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CARDIOPATIA CONGENITA: DIFiCIL DIAGNOSTICO DIFERENCIAL E

CONDUCAO DO TRATAMENTO
CONGENITAL HEART DISEASE: A HARD CASE FOR DIFFERENTIAL
DIAGNOSIS AND TREATMENT

RESUMO

Cardiopatias congénitas sao malformagdes importantes que
podem comprometer tanto a sobrevivéncia como a qualidade de
vida do paciente. Apresentamos o caso de uma recém-nascida
que, apés um més de vida sem comprometimento, iniciou
descompensacdo cardiovascular e cianose. Seu diagnostico
diferencial foi bastante dificil, devido tanto as restrigdes de
exames disponiveis quanto a sensibilidade e especificidade
desses. Discutimos aqui tais diagnosticos diferenciais e a dificil
condugao do caso.

Descritores: cardiopatias congénitas, insuficiéncia da valva
tricispide, comunicagao interventricular.

ABSTRACT

Congenital heart diseases are important malformations that
might compromise not only the patient's survival, but also
his/her quality of life. We present the case of a female newborn
who presented cardiovascular unbalance and cianosis in spite of
her previous month of life without any complication. Her
differential diagnosis was rather difficult, due not only to
restrictions of exams available for diagnosis, but also to their
sensibility and specificity. We discuss such differential
diagnosis and the complicated development of the case.
Key-words: congenital heart defects, tricuspid valve
insufficiency, ventricular heart septal defects.

INTRODUCAO

Cardiopatias congénitas sdo as malformagoes graves
mais frequentes,' contribuindo para grande mortalidade (39,4%
das mortes infantis por malformagdes);*’ sua prevaléncia é
consideravelmente alta diante de sua gravidade, calculada em
4/1.000 nascidos vivos.

As cardiopatias sdo divididas entre as acianéticas e as
ciandticas. Dentre as aciandticas existem as comunicacdes
(interatrial, interventricular, persisténcia do canal arterial -
PCA) e as estenoses de valvas (pulmonar, adrtica). Dentre as
cianoticas existem a tetralogia de Fallot (TF), a transposi¢ao
das grandes artérias (TGA) e a drenagem andmala de veias
pulmonares (DAVP), entre outras.

O seu diagnostico nem sempre € facil, uma vez que a
apresentacdo clinica depende tanto do tipo como da gravidade
da cardiopatia. Algumas, como a TF ou a TGA, podem ser
obvias pelo grau de cianose que causam; outras, como a PCA,
podem apresentar um sopro inocente, apenas, ou ainda, como
a comunicagdo interatrial, permanecer assintomaticas até a
idade adulta.

A realizagdo do diagndstico ¢ uma responsabilidade
conjunta: do obstetra, ao realizar a ultrassonografia, mais do
que a atengdo pré-natal, uma vez que apenas 10% dos casos
apresentam um fator de risco identificdvel neste periodo;™ e
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do pediatra, que deve examinar detalhadamente o recém-nascido
(RN), auscultar seu coragdo e buscar possiveis alteragdes que
possam apontar malformagdes internas, sindromes, sequéncias
ououtras alteragdes genéticas relacionadas a cardiopatias.

Durante a ultrassonografia, a medida da translucéncia
nucal pode indicar a presenca de cardiopatia congénita e, embora
sua sensibilidade seja baixa, quando presente indica grande
probabilidade de cardiopatia.’

E apresentado o caso de uma recém-nascida (RN), cujo
diagnoéstico e tratamento foram bastante dificeis devido a
complexidade de sua cardiopatia.

RELATO DE CASO

RN a termo do sexo feminino, pequena para a idade
gestacional (2.590 g). Sua gestac@o ndo apresentou intercorréncias
além de infecgdes do trato urinario adequadamente tratadas e
anemia nao tratada. Sua mae afirma que a RN ndo apresentou
nenhuma alteracdo digna de nota até o primeiro més de vida,
quando comegou a ficar gradativamente mais cansada,
chorando desmotivadamente; durante o choro, apresentava
dispneia, mas amae nega cianose.

Aos dois meses de idade, iniciou quadro de tosse sem
febre e dispneia progressiva, pelo que foi internada. Foi iniciado o
uso de antibioticoterapia endovenosa, e ela necessitou de
intubacdo, drogas vasoativas ¢ hemotransfusdo. Em seu exame
fisico apresentava ritmo cardiaco regular com sopro sistolico
3+/6+. Sua radiografia de térax apresentava cardiomegalia com
dilatagdo de atrio e ventriculo direitos, com congestao pulmonar.
Seu ecocardiograma apresentava as seguintes alteragdes:
dificuldade em visibilizar drenagem venosa pulmonar, dilatacdo
importante de atrio direito e moderada de venticulo direito, ostium
secundum de 6,4 mm em septo interatrial, comunica¢do
interventricular muscular apical de 4,4 mm, valva pulmonar
espessada com abertura reduzida e seio corondrio de dilatagdo
importante. Foi levantada a suspeita de comunicagdo interatrial
tipo seio coronario, ou drenagem andmala pulmonar para seio
coronario. Ao Doppler: gradiente transvalvar maximo de 52
mmHg (superestimado pelo hiperfluxo), refluxo valvar trictispide
discreto, shunt interatrial e interventricular esquerda-direita.

Durante os 20 dias de interna¢do no nosso servigo, a
paciente apresentou diversas complicagdes hemodindmicas e
septicemia. Sua medica¢@o de manutengio era modificada todos
os dias. Quando estavel, foi transferida para outro servi¢o, onde
realizou uma nova ecocardiografia, que fechou o diagndstico em
comunicagdo interventricular e insuficiéncia trictspide (IT)
moderada. A drenagem anomala foi descartada.
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DISCUSSAO

O diagnoéstico através da ultrassonografia ¢
reconhecidamente operador dependente; diferentes
interpretagdes podem advir da observacdo das imagens. Isto,
associado as dificuldades técnicas inerentes a ecocardiografia
de um recém-nascido ou lactente, explica as discordancias
comrelacdo ao diagndstico desta paciente.

Um estudo de necropsias® identificou a prevaléncia de
cardiopatias congénitas em grupos de neomortos, natimortos,
lactentes e pré-escolares; em 1.591 autopsias, 189 apresentavam
cardiopatias, sendo mais prevalentes em neomortos e natimortos;
70,4% destes possuiam cardiopatias multiplas e 23,8% do total
apresentavam-nas como componentes de umasindrome.

As cardiopatias mais prevalentes foram comunicacdo
interatrial (27%), comunicagdo interventricular (18,5%) ¢ PCA
(14,3%). Cardiopatias raras e complexas, como as que foram
suspeitadas neste caso, estavam presentes raramente; apenas
quatro (1% dos casos de cardiopatia e 0,002% das necropsias)
foram diagnosticadas como DAVP. Hipoplasia pulmonar
respondia por 4,5% das cardiopatias, e atresia da valva pulmonar
por 2%. Estenose pulmonar ndo foi listada e provavelmente foi
considerada dentro de outras cardiopatias mais complexas.

Outro estudo de Curitiba,’ avaliando criangas em primeira
consulta encaminhadas para o Servigo de Cardiologia Pediatrica,
a cardiopatia congeénita foi identificada em 44% dos casos (1.961
de4.482 pacientes), sendo mais frequentes nas faixas de neonato e
lactente. As cardiopatias aciandticas mais prevalentes foram
comunicagao interventricular (30,5%), interatrial (19,1%), PCA
(17%) e estenose pulmonar valvar (11,3%). Dentre as cianoticas,
DAVP estava em 4° lugar, com 2% de prevaléncia dentre as
cardiopatias. Comunicagao interventricular e coarctagdo de aorta
se mostraram mais frequentemente associadas a outras lesdes, e
comunicagao interatrial, PCA e estenose pulmonar se mostraram
mais frequentemente isoladas.

O diagnostico diferencial desta paciente era bastante
dificil; embora sua queda constante de saturagdo e a historia
de cianose apenas aos esfor¢os apontassem para uma dire¢ao
o ecocardiograma apontava para outra.

A DAVP foi suspeitada pela grande dilatagdo do seio
corondrio, e seria a unica cardiopatia ciandtica. As outras ndo
causariam cianose, embora, de acordo com a sua gravidade,
pudessem causar as quedas de saturagao.

A cardiomegalia observada, também, seria mais
adequadamente explicada pela comunicagao interventricular,
que faria um shunt ventricular esquerda-direita, o que causa
uma dilatacdo mais significativa, uma vez que afeta, também,
retrogradamente, o atrio (por uma IT), comprometendo todo o
coragdo direito. Uma comunicagdo interatrial comprometeria
apenas o atrio e a auriculeta direitos.

O sopro pansistdlico pode ser relacionado a diversas
cardiopatias, e o ecocardiograma com Doppler seria o ideal para
seu diagnostico definitivo, como foi feito. Contudo, embora o
diagnostico tenha sido fechado como CIV + IT, deve-se levar
em conta que o exame ¢ operador-dependente, ¢ outros exames,
como ressonancia magnética e angiorressonancia poderiam
resolver a duvida diagndstica, o que ¢ muito importante para o
cirurgido, que precisa tragar o seu plano cirtirgico.

A dificuldade neste caso foi relacionada principalmente
ao tratamento de manuten¢do da paciente. O progndstico de
cardiopatias congénitas ndo é¢ bom: aproximadamente 30% dos
recém-nascidos morrem no primeiro més de vida, devido as
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complicagdes (em especial, hipoxia e insuficiéncia cardiaca),
e 50% até o final do primeiro ano, se ndo sdo adequadamente
tratados.™" E, mesmo que o paciente tenha sucesso no seu
tratamento até a cirurgia corretiva, esta ndo ¢ isenta de risco;
diversos escores de risco foram desenvolvidos para
correlacionar a mortalidade a cardiopatia e, dentre eles, o
mais utilizado ¢ o RACHS - 1 (risco ajustado para cirurgia em
cardiopatias congénitas)."

Este escore apresenta mortalidade crescente do
procedimento, conforme sua pontuaco evoluide 1 a6. Apaciente
deste caso se enquadraria, em qualquer das malformagdes
cogitadas, como categoria de risco 2, com mortalidade esperada
de 3,8%. Contudo, como bem demonstrado no estudo de Nina et
al.,"” este escore pode ndo refletir a nossa realidade, uma vez que
nossos recursos sao bastante diferentes dos recursos encontrados
em paises desenvolvidos. Contudo, a correlagdo de maior risco e
maior mortalidade ainda ¢ mantida, de forma que ainda ha um
risco neste procedimento (neste estudo, o critério de risco 2
apresentou 26% de mortalidade). E, invariavelmente, as
dificuldades do periodo p6s-cirtirgico influem consideravelmente
naevolugdo do paciente.

O periodo operatodrio ¢ tdo importante que existem hoje
técnicas conhecidas como fast-track, ou via-rapida, " através da
qual o paciente permanece o menor tempo possivel no hospital,
com extubago e medicacdes precoces e adequadas. Um estudo’’
realizado no Hospital das Clinicas, em Sdo Paulo, avaliou a
aplicabilidade da via-rapida em nosso cenario; ela se mostrou
segura, eficaz e capaz de diminuir custos tanto para o hospital
quanto para o Sistema Unico de Saude.

O procedimento cirurgico para corre¢do da
comunicagdo interventricular envolve esternotomia mediana,
circulagao extracorporea ¢ abordagem do septo de forma
adequada a sua localizagdo: através do atrio direito, ventriculo
esquerdo ou direito ou dos grandes vasos.

Como no caso apresentado, uma lesdo apical teria como
via de escolha o ventriculo esquerdo. E feita uma incisio paralela
a artéria descendente anterior, o defeito de septo ¢ identificado e
enxerto ¢ suturado no local, com fio de polipropileno
monofilamentar 4-0. Este local ¢ menos complicado para a
cirurgia, pois apresenta menor possibilidade de lesar vias de
condugdo.

A cirurgia para corregdo de IT, por sua vez, é indicada
somente quando a regurgitacdo ¢ grave. Sendo de etiologia
reumatica, infecciosa ou funcional (dilatagdo do anel tricuspide
por dilatac@o do ventriculo direito), em geral a insuficiéncia
regride com a resolugdo do fator causal. Trés técnicas sdo
utilizadas para sua corre¢do quando necessario: plicatura anular
posterior (plicagdo da porg¢do posterior do anel a valvula
posterior), anuloplastia semicircular (diminui¢do do diametro
da valvula através de sutura semicircular) e anuloplastia por
anel."”

Esta paciente apresentava, pela sintomatologia e
insuficiéncia cardiaca dificilmente controlavel, uma CIV grave;
ha, portanto, indica¢do para corre¢ao cirirgica antes dos 18 meses
de vida e, preferencialmente, antes de um ano. Embora 50% a
60% das CIV regridam espontaneamente, o desenvolvimento de
hipertensdo pulmonar, como observado no seu ecocardiograma,
pode significarum pior prognostico.”
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"Dans la médécine, comme dans l'amour, ni jamais, ni toujours, diziam
os doutores franceses: na medicina, como no amor, nem nunca, nem sempre
(e olhem que o amor é mais previsivel que o curso de uma enfermidade).”

Moacyr Scliar
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