas no sftio da reconstrugao.
Entre as técnicas cirdrgicas utilizadas para a reconstrugao
da VSVD se encontram o retalho transanular com ou sem a
confecgdo de uma monocuspide (comum nos pacientes com
T4F), o uso de condutos extracardiacos (Dacron, homoen-
xertos, xenoenxertos, Goretex) e o uso de biopréteses na
posigao pulmonar. Aqueles pacientes nos quais a ampliacao
com retalho transanular pulmonar foi empregada (mais de
80% dos casos) evoluem a longo prazo com insuficiéncia

Figura 11. A: Angiotomografia da aorta de controle apds 1 ano do
implante mostrando Stent bem aposto na aorta sem fraturas e sem
anormalidades da parede da aorta adjacente. B: Angiotomografia da
aorta de controle mostrando fratura circular num stent Palmaz Genesis
2910. Nao hé& desvios, angulagdes ou redugao significativa do lumen
interno. Como n&o havia clinica de recoartacao com gradiente local
a conduta tomada foi expectante.

pulmonar total (IPu) com impacto deletério ao VD, necessi-
tando de revalvularizag&o. Por outro lado, aqueles pacientes
nos quais a VSVD foi restabelecida utilizando-se condutos ou
biopréteses apresentam estenoses a longo prazo devido a
calcificag@o destes materiais. Geralmente estas estenoses se
acompanham de graus variados de |Pu, muitas vezes de grau
importante. Esta situagdo também gera um impacto negativo
na funcéo do VD se n&o abordada no momento certo durante
0 seguimento. Tais pacientes sao candidatos a reoperagoes
sendo comum 0 encontro de pacientes submetidos a 2-4
cirurgias cardiacas até a vida adulta.

Desde o inicio dos anos 2000, uma nova alternativa para
revalvularizagéo pulmonar percutanea tem sido empregada
com sucesso, seguranga e eficacia. Idealizada por Phillip
Bonhoeffer, a valva Melody (Medtronic, USA) foi introduzida
clinicamente em Setembro de 2000 na Franga. (Figura 12 A) O
CE Mark europeu aprovou o seu uso clinico em larga escala
em 2005, seguido pelo Canada em 2006, EUA em 2010 e
Brasil em 2013.4%° [nimeros estudos foram publicados na
literatura abordando suas indicagdes, seguranca, eficacia,
limitagdes e possiveis complicagdes tardias. **° A valva Me-
lody é constituida de uma valva retirada da jugular bovina e
suturada dentro de um stent de platina (Cheatham -Platinum
Stent; CP, Inicialmente fabricado pela Numed, Canada e de-
pois pela Medtronic, EUA). Esté indicada para revalvularizagéo
da VSVD reconstruida por condutos VD-TP (Figura 13) ou
biopréteses cujo diametro interno variem entre 16 e 23 mm.
Nao séo indicadas para vias de saida modificadas com um
retalho transanular. Tal limitagéo se deve ao didmetro méaximo
atingido com este stent (22-24 mm) e a incompeténcia valvar
da jugular bovina em maiores didmetros que o sugerido. E
implantada por via venosa femoral com um sistema 22 F e
por isto deve ser reservada para pacientes acima de 20 kg,
apesar da possibilidade de implante perventricular ou pela
jugular interna em casos selecionados em criangas menores.
As indicagbes clinicas incluem: presenga de gradiente médio
ao ecocardiograma > 35 mmHg entre o VD e o TP ou IPu
importante associada a dilatagao importante do VD ou com
VO2 menor que 60% do predito no teste cardiopulmonar
IPu. Nos pacientes sintomaticos (em classe funcional > ou
igual a Il) ou com disfun¢éo do VD na ecocardiografia ou

E 3 | F v
Figura 12. A: Valva Melody. B: Valva Edwards. C: Valva MyVal. D:
Valva Venus. E: Alterra.

Rev Soc Cardiol Estado de Sao Paulo 2023;33(1):29-42



C | D

Figura 13. A: Angiografia mostrando conduto VD-TP com estenose
e insuficiéncia pulmonar grave. Projegéo PA cranial. B: Idem em
projecao perfil. C: Angiografia mostrando a Valva Melody implantada
no conduto que foi preparado previamente com implante de stent
local. Nao ha insuficiéncia e gradiente pela valva foi de 3 mmHg.
Projecéao PA cranial. D: Idem na projegao perfil.

ressonancia magnética (RNM) estes limiares de gradiente
sistélico na VSVD ou grau de IPu s&o menores.*°

O procedimento ¢é realizado sob anestesia geral com
pungao venosa e arterial femorais. Antes do implante valvar
propriamente dito, uma série de passos deve ser seguida
sistematicamente para preparar o conduto e evitar possiveis
complicagdes, algumas com potencial de mortalidade.® E
de suma importancia que saibamos a anatomia coronaria
destes pacientes de anteméao geralmente baseando-se nas
descrigbes cirlrgicas prévias ou em exames de imagem
(especialmente angiotomografia e RNM). A art. descendente
anterior com origem da coronaria direita é considerada de
risco para compressao externa pela valva. (Figura 14) Nos
casos de condutos muito estendticos devemos obijetivar a
restauragao do didmetro original do mesmo com no maximo
10% de sobredimensionamento a cada dilatagdo com baldo.
(Figura 15) Fazemos uma dilatagédo seriada onde comegamos
com baldes com relagao estenose/didmetro do balao de 80%.
Progredimos nos diametros do baldo até chegar ao didmetro
alvo sempre fazendo angiografias entre as trocas de balao.
Tal estratégia minimiza ocorréncia de leses graves e rupturas
nestes condutos, que muitas vezes lembram porcelana tama-
nho é o grau de calcificagéo. Chegado ao didmetro maximo
desejado, realizamos o teste de compressao coronaria com
cineangiografias da raiz da aorta em diferentes projegoes.
(Figura 14) Esta estratégia visa a testar a elasticidade do con-
duto e a predizer possibilidade de compressao coronaria pela
protese a ser implantada. Se houver a menor possibilidade de
compresséo, o procedimento deve ser abortado. Em biopro-
teses com anéis metalicos rigidos a possibilidade de ruptura
da VSVD ou de compressao corondria & minima, mas estes
passos devem ser observados da mesma forma.*5° Cabe
ressaltar que estes mesmos cuidados devem ser tomados
no implante de outras valvas transcateter, como a S3 (Sapien,
Edwards, USA) (Figura 12 B), MyVal (Meril, India) (Figura 12
C) e Venus (Medtech, China) (Figura 12 D). Os resultados do

77
Figura 14. A: Angiotomografia cardiaca 3D em projecéo lateral
mostrando artéria coronaria descendente anterior com origem da
coronéria direita passando logo abaixo da bioprétese pulmonar
Hancock. O teste de compressao foi positivo no laboratério de
cateterismo e o procedimento de implante foi suspenso. B: Teste de
compressao corondria. Angiografia seletiva em 6stio coronério Unico
em paciente portador de mal posicao congenitamente corrigida das
grandes artérias previamente submetida a corregéo cirdrgica com
colocagéo de conduto VD-TP. Notem que a coronaria direita passa
imediatamente abaixo do conduto que esta ocluido temporariamente
com um balao de 16 mm. Projeg&o caudal extrema, também chamada
de “down-the-barrel” ou “spider”. Pela possibilidade de compresséo
corondria com implante de stent a 18-20 mm o procedimento foi
abortado.C: teste de compresséo coronaria. Angiografia na raiz
da aorta realizada concomitantemente a insuflacéo do balao na via
de saida do VD coronéria mostrando coronéria esquerda distante
do conduto. Projecdo obliqua esquerda caudal.D: Mesma injegéao
que em C, mas agora em projecao perfil esquerdo. A origem da
coronaria esquerda é bem posterior e distante do local do conduto
onde o balao esta insuflado.

Figura 15. A: Angiografia rotacional com reconstrugéo tridimensional
no laboratério de cateterismo mostrando conduto VD-TP de contornos
irregulares com estenose grave. Ambas as artérias pulmonares
apresentam estenose nas suas origens. B: Aspecto na angiografia
rotacional aos o implante de stents em ambas as artérias pulmonares
e no conduto seguido do implante da valva Melody no conduto. A
melhora nos didmetros em toda a VSVD € evidente. O tratamento de
possiveis estenoses nas artérias pulmonares é obrigatério antes do
implante valvar e ajuda a aumentar a sobrevida valvar.

implante s&o bem conhecidos, com reducao significativa do
gradiente VD-TP e da presséo sistélica do VD, aumento da
pressado diastolica na artéria pulmonar, e melhora da classe
funcional, da performance ventricular e do VO2 no teste
cardiopulmonar. “¢%° Possfveis complicagdes tardias podem
ocorrer incluindo fraturas do stent e endocardite infecciosa.
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4951 As fraturas, comumente associadas a restenose, ocorrem
principalmente nagqueles pacientes nos quais o conduto esta
comprimido entre o esterno e a massa cardiaca. Elas devem
ser evitadas preparando o conduto adequadamente com
implante prévio de um ou mais stents antes do implante da
valva Melody, especialmente. Tal conduta dissipa as forcas
vetoriais compressivas em cima da valva. Pela possibilidade
de ruptura aguda do conduto é obrigatério a presenga de
stents cobertos em sala durante o procedimento. Além disto,
balbes de alta pressdo podem ser necessarios para atingir o
diametro final desejado nos casos de condutos muito rigidos.

A endocardite é um problema que tem sido observa-
do tardiamente nos pacientes submetidos ao implante da
Melody, ndo guardando relagdo com o procedimento em
si. Questiona-se se o tecido da jugular bovina € mais sus-
cetivel a formagao de microtrombos locais favorecendo a
infeccdo secundéria ou se diametros entre 16-23 mm nao
sejam suficientes para o alivio adequado das pressdes no VD,
favorecendo a manutencao de gradientes residuais que séo
fatores de risco para a infecgdo. Em meta anélises recentes
a valva Melody se mostrou mais propensa a endocardite
que a Sapien S3.%2

Outra tecnologia disponivel em nosso meio é a Sapien S3
(Edwards, USA), valvula manufaturada de pericéardio bovino
suturada dentro de um stent de cromo-cobalto. % (Figura 12B)

Possui registro no Brasil para uso na pulmonar mesmo
sendo exatamente a mesma valva usada na posicao adrtica
em individuos idosos com estenose adrtica grave. A valva
S3 é dilatada a 20, 23, 26 e 29 mm podendo ser utilizada
em condutos, biopréteses e VSVD modificadas com retalhos
transanulares, com indicagoes cléassicas na estenose predo-
minantes (ver acima) ou na IPu predominante (ver abaixo).
Os passos do implante séo aqueles descritos para a valva
Melody. O sistema de entrega da S3 (Commander) é rigido
e por isto recomenda-se 0 uso de bainhas longas flexiveis
para seu implante (DrySeal, Gore, USA). Nos casos de VSVD
ampliadas com retalhos, um teste de elasticidade do tecido
local deve ser realizado. Um baldo de cerca de 25-30 mm
de diametro ¢ insuflado na VSVD e se houver uma nitida
cintura em um ponto de maior rigidez com menos de 27-28
mm, a valva S3 pode ser usada (com um pouco mais de
volume a 29 mm chega a didmetros maximos de 30-32 mm).
Recentemente nos EUA, um redutor de VSVD muito dilatada
passou a ser usado antes do implante valvar, funcionando
como uma matriz para ancoragem. Este redutor (também
chamado de “Docking system”) é feito de uma armacéao
de Nitinol com grande forga radial, autoexpansivel. A regiéo
central tem menor diametro e maior rigidez sendo apropriada
para a ancoragem da valva S3. Esta tecnologia se chama
AlTerra (Edwards, EUA) (Figura 12 E) e deve chegar em breve
no Brasil, ampliando as possibilidades de revalvularizagéao
percutanea nos casos de retalhos transanulares. A valva S3 é
uma valva mais robusta e resistente que a Melody, nao sendo
suscetivel a fraturas. Os resultados de longo prazo sao muito
solidos, consistentes e duradouros no sentido de proporcionar
alivio as obstrugdes mantendo a competéncia valvar.

Em pacientes com bioproteses de diametros internos
pequenos para o tamanho do paciente (“mismatch”), uma
opgéo é fraturar o seu anel com baldes de ultra-alta presséo
(ganhando-se 2 a 4 mm) seguido do implante de uma valva

de dimensbes maiores e mais apropriadas.*® - Tabelas e
apps com descricao das valvas que sao fraturaveis, assim
como suas caracteristicas especificas, encontram-se dispo-
niveis para uso clinico.

Outra valva disponivel em nosso meio é a MyVal fabricada
pela Meril, India. (Figura 12 C) Esta registrada oficialmente na
ANVISA para uso na posigao adrtica, mas tem sido empre-
gada com sucesso em indicagdes fora de bula na posigao
pulmonar, a critério médico. Também é manufaturada de
pericardio bovino montada dentro de um stent metalico de
niquel-cobalto. Tem similaridades com a S3, mas seu sistema
de entrega é mais flexivel, além de apresentar menor perfil,
o que facilita o implante em criangas. Outra vantagem é a
disponibilidade de uma gama de didmetros de 20 a 32 mm
com incrementos de 1,5 mm, possibilitando a abordagem
de VSVD mais largas. (Figuras 16 e 17)

Como j& comentado, nos casos corrigidos por retalhos
transanulares, a IPu é a leséo predominante. A indicagao para
revalvularizagéo nestes pacientes é baseada na presenga de
IPu significativa (> 40%), associado a: sintomatologia (fadiga),
duragéo do QRS > 140-160 ms, mal desempenho no teste
cardiopulmonar, presenca de arritmias potencialmente perigo-
sas no Holter, ou volumes ventriculares aumentados na RNM,
especialmente se ha disfuncao sistélica concomitante do VD.
Apesar de alguns casos selecionados serem apropriados para
revalvularizagdo com as valvas S3 e MyVal (Figura 17), valvas
auto-expansiveis montadas sobre malha de Nitinol parecem
ser mais apropriadas para esta finalidade,* dentre elas a Venus
(Medtech, China),%* a Harmony (Medtronic, EUA), a Pulsta
(Valvetech, Coréia) e a Zenith (MedInt, China). (Figura 18)
O Brasil contribuiu com 5 casos dentre os 73 que fizeram
parte de um estudo internacional avaliando a factibilidade,
seguranga e eficacia da valva Venus (Medtech, China) na
revalvularizagéo percutanea pulmonar. Os resultados deste
estudo multicéntrico foram sélidos resultando na aprovagao
pelo CE Mark na Europa. Aguardamos seu registro oficial na
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Figura 16. A: Reconstrucao tridimensional de imagens tomograficas
mostrando bioprétese na posigao pulmonar com grande quantidade
de célcio. As artérias pulmonares sdo de excelente calibre, com
algum grau de dilatagdo devido a insuficiéncia pulmonar grave.
B: Corte axial da angiotomografia ao nivel do anel da bioprétese.
Desta forma podemos confirmar o didmetro interno da mesma e
programar a estratégia do procedimento, contemplando até mesmo
fraturar o anel se o didmetro interno for pequeno para o tamanho do
paciente. C: Angiografia pré implante da valva MyVal na bioprétese.
Ha dupla lesdo importante devido a calcificagéo dos folhetos em
posicao semi-aberta. Projecao PA cranial. D: Angiografia em perfil
pré implante. E: Angiografia em PA cranial p6és implante mostra a
competéncia valvar. F: Ildem em projecéo perfil esquerdo.
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Figura 17. A: Angiografia em obliqua anterior direita cranial na VSVD
em um paciente de 25 anos com Tetralogia de Fallot operado com
1 ano de vida com a técnica do retalho transanular. Nota-se a VSVD
bem dilatada. A interrogagédo com um balédo de 30 mm de didmetro
mostrou coronérias distantes com a cintura medindo 29 mm. B:
Angiografia em perfil esquerdo do mesmo paciente pré implante da
valva MyVal. C: Valva MyVal de 32 mm (Insuflada a 33 mm com um
pouco mais de volume) implantada na VSVD dilatada. A angiografia
em obliqua anterior direita cranial mostra adequada aposigéo e
competéncia valvar. D: [dem em projecao perfil esquerdo.

ANVISA ainda em 2023. As outras valvas auto-expansiveis
nao estao disponiveis no Brasil.

E importante lembrar que a revalvularizagao com pro-
cedimentos de implante de valva dentro de valva (“valve-
-in-valve”) é factivel nos casos de restenose tardia destas
valvas de implante percutaneo. Tal possibilidade minimiza
a necessidade de novas cirurgias no seguimento. Final-
mente, para preservagao da seguranga do paciente é de
suma importancia enfatizar que estes procedimentos de
implante percuténeo da valva pulmonar devam ser feitos
por operadores altamente especializados em intervengoes
em cardiopatias congénitas e familiarizados com cateteres
e materiais de alto perfil, devido a sua elevada complexida-
de. Cirurgides cardiacos podem colaborar na obtengdo do
acesso para tais procedimentos nos casos onde o implante
seja feito pela via perventricular, como recomendado pelo
Conselho Federal de Medicina do Brasil.%

INTERVENCOES TARDIAS APOS
CIRURGIA DE FONTAN E VARIANTES

Com a melhoria das técnicas cirdrgicas, cuidados inten-
sivos e suporte da cardiologia intervencionista o prognostico
dos pacientes com coragdes univentriculares submetidos a
cirurgia de Fontan melhorou muito nos Ultimos 20 anos.* Com
isto a populagéo de adultos no pos-operatoério (PO) tardio des-
ta cirurgia aumentou significativamente. Com isto, infelizmente
observamos vérias complicagbes associadas a circulagéo de
Fontan decorrentes do aumento crénico da pressdo venosa
central e do baixo débito cardiaco.%® Complicagoes tardias
desta cirurgia incluem estenoses nas artérias pulmonares ou
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Figura 18. A: Angiografia em obliqua anterior esquerda mostrando
VSVD muito dilatada devido ao retalho transanular confeccionado no
momento da cirurgia para Tetralogia de Fallot. B: Idem em projecao
perfil esquerdo. C: Valva Venus implantada adequadamente na VSVD
com competéncia valvar. Mesma projegéo que em A. D: Idem em
projecéo perfil esquerdo.

no conduto extracardiaco (ou “mismatch” devido ao cres-
cimento soméatico),” piora da cianose por desenvolvimento
de colaterais venovenosas, por fenestracdo excessivamente
ampla ou por fistulas arteriovenosas (AV) pulmonares, fluxo
competitivo por colaterais sistémico-pulmonares, recoartacao
da aorta, insuficiéncia da valva AV sistémica, e disfungéo do
sistema linfatico incluindo a temida enteropatia perdedora de
proteina e a bronquite pléastica, congestéo e cirrose hepatica
devido a congestao venosa sistémica cronica favorecen-
do o aparecimento de neoplasias locais.®® Muitas destas
complicagdes podem ser abordadas através de técnicas
percutaneas no laboratério de cateterismo.% Em nossa préa-
tica no Instituto Dante Pazzanese de Cardiologia buscamos
ativamente e de forma preemptiva tais complicacoes a fim
de oferecer tratamento precoce, evitando a entrada em um
circulo vicioso. O equilibrio da circulagéo de Fontan é ténue
e nao tolera lesdes residuais, mesmo que discretas. Sendo
assim é recomendavel que pacientes acima dos 10-12 anos
sejam submetidos a cateterismo cardiaco e a angiografia
eletivos de rotina e que tais procedimentos sejam repetidos
a cada 10 anos aproximadamente.

Vamos citar aqui vérias possibilidades de tratamento
percutaneo para algumas complicagcbes mencionadas acima.
Pacientes com conduto extracardiaco apresentam reducéo
do didametro do mesmo apos o estirdo da puberdade por
alongamento vertical do conduto com consequente prejuizo
do seu diametro interno. Mesmo que ndo haja gradientes
nestes condutos, eles sdo agressivamente reabilitados com
implante de stents até 18-20 mm, especialmente naque-
les pacientes com hepatomegalia ou disfuncao linfatica.®”
(Figura 19) Estenoses das artérias pulmonares, mesmo que
discretas também s&o agressivamente tratadas com emprego
de stents.%® (Figura 20) Nos casos de piora progressiva da
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Figura 19. A: Angiografia em PA mostrando o conduto extra cardiaco
da cirurgia de Fontan num paciente de 19 anos com enteropatia
perdedora de proteina. O conduto originalmente de 18 mm encontra-
se estirado verticalmente com redugéo do didmetro interno para
cerca de 12 mm. N&o havia gradiente pelo circuito venoso apesar
do encontro de estase venosa na veia cava inferior antes da conexao
com o conduto. B: Ildem em projecéo perfil esquerdo. C: Aspecto
angiografico em PA apds implante de stent Palmaz 4014 sobre
baldo de 18 mm e pos dilatado com baléo de ultra alta presséao do
mesmo diédmetro. Melhora evidente do didmetro interno do conduto
e da estase venosa na veia cava inferior. D: Idem em projegao perfil
esquerdo. Apds 3 meses do implante houve desaparecimento da
diarréia e melhora em todos os marcadores bioquimicos (albumina,
proteinas totais, imunoglobulinas).

A 4R B

Figura 20. A: Imagem obtida por meio da angiografia rotacional
tridimensional. Corte axial ao nivel da artéria pulmonar esquerda em
um adolescente com hipoplasia do coragao esquerdo previamente
submetido de forma estagiada a cirurgia de Fontan. Nota-se que
a artéria pulmonar esquerda encontra-se comprimida entre a aorta
descendente dilatada anterior e o bronquio fonte esquerdo posterior.
O uso de imagens tomografica no laboratério de cateterismo ajudam
a compreender e caracterizar melhor estas estenoses. B: Mesma
imagem em corte axial obtida com angiografia rotacional mostrando
stent implantado na artéria pulmonar esquerda com evidente aumento
do seu didmetro e correcdo da estenose. (Cortesia Dr Evan Zahn).

cianose é obrigatorio a procura de colaterais veno-venosas e
se presentes e significativas, devem ser ocluidas com plugs
vasculares de implante transcateter. % Mais raramente a piora
da cianose é devido a fenestragdo nao restritiva. Nestes
casos e naqueles com embolia paradoxal a despeito de
anticoagulagao otimizada, a ocluséo da fenestragcao com
dispositivos intracardiacos é realizada de forma semelhante
ao fechamento da CIA.% Desenvolvimento de colaterais ve-
novenosa intrahepaticas significativas s&o ocasionalmente
observadas em pacientes portadores de isomerismo e podem

ser ocluidas com dispositivos oclusores.* Fistulas AV pul-
monares também sdo causas de insaturagéo e podem ser
ocluidas por técnicas percutaneas particularmente quando ha
um vaso maior nutridor.® (Figura 21) CoAo residuais mesmo
que discretas, especialmente nestes pacientes com coragoes
univentriculares, devem ser tratadas com implante de stent
como mencionado acima. Colaterais sistémico-pulmonares
provenientes das artérias mamarias, intercostais, brénquicas
e outros vasos podem prejudicar 0 desague venoso passivo
nas artérias pulmonares por caracterizar fluxo pulsatil compe-
titivo ou até mesmao resultar em sangramentos pulmonares de
repeticao. S&o facilmente embolizadas com uma variedade de
técnicas percutaneas.® Ocasionalmente a via de saida para
artéria pulmonar pode ficar aberta gerando competicao de
fluxo com o sistema venoso de desague passivo do Fontan.
Nestes casos recomenda-se também a oclusdo deste fluxo
pulmonar adicional.8" Em casos de valvas atrioventriculares
sistémicas insuficientes ha relatos de tratamento percutaneo
com emprego do MitraClip (Abbott, EUA) em pacientes no
PO tardio de Fontan.*® Nos casos de dlvidas diagndsticas
de doengas hepaticas secundérias, a bidpsia hepatica via
transjugular na sala de hemodinamica poder ser indicada. %

Finalmente e de forma mais importante, os Ultimos 5-10
anos testemunharam uma evolugao exponencial no trata-
mento por cateterismo das disfungdes linfaticas pds Fontan.
Ocasionalmente a criagao de fenestragdes no conduto de
Fontan pode ajudar a tratar a enteropatia perdedora de pro-
teina. % (Figura 22) Entretanto, as intervencoes especfficas no
sistema linfatico foram inicialmente idealizadas e conduzidas
no Children’s Hospital of Philadelphia pelo Dr. Yoav Dori.%
(Figura 23 A) Resumidamente, os pacientes com disfun¢éo
linfatica (bronquite plastica, quilotérax e enteropatia per-
dedora de proteinas) séo avaliados inicialmente por meio
da ressonancia magnética (RNM) em campo magnético
T2 (dois Tesla). (Figura 23 B) Tal técnica permite avaliar a
anatomia linfatica, incluindo sitios de vazamentos e o tra-
jeto do ducto toracico. O tratamento percutaneo consiste
inicialmente na pungao do géanglio linfatico inguinal com
injegao de contraste lipossolUvel. Apds algum tempo este
contraste sobe para a cisterna quili no abdome. A cisterna
é entéo puncionada por via percutanea transabdominal e o
ducto toracico é cateterizado seletivamente com a ajuda de
guias de baixo perfil e microcateteres. Os locais de vaza-
mento podem ser atingidos e embolizados com microcoils

Figura 21. A: Angiografia em PA na artéria pulmonar direita vindo da
veia femoral em um paciente no pés-operatério tardio da Cirurgia
de Fontan. Nota-se uma fistula arterio-venosa pulmonar tortuosa de
dimensoes significativas no apice do pulméo direito, o que explicava
a piora recente da saturagao. B: Aspecto angiografico apés a ocluséo
com um plug vascular. A saturagéo aumento de 83-85% para 89-90%.
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Figura 22. A: Aspecto angiografico do conduto extracardiaco ndo
fenestrado em projecao PA em paciente de 17 anos com enteropatia
perdedora de proteina. Nestes casos optamos por fazer a perfuracéo
do conduto em diregao ao &trio direito pela via transhepética utilizando
aagulha transeptal. O acesso hepético facilita a perfuragao porque
a diregdo da agulha é perpendicular a parede do conduto (seta
vermelha). B: Aspecto angiografico pds implante de um stent coberto
entre a parede medial do conduto e o &trio esquerdo. Fluxo direito-
esquerdo pela recém-criada fenestragao pode se observado. Este
paciente teve melhora notéavel da enteropatia com relapso apds 3
anos, sendo encaminhado para cirurgia de Hraska.

Figura 23. A: Desenho dos possiveis locais de vazamentos linfaticos
em pacientes com no pos-operatério tardio da cirurgia de Fontan:
intestino, espago pleural, pericardico e bronquios (cortesia Dr. Yoav
Dori). B: Imagem de ressonancia magnética em T2 mostrando trajeto
do ducto toracico com extravasamento linfatico no subcutaneo
do pescogo.

de platina ou particulas embolizantes. E imperativo assegurar
que tais vasos linfaticos com vazamentos nao apresentem
conexdes com a circulagdo arterial sistémica com risco de
provocar embolia paradoxal. Tal abordagem intervencionista
nos linfaticos funciona muito bem para casos crénicos de
quilotérax e para a bronquite plastica. A eficacia € menor nos
casos de enteropatia perdedora de proteina. Em casos de
disfuncéo linfatica multisistémica com vazamento linfatico
em varios sitios (pleura, pericardio, intestino, tecido celular
subcutaneo) o local de drenagem do ducto toracico deve ser
identificado na RNM em T2. (Figura 23 B) Na maior parte dos
casos a drenagem se faz na veia inominada. Esta veia pode,
entéo, ser redirecionada para o &trio venoso pulmonar, com
menores pressdes de enchimento, através de anastomose
direta no apéndice atrial do lado esquerdo do térax ou por
meio de um conduto no lado direito (procedimento de Hraska,
por dr. Viktor Hraska). Com este procedimento a hiperten-
s&o linfatica no ducto torécico pode ser reduzida de forma
segura e eficaz. Recentemente foi publicada uma série de
pacientes descrevendo a realizagdo deste redirecionamento
de fluxo por via percutanea.®® A veia jugular interna esquerda
¢ puncionada e com o auxilio de uma agulha transeptal a
base da veia inominada é perfurada em diregdo ao apéndice

atrial esquerdo, tomando o cuidado de evitar a perfuragao
da artéria pulmonar esquerda e o brédnquio fonte esquerdo.
Um guia é passado pela agulha e depois lagado no atrio
venoso pulmonar com estabelecimento de uma alca veno-
venosa estavel. Sobre esta alga uma endoprétese vascular
¢ avangada e aberta entre a veia inominada e o apéndice
atrial esquerdo redirecionando assim o local de drenagem
do ducto linfatico para uma camara de menor pressao. E o
chamado procedimento de Rome. (Figura 24)

Finalmente, véarios intervencionistas e cirurgides tem tra-
balhado em colaboragdo para realizar a complementacao
da cirurgia de Fontan no laboratério de cateterismo. Durante
a cirurgia de Glenn o cirurgiao “prepara” a artéria pulmonar
direita deixando na sua por¢ao inferior um coto remanescente
da veia cava superior. Em um momento apropriado para a
complementacdo do Fontan, o intervencionista perfura a
base da artéria pulmonar direita em direcdo ao étrio direito
utilizando uma agulha transeptal ou um cateter de radiofre-
quéncia. Cria-se assim um circuito venovenoso com um guia
rigido que permite o avango de um stent revestido pela veia
femoral. Este stent é implantado na porgéo lateral do atrio
direito ancorando-se na base na artéria pulmonar direita e na
veia cava inferior criando, assim, um conduto intracardiaco
que redireciona o fluxo da parte inferior do corpo para as
artérias pulmonares. (Figura 25)

OUTRAS INTERVENCOES

Ocasionalmente adultos podem cursar com outras car-
diopatias congénitas com menor frequéncia; a saber: persis-
téncia do canal arterial %% CIV (muscular, perimembranosa

Left atrial
appendage

& el

Figura 25. A: Angiografias concomitantes na veia cava superior
e inferior em PA evidenciando a distancia do assoalho da artéria
pulmonar direita para o teto do atrio direito, importante para a
estratégia de perfuragdo com a agulha. B: Aspecto angiografico
apos o implante do stent coberto redirecionando o fluxo da veia
cava inferior para as artérias pulmonares, completando, assim, o
Fontan percutaneo. (Cortesia Dr. John Cheatham).
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ou pés-traumética),’®5” estenose das artérias pulmonares
especialmente nos pacientes com obstrugao na VSVD, es-
tenose pulmonar ¢ ou adrtica valvar e fistulas coronérias,
€970 dentre outros. Todas estas doengas sao também pas-
siveis de abordagem percutanea com seguranca e eficacia
utilizando-se técnicas ha muito consagradas e empregadas
também na populagéo pediatrica.

CONCLUSOES

Ha uma infinidade de possibilidades de tratamento das
cardiopatias congénitas do adulto no laboratério de cate-
terismo. E da boa préatica médica averiguar a factibilidade
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RESUMO

As cardiopatias congénitas do adulto tém os eventos arritmicos como principal co-
morbidade associada na fase pos operatoria. Estes variam de acordo com a cardiopatia,
cirurgia realizada, evolugéo natural da doenca e defeitos residuais. Compreender os eventos
arritmicos, a triagem clinica e as abordagens terapéuticas auxilia o profissional de saude
a definir o melhor caminho para cada paciente. Desta forma, é na interface cardiologia,
cardiologia pediétrica e eletrofisiologia que o atendimento desses pacientes encontra
maior dificuldade. O atendimento multidisciplinar permite aumentar as possibilidades
de sucesso no tratamento. Este artigo aborda as principais arritmias e sua abordagem
terapéutica direcionada ao paciente adulto com cardiopatia congénita.

Descritores: Cardiopatia Congénita; Adultos; Arritmias; Periodo P6s-Operatério; Sincope;
Ablagao, Antiarritmicos.

ABSTRACT

Adult congenital heart disease has arrhythmic events as the main associated comorbidity
in the postoperative period. Different events occur in different situations according to the
heart disease, surgery performed, natural evolution of the disease and residual defects.
Understand arrhythmic events, clinical screening and therapeutic approaches can help the
health professional define the best approach for each patient. Thus, the interface between
cardiology, pediatric cardiology and electrophysiology represents a hurdle in patient care.
Muiltidisciplinary care increases the chances of successful treatment. This article discusses
the main arrhythmias and their therapeutic approach directed to adults with congenital
heart disease.

Keywords: Congenital Heart Disease, Adult; Arrhythmia; Postoperative Period ; Syncope;
Ablation, Anti-Arrhythmia Agents.

INTRODUCAO

do segmento e da obscuridéo clinica esta a frequéncia que

ApOs 0 processo cirdrgico a sensagéo de cura se instala
em muitos pacientes e familiares portadores de cardiopatia
congénita em fase pos operatdria. Muitas vezes a calmaria
pos turbuléncia do processo cirdrgico faz com que o paciente
relaxe em seu seguimento clinico apresentando degeneragéao
gradual do seu estado clinico. Isto pode ser gerado por perda
da fungao miocardica ou eventos arritmicos que ocorrem em
decorréncia do quadro fibrético oriundo das cicatrizes no
territorio atrial e ou ventricular." Estudo publicado ainda no
inicio do século j& demonstrava a maior admissao de pacien-
tes portadores de cardiopatias congénitas na fase produtiva
aos hospitais, evidenciando o impacto e a necessidade do
seguimento clinico rigoroso e tratamento das complicagdes
tardias em pacientes portadores de cardiopatia congénita
na fase adulta. A perda de seguimento clinico &€ maior em
paciente que receberam a corregdo de shunts intracavitérios
simples e portadores de TGA do que em pacientes porta-
dores de fisiologia univentricular. No contraponto da perda

fendmenos arritmicos se estabelecem nesta faixa tempo-
ral do seguimento.? A Tabela 1 demonstra a frequéncia de
eventos arritmicos detectados com cardiopatia congénita
em seguimento pds operatério tardio (adultos) durante o
periodo de cinco anos.

Nos Ultimos anos tem havido um importante ganho de
sobrevida nestes pacientes com expectativa de vida evo-
luindo de 32 anos em 2003 para 57 anos em 2007 e com
certeza maior nos tempos atuais. Os eventos arritmicos sao
as principais complica¢des do paciente com cardiopatia
congénita do adulto em fase pré ou pds operatéria.2® Apesar
de sua importancia a prevaléncia de eventos arritmicos na
populagao adulta ainda é avaliada por pequenos estudos e
carece de dados multicéntricos.

Assim neste artigo abordaremos alguns conceitos es-
pecificos para o rastreio, diagnostico e tratamento dos
eventos arritmicos na idade adulta do paciente com car-
diopatia congénita.
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Tabela 1. Distribuicdo das arritmias cardiacas de acordo com a
cardiopatia congénita em adultos.

Cardiopatia Arritmig Arri‘fmia
supraventricular ventricular
CIA 28 (243/861) 2(16/861)
v 9 (56 617) 3(18/617)
Tetralogia de fallot 20 (159 796) 14 (115/796)
Coarctacdo de aorta 4 (21 547) 2 (9/547)
TGA 26 (95 362) 2 (7/362)
Sindrome de marfan 8 (23 281) 2 (6/281)
Fontan 45 (90 198) 0 (0/198)
Defeitos ciandticos 16 (58 374) 6 (22/374)
Total 18 (745 4036) 5 (193/4036)

ADAPTADA? EUROPEAN HEART JOURNAL 2005 26, 2325-2333 DOI: 10.1093/EU-
RHEARTJ/EHI396.

FISIOPATOLOGIA DAS ARRITMIAS NAS
CARDIOPATIAS CONGENITAS DO ADULTO

Os mecanismos arritmicos podem ser classificados
em automatismo, reentrada e atividade deflagrada. Para
0 surgimento de um evento arritmico se torna necessario a
combinagéo de substrato, gatilho e fatores moduladores.
Os gatilhos surgem de extrassistoles ou aumentos abruptos
da frequéncia cardiaca ou variagbes do tdnus adrenérgico.
Os fatores moduladores sao decorrentes do maior estresse
adrenérgico. Estes podem ser secundarios eventualmente a
piora da fungao ventricular no pés-operatério. Desta maneira,
o0 elemento fator modulador, exerce um feedback positivo com
eventos arritmicos frequentes que por sua vez séo agravados
pela disfungao ventricular e agravam a mesma em um ciclo
vicioso. Quanto ao substrato a propria cardiopatia congénita
e as cicatrizes operatérias fornecem o obstéaculo central para
estabelecimento de circuitos de reentrada. O automatismo
como mecanismo arritmico no paciente adulto ocorre no
contexto das arritmias atriais e fibrilagao atrial que podem
surgir em pacientes com dilatagao atrial ou mesmo no POT
de cirurgias paliativas de fisiologia univentricular (Glenn e
cavopulmonar total) além de pacientes com heterotaxias. Ja
as arritmias desencadeadas por atividade deflagrada ocorrem
secundariamente a isquemia ou processos inflamatérios e
estdo relacionadas a alteragdes na eliminagéo de célcio do
intra para o extracelular e influxo de sédio gerando os cha-
mados pds potenciais tardios (mais frequentes).*

ESCOLHENDO OS METODOS
DIAGNOSTICOS PARA PESQUISA
DE ARRITMIAS CARDIACAS

A utilizagdo de métodos diagndsticos ndo invasivos é a
pedra fundamental da pesquisa ou busca ativa em pacientes
com cardiopatia congénita do adulto. Os eventos arritmicos
acometem pacientes em evolugdo natural e pacientes em
fase pds-operatéria na idade adulta. Para busca dos eventos
e correlagéo clinico eletrocardiogréfica podemos utilizar o
eletrocardiograma e suas diversas modalidades.® A principio
palpitagdes até semanais podem ser investigadas com o Holter
de 24, 48 ou 72 horas , palpitagdes quinzenais e arritmias as-
sintométicas como alguns casos de fibrilagao atrial paroxistica
podem ser avaliadas com Holter de sete dias por exemplo.

Quando as arritmias ou palpitagoes sé&o desencadeadas pelo
esforgo fisico o teste ergométrico ou mesmo o monitor de
eventos sintomaticos durante a atividade desencadeante auxilia
de sobremaneira o diagndstico.® Atengéo especial deve ser
dada a utilizagao de ferramentas tecnoldgicas como o uso de
smartwatch’ e outros dispositivos como por exemplo “Alivecor”
para diagndstico preciso da correlacao clinico eletrocardio-
grafica em eventos fugazes. Estes dispositivos tem reduzido
as indicagbes para realizagédo de monitorizacao de eventos
tanto de forma externa quanto implantavel em quadros néao
sincopais. Apesar destes métodos aumentarem a probabi-
lidade de correlagéo clinico eletrocardiografica ou mesmo
desmascarar um evento arritmico o ECG convencional de 12
derivagdes é fundamental para localizagdo mais precisa de
eventos arritmicos atriais, ventriculares, vias acessorias, ritmos
de escape ou mesmo bloqueios.®

A complementacao diagndstica com estudo eletrofi-
siolégico e algumas vezes necessaria e deve ser aplicada
seguindo as diretrizes. No caso das taquiarritmias o diag-
nostico eletrofisioldgico pode ser seguido da ablagéo por
radiofrequéncia ou mesmo crioablagao na tentativa de eliminar
o foco arritmogénico ou o circuito de reentrada causador
da arritmia. Apesar de ainda pouco realizado em pacientes
portadores de cardiopatia congénita a avaliagdo invasiva
complementar através do estudo eletrofisiolégico e ablagéo
deve ser considerada em pacientes portadores de cardiopatia
congénita do adulto em situagdes definidas em consensos
e diretrizes.%1°

O PAPEL DOS MEDICAMENTQOS
EM PACIENTES COM ARRITMIAS
E CARDIOPATIA CONGENITA

A presenca de cardiopatia congénita com manipulagao
ventricular ou mesmo 0s pacientes com fisiologia univen-
tricular néo € rara. Existe uma ampla limitagao para uso de
blogueadores de canal de sédio como a propafenona, princi-
palmente quando haja processos cicatriciais no ventriculo.'®
Também os bloqueadores de canais de sédio excetuando-se
os da classe Ib podem piorar a fragéo de ejecéo e lentificar a
condugao intraventricular gerando ou agravando disturbios
da conducgéo intraventricular, piorando a funcéo direta ou
indiretamente. "

No aporte medicamentoso, 0s betablogueadores s&o
o carro chefe do tratamento dos eventos arritmicos princi-
palmente entre pacientes com disfungao ventricular. Nestes
casos, 0 uso dos betabloqueadores tem efeito benéfico
sobre a funcgéo ventricular (carvedilol, succinato de meto-
prolol e bisoprolol).

Os blogueadores de canais de calcio n&o dihidropiridinico
(verapamil e diltiazem) tem sua utilidade reservada para con-
trole da resposta ventricular em pacientes com taquicardia
atrial, flutter ou fibrilag&o atrial aumentando o grau de bloqueio
AV. Também s&o uteis para tratamento de taquicardia com
a participacao do NAV como na taquicardia por reentrada
nodal. Entretanto o uso para tratamento de taquicardias
utilizando vias acessdrias pode ndo ser benéfico, visto que
ha relatos que estes medicamentos facilitam a condugao
pelos feixes acessorios.® Outro aspecto interessante sobre
os farmacos classe IV é sua utilizacao como adjuvante no
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tratamento da fibrilagao atrial na estratégia de controle do
ritmo cardiaco ap6s uma cardioversao ou em casos de FA,
TA ou flutter atrial paroxistico.'® Nestes casos 0 medicamento
atua melhorando o remodelamento elétrico atrial gerado
pela constante incorporagéo de calcio intracelular cardiaco
nestes pacientes.* Agentes antiarritmicos de classe | ndo sdo
recomendados para a manutengao do ritmo em pacientes
adultos com arritmias atriais quando 0s mesmos possuem
doenca arterial coronariana ou disfuncéo sistélica moderada
a grave do ventriculo. O mesmo ocorre quando ha a presen-
¢a de cicatrizes ventriculares. Desta forma seu uso estaria
restrito as arritmias atriais em defeitos atriais simples na fase
pré ou pos-operatdria quando os elementos descritos acima
estdo ausentes.! Em casos selecionados o uso de farmacos
antiarritmicos classe Il permite elevada seguranca a curto
prazo e boa efic4cia para pacientes com doenca cardiaca
estrutural. A amiodarona modelo mais conhecido desta classe
pOssui uma agao betabloqueadora, bloqueadora de canais
de sddio e bloqueadora de canais de potassio (sua principal
agao). Como efeito colateral de classe temos o prolonga-
mento do intervalo QTc mais importante em pacientes com
predisposicao. Este elemento propicia o efeito pro arritmico
mais temido TDP que pode levar o paciente a morte subita
por degeneracgéo em fibrilagdo ventricular. No tépico proar-
ritmia o sotalol apresenta maiores indices pelo fato de ndo
s6 prolongar o intervalo QTc como também aumentar sua

disperséo propiciando o surgimento de caminhos funcionais
ao estimulo elétrico.

O uso da digoxina como elemento antiarritmico em pa-
cientes adultos com cardiopatia congénita possuiu um papel
limitado. Esta resguardado a sua agao indireta aumentando
o tbnus vagal e consequentemente controlando a resposta
ventricular como medicagdo adjuvante em pacientes com
arritmias onde o NAV ¢ expectador do circuito como a ta-
quicardia, flutter ou fibrilagao atrial.'® De mesma importancia
esta o uso de adenosina na sala de emergéncia em pacientes
com taquicardia de complexos QR estreitos estaveis ou
instaveis hemodinamicamente e nos casos de taquicar-
dia de complexos QRS alargados monomdrficas estaveis
hemodinamicamente. '

Os efeitos da adenosina sobre 0 coracao estao associa-
dos em Ultima instancia ao aumento do efluxo de potassio
e diminuicao do influxo de calcio que geram um estado de
hiperpolarizagao das células. Sua agao predominante na jungéo
atrioventricular € a mais conhecida porém n&o a Unica. Sua agao
sobre o célcio permite também interromper arritmias geradas
por atividade deflagrada como algumas taquicardias atriais
e taquicardias ventriculares monomorficas. Desta forma sua
utilidade como descrita previamente se aplica aos algoritmos
tanto de taquicardias supraventriculares como de taquicardias
ventriculares, estas Ultimas quando de padrao monomérfico e
com estabilidade hemodinamica.’®!"? (Tabela 2)

Tabela 2. Farmacos antiarritmicos e doses na populagao pediatrica e adulta, tipo de metabolismo e efeitos adversos comuns.

Dose . . .
FARMACO Doses Agudas Manutengéio Dose VO Dose VO | Ajuste Aju’st.e Efeltgs Adversos
EV EV PED adulto Renal | Hepatico mais comuns
- 12 dose: 0,1mg/Kg Rubor, dispneia e
) (méximo 6mg) - - - - - pressao toracica
Adenosina |’ 22 dose: 0,2mg/Kg Néo Nao Néo Nao Nao Reduzir dose se
(maximo 12mg) acesso central
) Ndo realizar em BAV
. Crianga: 0,02 mg/kg < < < < <
Atropina Adulto: 0,25 a 0,5 mg Nao Nao Nao Néo Nao com complexos QRS
alargados
1a2mg/kg/dia [30-90 mg a . -
Diltiazem 0,25-0,35 mg/kg Adulto = 5-15 | (habitual cadabh —ys, Sim H;%antirl]iszz(: abaixo
e mg/h 6mg/kg/dia 120-300 d
y e 2 anos
(dose maxima) | mg/d
) Hipotensao
Verapamil 0,1 a03mg/Kg/dose  |N&o 4-10mg/Kg/d 1208 240 Nao Sim Nao utilizar abaixo
de 8/8horas mg/d
de 2 anos
Criancas
5-20mg/Kg/dia
' . Adultos: 800 a |RN e crianca: . 5
. Criancas - Smg/Kg. |09 asdia - 25 a smg/kg/d 100600 | . . Hipotensdo
Amiodarona |Adultos: 150 a 300 mg habitual Aol ! o Néo Nao Pneumonite
(infundir em 1h) abituaimente olescentes: | mg/dia Tireoidopatia
1200 mg/dia | 100-400mg/d
nos primeiros
dias
Criancas e
adolescentes
RN: 7 a 10mg/Kg 20-80mcg/Kg/
Crianca e adolescente: [min Hipotensao
Procainamida | 15mg/Kg (maximo 2g/d) [Néo Nao Sim Sim Alteracdo do
Adulto:1g (néo TGl
ultrapassar) Adultos: 500
a 1000 mg a
cada 6 horas
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100mg/m?/d

dividido em 3

doses (maiores rr:fe‘?\?agljgrgimo

gg;g;fﬂ?jgs) Desencademento

N de condigdes
ggslcejlsd(?neer:o?es associadas aos
Flecainid N3 N3 50-200mg | = ' canais de Na+
ecainida ao Ele) que 6 meses) 3 cada 12h Nao Sim Nausea, constipaco

ou ivomito 5

umento de

(]jig 3]\?(%ijkg/em transaminases

3d Tornar arritmias mais

oses (dose frequentes

méxima 6 mg/ q

kg/dia)

20 a 50 mcg/
kg min
Lidocaina Tmag/kg ;CJSI?SSS € Nao Nao Nao Nao
Oula4mg/
min (adultos)
100 a 300 -
Mexiletine Néo Néo g’lgdrg%/ﬁ%ggse Ergng acada |Nao Sim la\lgggten?isag/lomlto, dor
oras
Tontura
Nausea
Broncoespasmo

Criangas: 150 a Piora da funcéo

200mg/m?/dia ventricular

- 10220 mg/ 450 3 900 Alargamento QRS

Propafenona |1 a 2mg/Kg Néo kg dia ma/dia Sim Sim Tornar arritmias
9 mais lentas mas

Adolescentes: incessantes.

450 a 900mg/d Obs: combinar
sempre com
betablog)

RN: 2mg/Kg/d

Criancas: .

Flecainida 1 a2mg/Kg Nao 1 a3mg/Kg/d lr?o/géoo Sim Nao Arritmias

Adolescentes: 9

100 a 400mg/d

25100 Bloqueio AV
Atenolol Nao Nao 0,5 a 2mg/Kg/d ma/d Nao Nao Bradicardia Sinusal
9 Broncoespasmo
RN:0,25mg/Kg/
dose de 6/6 ou Bloqueio AV
p - - 8/$hrs ) 40 -320 < < Bradicardia Sinusal
ropranolol | Nao N&o Criancas: ma/d Nao N&o BrONCOSSDASTO

2 a4mg/Kg/d 9 P

Adolescentes:

40 a 320mg/d

Criancas:

1a2mg/kg/d 25-400 Blogueio AV

Metoprolol | N&o Nao (maéx 6 mg/kg/d) ma/d Ndo Nao Bradicardia Sinusal

Adolescentes: 9 Broncoespasmo

50a 100mg/d

RN e Criangas: Cefaleia

o - - 5a 10mcg/Kg/d [0,125a05 | - Nausea
Digoxina Nao Nao Adolescentes:  |mg/d >im Nao Vomitos

0,125 a 0,5mg/d Blogueio AV

RN e Criangas:

30mg/m*/dose 120 3

Sotalol Nao Nao 3x/d 320ma/d Sim Nao Arritmias

Adolescentes: 9

160 a 320mg/d

Adaptado de Brunton |, Parker K, Blumenthal D, Buxton I. ANTIARRHYTHMIC DRUGS In: Manual of pharmacology and Therapeutics e Magalhaes LP, Guimarées ICB, Melo SL,
Mateo EIR, Andalaft RB, Xavier LFR, et al. Diretriz de Arritmias Cardiacas em Criangas e Cardiopatias Congénitas SOBRAC e DCC - CP. Arq Bras Cardiol 2016; 107(1Supl.3):1-58.
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CORRELACAO DOS EVENTOS
ARRITMICOS COM O QUADRO
POS-OPERATORIO

Nas cardiopatias congénitas o principal mecanismo fi-
siopatoldgico € o mecanismo de reentrada. Os processos
cicatriciais promovidos durante a fase pré operatéria devido
a hipoxia ou sobrecarga de camaras, e 0 processo cicatricial
fruto da atividade cirdrgica constituem o principal elemento
do substrato para arritmias. A piora da fungdo ventricular
gerada pelo quadro evolutivo de defeitos residuais ou pela
acao de eventos arritmicos frequentes (taquicardiomiopa-
tias) aumentam o estresse adrenérgico sobre o coragéo e
constituem forte fator modulador para os eventos."* Cada
tipo cirlrgico e de cardiopatia pode gerar alteragdes no pré
e pbs operatdrio e predispor a tipos especificos de arritmia
conforme descrito na Tabela 3.

Na Tabela 4 demonstra os principais usos do tratamento
farmacolégico que pode ser utilizado em pacientes com
cardiopatia congénita na fase adulta.

Vale ressaltar que em muitos casos o surgimento de even-
tos arritmicos deteriora de forma significativa a evolugao clinica
do paciente.™ Para exemplificar estes fatos tomaremos como
exemplo a presenca de bradicardia sinusal, ritmo juncional ou
idioventricular em paciente portador de fisiologia univentricular.
A presenca de dissociacao AV gerada pelo ritmo juncional por
exemplo degenera o sincronismo atrioventricular e a prazo
variavel pode elevar a pressao no atrio e consequentemente
a elevagéo da pressao pulmonar determinando piora clinica
substancial. Desta forma o implante de marcapasso com
estimulacao atrial preferencial pode ser antecipado em casos
especificos.®'* O mesmo acontece nas novas abordagens
para corregao da Anomalia de Ebstein. Como visto na Tabela 2
existe uma forte correlagéo entre a doenca e a presenca
de via acessoria direita. A auséncia de disturbio de condu-
¢ao pelo ramo direito ou mesmo a presenga de palpitagdes

taquicardicas ou sincopes nestes pacientes deve levantar a
possibilidade da presenga de uma via acesséria manifesta
ou oculta. Como apds o procedimento cirdrgico algumas
vezes a regiao onde estéa localizada a via acessoria se torna
inacessivel a realizacao de estudo eletrofisiologico e ablagao
pré operatoria nestes casos se justifica. Esta abordagem
permite que se trate 0 paciente, ou em caso de insucesso
da ablagéo permite ao eletrofisiologista fornecer ao cirurgiao
dados importantes para eliminagao da via acessoria tal como
sua localizagéo precisa.

Determinar a presenca de cicatriz ventricular ou disfungéo
ventricular permite ao médico realizar opgdes corretas dos
farmacos antiarritmicos para cada situagéo clinica. A Figura 1
demonstra como escolher de forma adequada um farmaco
para tratamento de um evento arritmico atrial.

ESCOLHENDO MEDICACAO
ANTIARRITMICA BASEADA NO
TIPO DE EVENTO ARRITMICO

De forma geral as medicagdes antiarritmicas da classe |
nao s&o utilizadas em pacientes portadores de cardiopatias
congénitas. Entretanto ao se analisar as contraindicagoes
baseadas em efeitos proarritmicos de classe em pacientes
coronarianos ou com disfuncao ventricular nao se deveriam
incluir pacientes com fungao ventricular normal sem cicatri-
zes ventriculares onde o evento arritmico esta localizado no
atrio ou na jungao atrioventricular."® Utilizando este raciocinio
seria possivel a utilizacao de propafenona em pacientes no
PO tardio de correcao de defeitos atriais para tratamento
de arritmias atriais ou ventriculares que possam surgir para
nestes pacientes. Nesta linha de pensamento a utilizacao de
farmacos classe Il sdo amplamente disseminados para o tra-
tamento de pacientes portadores de cardiopatias congénitas.
Apesar do bénus da baixa interferéncia sobre o sistema de
condugéo e a fungao ventricular o uso de farmacos classe Il

Tabela 3. Propenséo a eventos arritmicos em cardiopatias congénitas no adulto.

Prevaléncia na W Arritmi BI . Dissi .
populacdo cardiopatia | TA | FA pw rm .mlla DNS oquelo lssmcfronla
congénita % trav ventricular av e icfer
PCA 6-8
Estenose pulmonar 6-8
ClvV 30-32
CIA OS 8-10
Coarctacdo aorta 5-7
Cia os grande 3-5
Estenose adrtica 3-5
Anomalia de ebstein 05-15 -
Tetralogia de fallot 8-10
Cia ostium primum 2-3

Relagéo aproximada entre cardiopatias e eventos arritmicos durante a evolugéo clinica. A intensidade das células marca sua prevaléncia. Branca minima probabilidade, azul

claro baixa probabilidade, azul médio média probabilidade, azul escuro alta probabilidade. PCA — persisténcia do canal arterial, CIV- comunicagao interventricular, CIA OS —
comunicagao interatrial ostium secundum, TGA — transposicao de grandes artérias, VD — ventriculo direito. Verde — cardiopatias simples, amarelo cardiopatias moderadas e
vermelho cardiopatias complexas. Adaptado de Khairy P et al (Heart Rhythm 2014;11:e102-e165)
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Tabela 4. Relagéo entre cardiopatia e principais formas de tratamento antiarritmico.

. . Fase pre Fase pos Mecanismo de | Medidas antiarritmicos . .
rdi i X X I R Medi van
Cardiopatia operatoria operatoria arritmia principais edidas adjuvantes
e *Reentrada Nas taquiarritmias Uso de betablogueadores,
Taquicardia atrial, . ) s R
anatomica (amiodarona, sotalol ou bcc nédo dihidropiridinicos,

Taquicardia atrial e

flutter atrial,

Cia : ) < ) *Les&o do sitema | propafenona) magnesio
flutter atrial disfuncao do néd - < ) ) X <
: de conducdo pelo |Ablacdo por radiofrequencia | Anticoagulacéo se faoufla a
sinusal, bavt (raro) . i -
processo cirurgico |ou crioablacdo depender do chadsvasc
Wpw (taquicardias | *Taquicardia atrial Amiodarona
pw ( q! q ! Betabloquedosres (metoprolol,
ortodromicas, Flutter atrial Sotalol ) ;
. . N < - carvedilol, bisoprolol),
) antidromicas e fa pre | *Taquicardia por Reentrada na Ablacdo do circuito de fla ou fa ) ~
Anomalia de ) o < Sulfato de magnesio se fungéo
X excitada) reentrada av para maioria das Ablacdo da ta
ebstein ) . ) ) N : . |renal normal,
Taquicardia atrial pacientes que ndo | ocasioes Raramente sucesso da ablacéo

Fibrilagdo atrial e
flutter atrial

realizaram ablagdo
previa

em via acessoria apds corre¢ao
cirurgica

Anticoagulacao se fa ou fla a
depender do chadsvasc

Isomerismo atrial
direito

*Taquicardias por
macrorrentrada

av (n6 a nod)
funcionando como
vias acessorias
*Taquicardia atrial e
fa ou fla a depender
da dilatacdo atrial

*Disfuncao do
no sinusal no
po de correcdes
univentriculares
*Taquicardias —
as mesmas do
pré-operatério

*Lesao direta do
no sinusal

*Reentrada para
as taquiarritmias

Amiodarona, sotalol
*Propafenona apenas para
queles sem disfungéo ou
manipulacéo ventricular
(cicatrizes)

*Ablacdo necessita de grande
suporte tecnico nas corregoes
univentriculares

Betabloquedosres (metoprolol,
carvedilol, bisoprolol)

Sulfato de magnesio se fungéo
reanl ok

Anticoagulacdo se fa ou fla

se 0 paciente ja ndo estiver
anticoagulado devido a
correcao univentricular

Isomerismo atrial
esquerdo

*Bradicardia devido
a auséncia do no
sinusal

*Ritmo atrial
ectopico
*Taquicardia atrial e
fa ou fla a depender
da dilatacdo atrial

*Acentuagdo da
bradicardia
*Taquicardia atrial e
fa ou fla que podem
se manifestar
como reflexo

da bradicardia
(bradicardia
predispondo a
taquicardia)
Sindrome bradi

*Automatismo
deficiente no caso
das bradicardias

*Reentrada intra
atrial no caso de
taquicardia atrial
faefla

*Marcapasso no caso das
bradicardias

*Cilostazol ainda em nivel
experimental

*Amiodarona ou sotalol no
caso das taquicardias
*Ablagdo necessita de grande
suporte tecnico nas corre¢oes
univentriculares

Obs: em casos de coragdes
biventriculares ablacao
abordagem somente pela cava

Betabloquedosres (metoprolol,
carvedilol, bisoprolol),

Sulfato de magnesio se fungéo
renal normal,

Anticoagulacdo se fa ou fla

se 0 paciente ja ndo estiver
anticoagulado devido a
correcdo univentricular

Suporte de marcapasso

Tetralogia de
fallot

taqui )
superior
Avaliar para determinar o risco
. de morte subita:
*Tratamento clinico:
' amiodarona combinada ou )
N *Automatismo < Fatores de risco
Arritmias - nao ao betabloqueador
*Arritmias ventriculares ou atividade Alargamento do complexo grs
) T deflagrada na fase |, ~ acima de 180 ms
ventriculares taquicardia Tratamento com ablacdo:

Por sobrecarga
ventricular direita e

ventricular, fibrilacéo
ventricular e morte

pré operatoria

*Reentrada

construcdo das linhas de
bloqueios nos istmos

Cirurgia paliativa prévia
Ventriculotomia
Taquicardia ventricular ndo

Ltga

hipoxemia subita devido a -
o A anatomica na fase |, ) sustentada
cicatrizes cirurgicas . - Implante de cdi para P _—
pds-operatdria ; . Indutibilidade de arritmias
pacientes de alto risco — ver )
! < ventriculares sustentadas no
informacao ao lado
eef
Disfuncao ventricular esquerda
*No po de duplo
switch arritmias *Reentrada para
M ) atriais pelos retalhos | arritmias atriais
Blogueios

atrioventriculares de
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2014, v.1, p. 1221-1248.
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Figura 1. Esquema de escolha de farmacos na populagdo com
cardiopatia congénita. Eur H Jorunal. 2005;26(21):2325-33.

|_ AMIODARONA |_

possuem efeitos proarritmicos associados ao prolongamento
do intervalo QTc. No caso da amiodarona possui também
efeitos colaterais extra cardiacos associados ao seu uso por
longa duracao, o que ocorreria em pacientes jovens em fase
pos operatdria tardia. 111416

A utilizagéo de betabloqueadores e bloqueadores de
canais de calcio ndo dihidropiridinico(BCCND) em pacientes
com cardiopatia congénita estao relacionados a necessidade
de se lentificar o né sinusal ou aumentar o grau de blogqueio
do nd atrioventricular. Entretanto devemos analisar estas
duas classes de farmacos de forma diferente. Os betablo-
queadores podem ser usados quando se tem por intengcao
bloquear ou diminuir o estresse adrenérgico sobre o coragéo.
Diferentemente dos blogueadores de canais de Ca++ os
betabloqueadores como carvedilol, succinato de metoprolol
e bisoprolol podem ser utilizados em paciente com disfungéo
ventricular. O uso destes medicamentos tem sua melhor agéo
antiarritmica em mecanismos de atividade deflagrada e em
arritmias onde o n6 AV faz parte do circuito como nas taqui-
cardias por reentrada nodal e nas vias acessorias. Atengéo
especial deve ser dada ao uso destes medicamentos em
vias acessorias bidirecionais (Sindrome de Wolff Parkinson
White). No tratamento do WPW o uso de betabloqueadores
€ um adjuvante ao tratamento visto evitar as taquicardias
ortodrébmicas, parte das antidrémicas, mas nao prevenir a
fibrilagao atrial pré excitada (principal causa de morte subita
nestes pacientes). Quanto ao uso dos BCCND ha contraindi-
cacao relativa pela possibilidade de facilitar a condugéo pela
via acessoria tornado as arritmias incessantes.®'""7

Os efeitos da adenosina sobre o coragao estao associa-
dos em Ultima instancia ao aumento do efluxo de potassio
e diminuicao do influxo de calcio que geram um estado de
hiperpolarizagao das células. Sua agéo predominante na jun-
Géo atrioventricular é a mais conhecida, porém nao a Unica.'®
Sua agéo sobre o calcio permite também interromper arritmias
geradas por atividade deflagrada como alguma taquicardias
atriais e taquicardias ventriculares monomorficas. Desta
forma sua utilidade como descrita previamente se aplica aos

algoritmos tanto de taquicardias supraventriculares como de
taquicardias ventriculares, estas Ultimas quando de padrdo
monomorfico e com estabilidade hemodinamica. '

TRATAMENTO INVASIVO DAS
ARRITMIAS NO ADULTO

Devido ao grande polimorfismo das variantes anatémicas
nas cardiopatias congénitas é fundamental que o eletrofisio-
logista esteja habituado & anatomia do paciente e possiveis
variagdes. Outro aspecto importante esta na necessidade
quase imperativa da associagdo de métodos de imagem
e navegacao para que se aumente a taxa de sucesso dos
procedimentos.

Também devemos avaliar qual sera a via de acesso ao
coragao visto que pacientes com fisiologia univentricular nao
possuem acesso venoso facil ao coragdo e a pungao trans
tubo/tdnel muitas vezes né&o ¢é possivel e a fenestragédo nem
sempre esté aberta. Ainda para abordagem das camaras
atriais a presenca de fechamento de comunicacgao intera-
trial com proétese ou patch podem constituir um obstéculo
ao acesso do atrio esquerdo. Entretanto podemos avaliar
que a indicagao precisa da ablagao por radiofrequéncia ou
crioablagao pode modificar o curso evolutivo da doenca.

De forma geral as indicagoes classe | para ablagéo por
radiofrequéncia estdo relacionadas a pacientes sintomaticos
ou refratarios ao tratamento medicamentoso com TPSV por via
acessoria ou duplo NAV (isomerismo direito) e aos pacientes
portadores de Anomalia de Ebstein e vias acessorias."® A
utilizagao de mapeamento eletroanatémico esta indicada aos
pacientes com anatomia complexa e em fase de pos operatério.!

Pacientes com taquicardia por reentrada nodal e portado-
res de fibrilagao atrial refrataria ao tratamento medicamentoso
recebem indicagéo lla.'Arealizag&o do estudo eletrofisioldgico
de rotina pré-operatéria, principalmente em pacientes sinto-
maticos parece razoavel (llb nivel de evidéncia B) '

Para arritmias ventriculares a abordagem deve ser rea-
lizada para arritmias monomorficas e refratarias, nas tem-
pestades elétricas ou em choques apropriados do CDI."92
O mesmo pode ocorrer para extrassistoles ventriculares
frequentes com taquicardiomiopatias refratarias ao tratamento
medicamentoso.

Nos pacientes portadores de tetralogia de Fallot a abor-
dagem das cicatrizes construindo-se linhas de bloqueio
entre estruturas inertes pode reduzir de forma significativa
0s eventos e em pacientes com CDI o nimero de terapias.
Pacientes com Tetralogia de Fallot e fatores de risco podem
apresentar como primeira manifestagao clinica no PO tardio a
presenca de arritmia ventricular grave e eventos subitos. ! 41923
A Figura 2 demonstra as linhas de abordagem do paciente
com arritmia ventricular no PO tardio de corregao de tetra-
logia de Fallot.

A mesma complexidade de abordagem se oferece aos
pacientes portadores de corregao atrial para D-TGA. Estes
pacientes possuem o VD sistémico e a evolugao para arritmias
atriais como Flutter atrial muitas vezes acelera a degeneragéo
ventricular. Apesar da complexidade das modificagdes atriais
muitas vezes o circuito de um Flutter atrial se localiza sobre
0 istmo cavotricuspideo.?* A Figura 3 demonstra a interagéo
entre métodos diagndsticos com o intuito de melhorar os
resultados da ablacéo.
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Esquema ilustrativo das linhas de bloqueio
realizadas na ablag&o por radiofrequéncia de
paciente com Tetralogia de Fallot

Linha entre ventriculotomia e valva
pulmonar; Linha entre ventriculotomia e
valva tricdspide; Linha entre patch
interventricular e valva pulmonar; Linha
entre patch interventricular e valva
tricuspide (menos feito)

Adaptado20 VALDIGEM B, MOREIRA, D A R; ANDALAFT, R.; SANTANA, MV; SIERRA-
REYES, CA; MIZZACCI, C; Successful Treatment of Ventricular Arrhythmia in Tetralogy
of Fallot Repair Using Catheter Ablation DOI: 10.21470/1678-9741-2017-0186 e Linha
entre ventriculotomia e valva pulmonar; Linha entre ventriculotomia e valva tricispide;
Linha entre patch interventricular e valva pulmonar; Linha entre patch interventricular e
valva tricispide (menos feito)

Figura 2. Esquema ilustrativo das linhas de blogueio realizadas na
ablacdo por radiofrequéncia de paciente com Tetralogia de Fallot.

o @

Figura 3. Abordagem de Flutter atrial em paciente com Senning -
acervo pessoal Rogério Andalaft.

CONSIDERACOES ESPECIAIS INDICACAO
DE DISPOSITIVOS IMPLANTAVEIS

De forma geral a indicagao de marcapasso ou desfibri-
ladores nao difere de forma substancial dos pacientes ndo
portadores de cardiopatia congénita. Entretanto ressaltaremos
algumas diferengas que podem ter implicagéo clinica para
estes pacientes.
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INDICATIONS, LIMITATIONS AND CHALLENGES”
RESUMO

A insuficiéncia cardiaca é definida como sindrome clinica caracterizada por sintomas
de intolerancia aos exercicios na presenca de anomalias estruturais e/ou funcionais do
coracao. Em adultos com cardiopatia congénita, ocorre como expressao das complica-
¢oes e sequelas mesmo naqueles que foram submetidos a procedimentos cirdrgicos. O
transplante cardiaco tem sido indicado em pacientes portadores de cardiopatias congé-
nitas complexas refratarias a terapéutica convencional e apés procedimentos cirlrgicos
paliativos. Neste artigo, serdo revistos a indicagéo de transplante, limitagdes e desafios
nos adultos com cardiopatia congénita.

Descritores: Transplante Cardiaco; Cardiopatia Congénita; Adulto

ABSTRACT

Heart failure is defined as a clinical syndrome characterized by symptoms of exercise
intolerance in the presence of structural and/or functional anomalies of the heart. In adults
with congenital heart disease, it occurs as an expression of complications and sequelae
even in those who have undergone surgical procedures. Heart transplantation has been
indicated for these patients with complex congenital heart disease refractory to conventional
therapy and after palliative surgical procedures. In this article, indication for transplantation,

limitations and challenges in adults with congenital heart disease will be reviewed.

Descriptors: Heart Transplantation;, Congenital Heart Disease, Adult

INTRODUCAO

Ainsuficiéncia cardiaca (IC) esta associada com aumento
da morbidade e da mortalidade, constituindo na principal causa
de mortalidade em adultos com cardiopatia congénita.'Atual-
mente, nove em cada 10 recém-nascidos com cardiopatia
congénita podem sobreviver até a idade adulta, em decorréncia
dos avangos no cuidado destes pacientes. A expectativa de
sobrevida pode chegar a 88% das criangas que nascem com
cardiopatia congénita e que sobrevivem até a idade adulta.
No entanto, esta populagéo pode apresentar na sua evolugao
morbidades como insuficiéncia cardiaca, hipertensao pulmo-
nar, distUrbios psicoldgicos como ansiedade e depressao,
disfungéo valvares, arritmias, endocardite, necessidade de
novas intervengoes e acidente vascular cerebral.2 O transplante
cardiaco é indicado nos pacientes que evoluem com disfuncao
ventricular e refrataria ao tratamento medicamentoso.

Estudo realizado pela PHTS e Cardiac Transplant Resear-
ch Database (CTRD)** refere que pacientes portadores de
ventriculo Unico estéo entre as indicagdes mais freqlientes de
transplante cardiaco em 36% do total da analise realizada. O
transplante cardiaco é indicado em geral nos pacientes que
evoluem com disfuncéo ventricular e refratéria ao tratamento
medicamentoso e ocorre entre 20 a 40 anos de idade.

A cirurgia de Fontan representa grande avancgo na cardio-
logia pediétrica, pois possibilita sobrevida dos pacientes com
cardiopatia complexa e ventriculo Unico.® Estudo epidemiolégico
realizado em Quebec em 2010, revela que ventriculo Unico
constituia-se em 58% da populagéo adulta.t No periodo de 1989
a2011, o nimero de pacientes portadores de Fontan aumentou
em quatro vezes segundo o programa de doengas cardiacas
congénitas do adulto de Toronto.® No entanto, a circulagao da
cirurgia de Fontan apresenta limitagdes ao longo prazo. Estes
pacientes podem evoluir com faléncia da circulagéo do Fontan
(“Fontan falido”/FCF) e necessidade de transplante cardiaco.

As interligagbes da circulagao do Fontan podem afetar o
melhor momento de indicacao e listagem para o transplante
e ter impacto na sobrevida apos o transplante. Pacientes
com faléncia na circulagéo do Fontan desenvolvem aumento
da pressao venosa central e pressao capilar pulmonar com
diminuicao da resisténcia vascular sistémica e indice cardiaco
normal. Na circulacéo do Fontan, a capacidade de aumento
do débito cardiaco é limitada. Do ponto de vista fisiopato-
l6gico, ocorre aumento da pressdo pés-sinusoidal na veia
cava inferior levando a fibrose hepética e aumento da presséo
portal com a diminuicao do fluxo renal por vasoconstric¢ao,
retencéo de sédio e 4gua, edema e ascite.’

http://dx.doi.org/10.29381/0103-8559/2023330152-4
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AIC pode progredir levando a quadros que necessitam de
suporte ventilatério, drogas vasoativas e assisténcia circulatéria
mecanica e ventriculo artificial. No entanto, paciente portador de
Fontan pode evoluir com faléncia da circulagao do Fontan (FCF)
e funcéo ventricular preservada (FVP) e apresentar na evolugao
complicagdes como enteropatia perdedora de proteina, cirrose
hepética, risco de morte slbita sendo portanto potenciais
candidatos ao transplante cardiaco. Pacientes portadores de
Fontan com doenga hepatica podem necessitar de transplante
duplo cardiaco e hepatico dependendo da presenga de cirrose
hepatica avaliada por métodos de imagem e biopsia.®”

As principais indicagdes de transplante nos adultos com
cardiopatia congénita s&o ventriculo Unico, transposicao das
grandes artérias, tetralogia de Fallot e pacientes submetidos
a corregao cirugica e que evoluiram com disfungéo ventricu-
lar.5® No momento em que o paciente € encaminhado para o
transplante, deve-se avaliar o estado clinico do paciente, lesdes
residuais, insuficiéncia de valvas atrioventriculares, presenga
de colaterais, insuficiéncia renal, insuficiéncia hepatica, painel
imunoldgico com percentagem de anticorpos que levam a sen-
sibilizagéo (<10%), obesidade, diabetes e grau de caquexia. Os
pacientes candidatos a transplante devem ser avaliados no mo-
mento da indicag&o com exames cardioldgicos e laboratoriais
complementares conforme Tabelas 1 e 2 e na Figura 1." Pacien-
tes com consumo de oxigénio méximo (VO2) <14 cc/kg/min
e 50 a 55% do valor predito para idade s&o pacientes potenciais
candidatos a avaliagdo para transplante pois a sobrevida é
baixa em um ano.''® Pacientes portadores de Fontan e que
tenham evoluido com enteropatia perdedora de proteina,
bronquite plastica e ascite sdo candidatos a avaliagdo do
ducto toracico e linfografia para avaliar o sistema linfatico.

A avaliagéo deve conter parecer da equipe multidisciplinar
(psicologia, servico social, nutricionista, enfermeira, fisiotera-
peuta) que ira também promover o cuidado assistencial

LIMITACOES

O paciente adulto portador de cardiopatia congénita pode
apresentar co-morbidades comuns a populagéo adulta como
obesidade, hipertensao arterial sistémica, dislipidemia além das
complicagdes da propria cardiopatia como hipertensao pulmonar,
policitemia, acidente vascular cerebral e arritmias. No caso de
pacientes portadores de Fontan, podem apresentar enteropatia
perdedora de proteina, cianose, circulagao colateral, insuficiéncia

Figura 1. Radiografia de térax: dextrocardia de paciente 28 anos
portador de pds-operatério de Fontan.

Tabela 1. Métodos diagnosticos de avaliagao do paciente candidato
a transplante.

Radiografia de térax
Eletrocardiograma/holter
Ecocardiograma com Doppler colorido
Ressonancia magnética
Angiotomografia

Ergoespirometria

Linfografia

Cateterismo cardfaco

Tabela 2. Exames laboratoriais a serem avaliados no momento de
indicagéo do transplante cardiaco.

Tipagem sanglinea

Painel imunoldgico

BNP/pro-BNP

Funcdo hepética (enzimas hepéticas, billirubinas, fosfatase

alcaling, proteina total, albumina)

Elastografia

MELD-XI escore

Coagulograma

Uréia /creatinina

Eletrélitos (Calcio, Magnésio)

Alfa-fetoproteina

Alfal- antitripsina fecal no caso de enteropatia perdedora de

protefnas

Vitamina D, Calcio, paratormonio

Hemograma completo

Pcr

Imunoglobulinas

Colesterol total e fracdes

Glicose e hemoglobina glicada

Perfil de ferro em pacientes com cianose

Sorologias HIV, Hepatite B e C, Chagas, Sifilis, Toxoplasmose,

Citomegalovirus (CMV), Epstein-baar (EBV)

PCR para CMV e EBV

hepética, caquexia. As co-morbidades podem chegar a contra-
-indicar o transplante cardiaco isolado ou o paciente necessitar
de transplante duplo (cardiaco e renal; cardiaco e hepatico).

DESAFIOS

As principais complicagdes pos transplante sé&o: hemor-
ragia, disfungdo do enxerto, tempo de isquemia prolongado,
cirurgias prévias tecnicamente de dificil disseccéo, cirurgia
de Fontan prévia, vasoplegia, doador e receptor idosos
e complexidade da cardiopatia como situs inversus com
necessidade de re-direcionamento dos vasos.

CONCLUSOES

O transplante cardiaco constitui-se em opgao terapéutica
aos pacientes adultos com cardiopatia congénita, no entanto
trata-se de terapéutica que necessita ser realizado com equipe
multidisciplinar especializada para a melhora da sobrevida
e qualidade de vida desta populagéo.

CONFLITOS DE INTERESSE
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RESUMO

Caso de um paciente masculino de 40 anos, que apresentou sincope associada a
miocardite durante quadro agudo de COVID-19. A miocardite € uma doenca cardiaca
inflamatdria caracterizada por infiltrados inflamatérios sem causa isquémica. O agente
etiolégico viral € o mais comumente identificavel. O paciente tem histérico de tratamento
imunossupressor devido a doenga reumatolégica. Diante deste quadro, podemos inferir que
houve correlagdo do evento infeccioso com disautonomia sintomatica. Podemos também
considerar a hipotese de algum papel relevante do contexto imunoldgico predisponente
a apresentagao mais grave da doenca viral aguda.

Descritores: Miocardite; Sincope; COVID-19.

ABSTRACT

Case of a 40-year-old male patient who presented syncope associated with myocar-
ditis during acute COVID-19. Myocarditis is an inflammatory heart disease characterized
by inflammatory infiltrates without ischemic cause. The viral etiological agent is the most
commonly identifiable. The patient has a history of immunosuppressive treatment due to
rheumatologic disease. In view of this situation, we can infer that there was a correlation
between the infectious event and symptomatic dysautonomia. We can also consider the
hypothesis of some relevant role of the immunological context predisposing the more severe
presentation of acute viral disease.

Rua Daroéra, 1437, Paraviana.
CEP: 69.307-220 Boa Vista, RO, Brasil.
vbsantiago@hotmail.com

Keywords: Myocarditis; Syncope; COVID-19.

COVID-19 é uma doenca multissistémica causada
pelo virus SARS-CoV-2 que resulta predominantemente
em doenga respiratéria aguda, sendo a maioria dos 6bitos
secundéria a insuficiéncia respiratéria. No entanto, uma
minoria significativa de pacientes com COVID-19 desenvolve
complicagdes cardiovasculares podendo apresentar insufi-
ciéncia cardiaca, derrame pericardico e miocardite aguda’.
A lesdo cardiaca pode ser mediada por mecanismos indi-
retos, como isquemia, febre, hiperatividade adrenérgica ou
inflamagao secundaria a tempestade de citocinas e reagéo
hiperinflamatéria a COVID-19."

Estudos prévios tém demonstrado que a elevagao dos
niveis de troponina é associada ao aumento de mortalidade
em pacientes com COVID-19. No entanto, niveis anormais de
troponina ndo sao necessariamente um sinal de miocardite
aguda.2 O diagnostico de miocardite é baseado em dados
clinicos, imagens e biomarcadores de dano cardiaco agudo.?

No caso acompanhado, um paciente masculino de 40
anos, durante quadro agudo de COVID-19, apresentou sinco-
pe enquanto praticava atividade esportiva de snowboarding.
Como resultado da queda teve traumatismo cranioencefalico
grave com hematoma intra parenquimatoso, além de fratura
dos ossos da orbita. Exame de Ressonancia Magnética

cardiaca demonstrou imagem compativel com miocardite.
Holter de 24 h com auséncia de taquicardia ventricular e
Estudo Eletrofisiolégico sem taquiarritmia induzivel.

A possivel fisiopatologia das arritmias inclui: injuria dos
cardiomidcitos que perturbam a membrana plasmatica e a
condugéo elétrica, infeccéo do pericérdio causando ede-
ma macico; isquemia por doenga microvascular devido a
possivel infecgao dos pericitos, arritmias reentrantes por
fibrose miocardica ou cicatrizes e citocinas pré-inflamatérias
predispondo a arritmogenicidade. Evidéncias substanciais
tém demonstrado um aumento de interleucina 6 sérica em
pacientes com COVID-19, especialmente naqueles com
apresentacbes graves. Portanto, € plausivel que a infecgao
por SARS-CoV-2 precipite arritmias em pacientes com pre-
disposigéo genética.*

O paciente tem historico de sincope vasovagal com diag-
nostico confirmado em Tilt test previamente. Durante o quadro
de Covid-19 foi desencadeada sincope em associagao a
miocardite. Novo Tilt test realizado aproximadamente dois
meses apds evento agudo foi positivo com resposta mista.
Ha histérico também de doenca reumética, a espondilite
anquilosante, em tratamento com medicagao imunobiolégica.
Diante deste quadro podemos inferir que houve correlagéo
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do evento infeccioso com o incremento da severidade dos
sintomas vagais prévios, sugerindo disautonomia sintomati-
ca. Se pode também considerar a hipétese de algum papel
relevante do contexto imunolégico predisponente na apre-
sentagao da doenga aguda e também na determinacao de
possiveis sequelas, tendo em vista o histérico de doenca
reumatologica preexistente.

Um estudo recente em pacientes com COVID-19 com-
plicados pela sindrome do desconforto respiratério agudo
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demonstrou que, em muitos casos, a leséo cardiaca esta
associada tanto a comorbidades basais como a disfungéo de
orgaos multissistémica subjacente durante a doenga critica.’

CONFLITOS DE INTERESSE

Os autores declaram nao possuir conflitos de
interesse na realizagao deste trabalho.

3. Tavazzi G, Pellegrini C, Maurelli M, Belliato M, Sciutti F, Bottazzi

A, et al. Myocardial localization of coronavirus in COVID-19 car-
diogenic shock. Eur J Heart Fail. 2020;22(5):911-5.

4. Siripanthong B, Nazarian S, Muser D, Deo R, Santangeli P, Khanji

MY, et al. Recognizing COVID-19-related myocarditis: The possi-
ble pathophysiology and proposed guideline for diagnosis and
management. Heart Rhythm. 2020;17(9):1463-71.

Rev Soc Cardiol Estado de Sao Paulo 2023;33(1):55-6



Revista da

SOCESP

Sociedade de Cardiologia do Estado de Sao Paulo

RELATO DE CASO/CASE REPORT

PACEMAKER IMPLANTATION IN A PATIENT WITH
PERSISTENT LEFT SUPERIOR VENA CAVA AND PREVIOUS
BICUSPID AORTIC VALVE REPLACEMENT: A CASE REPORT

IMPLANTE DE MARCA-PASSO EM PACIENTE COM PERSISTENCIA DE VEIA CAVA SUPERIOR
ESQUERDA E SUBSTITUICAO DE VALVA AORTICA BICUSPIDE PREVIA: RELATO DE CASO

PODCAST

Clique para acessar
o Podcast

Jean Kniss'!

Samantha Cristiane Lopes®
Caroline de Oliveira Fischer
Bacca'?

Paulo Cesar Lara Sawada'?

ABSTRACT

Case report of a patient who has undergone pacemaker implantation with late diagnosis
of persistent left superior vena cava (PLSVC). It portrays and contributes to the literature
since it highlights the diagnostic difficulty of the case and the association of both patho-
logies in the same patient.
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RESUMO

Relato de caso de paciente submetido a implante de marcapasso com diagndstico
tardio de persisténcia da veia cava superior esquerda (PLSVC). Retrata e contribui com a
literatura ao evidenciar a dificuldade diagndstica do caso e a associagdo das duas pato-
logias no mesmo paciente.
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INTRODUCTION

PLSVC results from an embryological failure in the regression
of part of the left cardinal vein." Although it is rare, it is the most
common venous anomaly in the thorax, with a prevalence of 0.3 to
0.5% in the general population.? Its importance is based on its high
prevalence once associated with cardiovascular defects and rhy-
thm disturbances.? There is also a description in the literature that
its presence may be associated with other cardiovascular abnor-
malities, such as atrial septal defect, bicUspid aortic valve (BAV),
coarctation of the aorta, and ostial atresia of the coronary sinus.*
Aortic insufficiency (Al) secondary to BAV may result from
changes in the valve leaflets and or changes in the aortic val-
ve annulus. Surgical indications for valve replacement inclu-
de: the presence of symptoms such as dyspnea, angina and

syncope, and or ejection fraction <50% (level of evidence IB);
in asymptomatic, non-rheumatic patients with left ventricular
diastolic diameter (DD) > 70mm or left ventricular systolic dia-
meter (SD) > 50mm or indexed left ventricular systolic dia-
meter > 25 mm/m? the indication is level of evidence It's B.°
Some patients may develop conduction system disorders and need
cardiac pacemaker (CPM) implantation as a post-surgical compli-
cation. CPMs are multiprogrammable electronic stimulation devi-
ces that can replace electrical impulses and or ectopic rhythms to
obtain the most physiological cardiac electrical activity possible.®
This case report brings the association between the presence
of PLSVC in a patient in the late postoperative period of BAV
correction, identified during implantation of a CPM secondary to
total atrioventricular block (TAVB). Guidelines - (CARE).
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CASE REPORT

Patient T.P, male, 33 years old, with systemic arterial hyper-
tension, dyslipidemia, and overweight (BMI 27.2), was diag-
nosed with the BAV, ascending aortic ectasia and severe Al
with dyspnea functional class Il NYHA, left ventricle with DD
63 mm and SD 37 mm, 70% LVEF, using ramipril, spironolac-
tone and carvedilol, submitted to aortic valve replacement by
biological prosthesis Inspiris Resilia Edwards Lifescience® n°
25 on October 1, 2020, presenting TAVB on cardiopulmonary
bypass. He required the use of an epicardial temporary pa-
cemaker (TPM) and intravenous nitroprusside due to severe
hypertension. Removal of the MPT on the 4th postoperative
day (PO) due to blockade reversal and hospital discharge on
the 7th postoperative day. About two months after the valve
replacement surgery, the patient started feeling tired, with no
complaints of syncope or pre-syncope. A 24-hour Holter was
performed, which showed TAVB with wide QRS and a heart
rate of 40 beats per minute (bpm), and permanent pacemaker
implantation was indicated. The preoperative electrocardiogram
(ECG) also showed bradycardia and atrioventricular dissocia-
tion (Figure 1). Despite having already been performed valve
replacement and a preoperative echocardiogram, only during
the implantation of the proposed device, the unconventional
path of the guide wires was identified (Figure 2), suggestive of
PLSVC, was confirmed after the passage of the Biotronik Solia
S60 ventricular lead, whose path to the right ventricle was made
through the coronary sinus, with looping in the right atrium,
transposition of the tricuspid valve, until its positioning at the
tip of the right ventricle. Next, it has been passed the Biotronik
Solia S53 atrial lead, which followed the same path. However, it
was positioned on the lateral wall of the right atrium, right after
the exit through the coronary sinus ostium, and connection
of the bicameral pacemaker generator Biotronik Evity 6 DR-T
Pro MRI, with proper command, uneventful, discharged from
hospital on the 1st PO, with adequate ECG (Figure 1) and ordi-
nary control x-ray. Pacemaker programmed in DDD, sense and
pace bipolar mode, with a minimum heart rate of 60 bpm and a
maximum of 130 bpm, with atrial and ventricular auto-capture
activated, P wave 5.7 mV, R wave 11.2 mV, atrial threshold 0
.7 'V, ventricular threshold 0.8 V, atrial impedance 468 Q and
ventricular impedance 604 Q. After implantation, the patient
remains in outpatient follow-up, asymptomatic.

DISCUSSION

BAV is the most common congenital heart defect, with an
incidence of about 13 per 1000 live births. (7). The diagnosis of
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Figure 1. ECG for pacemaker implantation. Caption: A) Pacemaker
pre-implantation; B) Pacemaker post-implantation.

| \1 .

Figure 2. Radiographs for pacemaker implantation. Caption: A) and B)
Pacemaker pre-implantation; C) and D) Pacemaker post-implantation.

BAV can be performed by echocardiographic examination and,
if necessary for treatment, valve replacement surgery can be
performed according to the aforementioned indications. The
patient in question underwent valve replacement surgery, evolves
with TAVB, and needs TPM, with spontaneous reversal of the
block and discharge without a pacemaker. Subsequently, the
TAVB relapses and is submitted to implantation of a permanent
pacemaker, when PSLVC is identified. The case represents a
challenge for the professional during the perioperative period of
pacemaker implantation, a case in which the direction of leads
deviates from the usual standards. Technical difficulties associa-
ted with patients with PLSVC can take to lead displacement and
vessel damage, however, they do not necessarily preclude the
implantation of any type of implantable electronic cardiac devices.®

CONCLUSION

This case report of a patient who has undergone pace-
maker implantation with a transoperative diagnosis of PLSVC,
even with a history of previous cardiac surgery for BAV repla-
cement, illustrates the diagnostic difficulty of some anatomical
alterations, as well as the need for alternative strategies for
pacemaker implantation under these conditions.
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