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Abreviaturas e Acronimos

AD aurfcula direita

AE auricula esquerda

AP artéria pulmonar :
ARAIl  antagonistas do recetor da angiotensina Il :
AV auriculoventricular :
AVA drea valvular adrtica

cC cardiopatia congénita

CCA cardiopatia congénita no adulto

CDI cardio-desfibrilhador interauricular implantavel

CIA comunicagao inter-auricular

Clv comunicagdo interventricular

CMAP  colaterais major aorto-pulmonares

CoA coartacdo da aorta

CSVD  camara de saida do ventriculo direito
CSVE  camara de saida do ventriculo esquerdo
DCVD  dupla cadmara do ventriculo direito
DHAT  doenga hereditaria da adrtica tordcica
DNS disfuncdo do nédulo sinusal

DSAV  defeito do septo auriculoventricular

DTSVE  didmetro tele-sistélico ventricular esquerdo

ED esquerdo-direito

EA estenose adrtica

ECA enzima de conversdo da angiotensina
EEF estudo eletrofisioldgico/eletrofisiologia
El endocardite infeciosa

EP estenose pulmonar

EPP enteropatia perdedora de proteina
ESubA  estenose subadrtica

ESupraA estenose supravalvular adrtica

ETE ecocardiograma transesofagico

ETT ecocardiografia transtordcica

FE fracdo de ejecdo

FEVD  fragdo de ejecdo ventricular direita
Fv fibrilhacdo ventricular

HAP hipertensdo arterial pulmonar

HP hipertensdo pulmonar

HVD hipertrofia ventricular direita
HVE hipertrofia ventricular esquerda

1A insuficiéncia adrtica

P insuficiéncia pulmonar

IPVP  implantacdo percutanea de valvula
pulmonar

IT insuficiéncia tricUspide

MSC  morte sUbita cardfaca

OAAC  origem adrtica andmala de uma corondria :

OAACE origem adrtica anémala da corondria
esquerda

OCDAP
OCEAP
0CSvD
OCSVE

PAP
PCA
PEAP

PECP
PM
PSVD
QP/QS
RMC
RVP
Ne
SubsVP
TeMM
TA
TAC
TccGA

TDF
TGA
TRAV

TRIA
TRNAV

TSV
v
uw
VAB
VCl
VCS
VD
VE
Vmax
VT
VTDVDI

VTSVEi

VU

origem da corondria direita na artéria
pulmonar

origem da corondria esquerda na artéria
pulmonar

obstrugdo da camara de saida do
ventriculo direito

obstrugdo da cdmara de saida do
ventriculo esquerdo

pressao arterial pulmonar

persisténcia do canal arterial

pressdo de encravamento da artéria
pulmonar

prova de esforco cardiopulmonar
pacemaker

pressao sistdlica ventricular direita
racio de débito pulmonar para o sistémico
ressonancia magnética cardiaca
resisténcia vascular pulmonar

area da superficie corporal

substituicdo da valvula pulmonar

teste de 6 minutos de marcha
taquicardia auricular

tomografia axial computorizada
transposicdo congenitamente corrigida
das grandes artérias

tetralogia de Fallot

transposicdo das grandes artérias
taquicardia por reentrada
auriculoventricular

taquicardia por reentrada intra-auricular
taquicardia por reentrada no nédulo
auriculoventricular

taquicardia supraventricular

taquicardia ventricular

unidades de Wood

valvula adrtica bictspide

veia cava inferior

veia cava superior

ventriculo direito

ventriculo esquerdo

velocidade méaxima por Doppler

valvula tricuspide

volume telediastélico do ventriculo direito
indexado

volume telessistélico do ventriculo esquerdo
indexado

ventriculo Unico
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Tabela 1 Classes de recomendacdes

Classe |

Classe Il

Classe lla

Classe llb

Classe Il

Definigdo Terminologia a utilizar

Evidéncia e/ou consenso geral de que
determinado tratamento ou intervencéo é
benéfico, (til e eficaz.

Evidéncias contraditérias e/ou divergéncia de opinides sobre
a utilidade/eficacia de determinado tratamento ou intervencdo.

Peso da evidéncia /opinido a favor Deve ser
da utilidade/eficacia considerado

Utilidade/eficacia menos comprovada
pela evidéncia/opinido

Evidéncia ou consenso geral de que
determinado tratamento ou intervencdo
ndo é util/eficaz e poderd ser prejudicial em
certas situacdes.

Tabela 2 Niveis de evidéncia

Nivel de

Evidéncia C

Opinido consensual dos especialistas e/ou pequenos estudos,
estudos retrospetivos e registos

w



1. Aspetos gerais

1.1 Organizacao de cuidados

A organizacdo de cuidados especiais e 0s programas de treino sdo necessérios para
ir ao encontro das necessidades da populagdo dos doentes. Recomenda-se que
todos os doentes com CCA sejam observados num centro especializado, permitindo
aos especialistas em CCA determinar o nivel individual mais adequado de cuidados
e a periodicidade do sequimento.

1.2 Avaliacdo diagnéstica

Para além de uma avaliagdo clinica rigorosa, a histéria médica incluindo informagdo
detalhada sobre a cirurgia paliativa ou reparadora, e as interven¢des percutaneas
com cateter sdo de importancia crucial. O exame clinico tem um papel fundamental
e inclui uma avaliagdo cuidadosa de qualquer alteracdo na auscultacdo, na pressdo
arterial ou no aparecimento de sinais de insuficiéncia cardiaca. Um eletrocardio-
grama (ECG) e uma oximetria de pulso devem ser efetuados por rotina. O RX do
térax dd informacdo sobre modificagdes no tamanho e na configuracdo cardiaca,
bem como sobre a vascularizacdo pulmonar.

A imagiologia de rotina, ndo invasiva, recorre a ecocardiografia-Doppler transtord-
cica (ETT) em todas as vertentes e, quando indicado, a ecocardiografia transesofa-
gica (ETE) e ressonancia magnética (RM) cardiovascular. A ecocardiografia-Doppler
é superior a RM para medir gradientes de pressdo e estimar a pressdo na artéria pul-
monar (PAP) bem como na detecdo de pequenas estruturas com grande mobilidade
tais como vegetagdes. A RM é ideal para a quantificacdo rigorosa dos volumes ven-
triculares, da fragdo de ejecdo (FE), quantificacdo da regurgitagdo valvular, célculo
do fluxo sanguineo pulmonar e sistémico e na identificacdo e extensdo de fibrose
miocardica. A tomografia axial computorizada (TAC) cardiovascular estd indicada
em situagdes especiais (consultar a Tabela 1).

Tabela 1 Indicacdes para ressondncia magnética cardiovascular nos doentes
com CCA

* Quantificacdo dos volumes do VD, FE (incluindo o VD subpulmonar, VD
sistémico e ventriculo Unico)

+ Avaliacdo da CSVD e condutos VD-AP
* Quantificacdo da IP

« Avaliacdo da AP (estenoses, aneurismas) e Ao (disse¢do, aneurismas, CoA
-a TAC pode ser superior)

« Avaliacdo das veias sistémicas e pulmonares (drenagem anémala, obstrugdes,
anatomia venosa corondria, etc.)




Tabela 1 Indicacdes para ressonancia magnética cardiovascular nos doentes
com CCA (continuacao)

« Malformacdes arteriovenosas e colaterais (a TAC pode ser superior)

» Anomalias coronadrias e doenca corondria (a TAC é superior para trajeto
intramural, e em fenda, emergéncia em angulo agudo, ponte miocdrdica
e avaliagdo da placa).

« Detecdo e quantificacdo da isquemia do miocardio na RM de perfusdo em
esforco.

- Avaliacdo de massas intra e extracardiacas
« Quantificacdo de massa miocardica (VE e VD)

« Detecdo e quantificacdo de fibrose/cicatriz miocardica (realce tardio por
gadolinio, mapeamento T1), caracterizacdo tecidular (fibroses, gordura, ferro, etc.)

+ Quantificacdo do fluxo sanguineo sistémico e pulmonar para calcular o Qp:Qs
- Quantificacdo da distribuicdo da perfusdo pulmonar (direito/esquerdo)

+ Medicdo do fluxo pulmonar em doentes com diversas fontes de suprimento de
sangue ao pulmdo (i.e. colaterais major aorto-pulmonares)

As provas de esforco seriadas devem fazer parte dos protocolos de seguimento a
longo prazo. A prova de esforco cardiopulmonar (PECP), incluindo a avaliagcdo obje-
tiva da capacidade funcional (consumo maximo de oxigénio), permite uma ampla
avaliacdo da capacidade de esforgo e da aptiddo fisica, fornecendo resultados que
se correlacionam bem com a morbilidade e mortalidade tendo um papel importante
na calendarizagdo de (re)-intervengdes. O teste de 6 minutos de marcha (T6MM) é
simples, permitindo quantificar também a capacidade funcional - e esté validado
nos doentes com HTP.

O cateterismo cardiaco destina-se principalmente a resolugdo de questdes ana-
témicas e fisioldgicas especificas ou a interven¢des. As indicacdes incluem a
avaliacdo da RVP, da funcdo ventricular diastélica (incluindo a fisiologia cons-
tritiva e restritiva), dos gradientes de pressdo, a quantificacdo do shunt, da
coronariografia e a avaliacdo dos vasos extracardiacos tais como colaterais
aorto pulmonares, se a avaliacdo ndo invasiva é inconclusiva. Antes da cirurgia,
deve ser realizada uma angiografia corondria (por TAC ou por coronariografia
invasiva) em homens > 40 anos, em mulheres pés-menopausicas e em doentes
com sinais de um ou mais fatores de risco de doenca corondria.




Os biomarcadores, em particular os peptideos natriuréticos, fornecem informacéo
prognéstica significativa, mas sdo menos importantes para diagnosticar insuficién-
cia cardiaca, devido a diversidade das lesGes cardiacas em causa, e grande variabi-
lidade do cut-off, que depende do defeito subjacente e do tipo de reparacdo.

1.3 Consideragdes terapéuticas

Insuficiéncia cardiaca

Quaisquer alteragdes hemodinamicas, incluindo arritmias, causadoras potenciais de
insuficiéncia cardiaca e que podem ser tratadas por intervengdo ou por cirurgia, tém de
ser excluidas e, sempre que possivel, tratadas em primeiro lugar. Na auséncia de reco-
mendagdes especificas, os médicos especialistas em CCA devem sequir as recomenda-
¢Oes gerais sobre insuficiéncia cardiaca. No entanto, como a fisiopatologia da disfun¢do
cardiorrespiratéria nas cardiopatias congénitas é muitas vezes diferente da insuficién-
cia circulatdria que ocorre nos doentes com cardiopatia adquirida, a extrapolacdo de
resultados para os doentes com CCA nem sempre é adequada, particularmente nos
doentes com um ventriculo direito (VD) sistémico, com um ventriculo subpulmonar em
faléncia, ou em doentes com fisiologia de ventriculo Unico. As recomendagdes espe-
cificas sobre CCA sdo baseadas principalmente na experiéncia clinica ou em posicoes
de consenso. A eficdcia da terapéutica da ressincronizagdo cardiaca na CC pode variar
com o substrato estrutural e funcional subjacente, tal como com a anatomia do ven-
triculo sistémico (esquerdo, direito ou funcionalmente Unico), com a presenca e grau
de regurgitacdo estrutural da vélvula auriculoventricular (AV) sistémica, com doenca
miocdrdica primaria ou lesdo cicatricial, e com o tipo de atraso na conducéo elétrica.
O transplante cardiaco como opgdo terapéutica, deve ser considerado num patamar
avancado de insuficiéncia cardiaca. A utilizacdo atempada de dispositivo de assis-
téncia ventricular pode evitar o transplante cardiaco. Em doentes selecionados, o
dispositivo de assisténcia ventricular pode ser uma op¢do como terapia final.

Arritmias
Todo o espectro de arritmias pode ser encontrado nos doentes com CCA. No entanto,
alguns substratos de arritmia congénita estdo relacionados com a malformacdo em si.

Recomendacdes para o tratamento de arritmias na cardiopatia congénita
do adulto

Recomendacdes Classe® Nivel®

Nos doentes com CC de complexidade moderada e grave e com
arritmias documentadas, recomenda-se a referencia¢do para um
centro com uma equipa multidisciplinar e com especialistas no
tratamento de doentes com CCA e em arritmias relacionadas com CCA.




Recomendacdes para o tratamento de arritmias na cardiopatia congénita
do adulto (continuacdo)

Recomendacdes Classe* Nivel®

Nos doentes com CC, e arritmias documentadas ou com alto risco
de arritmias no pds-procedimento (e.g. encerramento da CIA

em idades mais avancadas), considerados para (re)intervencoes
percutaneas ou cirdrgicas, estd indicada a referenciagdo para um
centro com uma equipa multidisciplinar composta por peritos
nestas intervengdes e no tratamento invasivo de arritmias.

Na CC ligeira, recomenda-se preferencialmente a ablacdo por
cateter em vez da terapéutica médica de longo prazo, no caso
de TSV sintomatica mantida, recorrente (TRNAV, TRAV, TA, e
TRIA) ou no caso de TSV potencialmente relacionada com MSC.

(2]

Na CC moderada e grave, deve ser considerada a ablacao

por cateter no caso de TSV sintomdtica mantida, recorrente

(TRNAV, TRAV, TA, e TRIA) ou no caso de TSV potencialmente lla C
relacionada com MSC, desde que o procedimento seja

realizado em centros experientes.

Estd indicada a ablacdo por cateter, como terapéutica
complementar do CDI, em doentes que se apresentem com TV
recorrente monomorfica, TV incessante ou tempestade elétrica
ndo controldvel por terapia médica ou por reprogramacéo do CDI.

(2]

Deve ser considerada a ablagdo por cateter no caso de TV
sintomética, monomérfica mantida nos doentes em que a
terapia médica ndo é desejavel, desde que o procedimento
seja realizado em centros experientes.

lla [of

Cardiodesfibrilhador implantavel

Estd indicada a implantacdo de um CDI em adultos com CC,
sobreviventes de uma paragem cardiaca abortada devida a FV
ou a TV intolerada em termos hemodinamicos, apds avaliacdo
para definir a causa do evento e a exclusdo de causas reversiveis.

Estd indicada a implantagdo de um CDI em adultos com CC e
TV mantida apds avaliagdo hemodinamica e reparacdo quando
indicado. A avaliacdo EF é necessdria para identificar os
doentes em que a ablacgdo por cateter ou a ablacdo cirdrgica
possa ser benéfica como tratamento adicional ou naqueles em
que tal procedimento possa oferecer uma alternativa razodvel.

(2]




Recomendacdes para o tratamento de arritmias na cardiopatia congénita
do adulto (continuacao)

Recomendacdes Classe® Nivel®
Cardiodesfibrilhador implantével (continuacao)

Deve-se considerar a implantacdo de um CDI em adultos com CC,
fisiologia biventricular com VE sistémico, que se apresentem
em insuficiéncia cardiaca sintomatica (classes I1/11l da NYHA)

e FE < 35%, apesar de tratamento médico otimizado = 3 meses, Ila ¢
e desde que seja expectdvel uma sobrevivéncia substancialmente

superior um ano, em boa condicdo funcional.

Deve ser considerada a implantagdo de um CDI em doentes com

CC e sincope de origem inexplicada, mas suspeita de etiologia lla c

arritmica, e disfungdo ventricular avancada ou TV/FV induzivel
por estimulagdo elétrica programada.

Deve ser considerada a implantagdo de um CDI em doentes

selecionados com TDF, fatores de risco multiplos para MSC,

incluindo a disfun¢do do VE, TV sintomdtica ndo mantida, lla Cc
duragdo de QRS =180 msg, com fibrose extensa no VD visivel na

RM, ou com TV induzivel por estimulagdo elétrica programada.

Pode ser considerada a implantacdo de um CDI em doentes com
disfuncdo avangada do VD unico ou sistémico (VD sistémico com 11b (%
FE < 35%) na presenca de fatores de risco adicionais®.

Pacemaker

Deve ser considerada a implantagdo de um PM em doentes com
CCA, e sindrome de bradicardia-taquicardia para prevenir a TRIA, lla ©
se a ablacdo fracassar ou ndo for possivel.

Deve ser considerada a implantacdo de um PM em doentes com
CC grave e bradicardia sinusal ou juncional (frequéncia cardiaca IE] c
diurna < 40 batimentos por minuto ou pausas > 3 s).

Deve ser considerada a implantacdo de um PM em doentes com
CC e hemodinamica deteriorada, devido a bradicardia sinusal lla ©
ou perda de sincronia AV.

Pode ser considerada a implantacdo de um PM em doentes com
CC moderada e bradicardia sinusal ou juncional (frequéncia 1lb Cc
cardiaca diurna < 40 batimentos por minuto ou pausas > 3s).




2Classe de recomendacdo - °Nivel de evidéncia.

“Tendo em consideracdo o amplo espectro da CCA, com patologias do VE, que podem diferir das
doencas cardiacas adquiridas, o risco potencialmente mais elevado de complicacdes relacionadas com
0 CDI e a escassez de dados sobre o beneficio dos CDIs na prevencédo primaria de MSC na CCA, uma
abordagem personalizada parece ser adequada.

90s dados sdo escassos e os fatores de risco podem ser especificos da lesdo, incluindo a TV ndo
mantida, as classes II/1ll da NYHA, insuficiéncia valvular AV severa, QRS largo =140 ms (TGA).

Hipertensdo pulmonar

A Tabela 2 resume a classificacdo da hipertensdo pulmonar (HP). E importante dis-
tinguir a hipertensdo arterial pulmonar (HAP) associada a CC, de situagdes com uma
pressdo de enchimento do VE > 15 mmHg (HP pds-capilar) devido a futilidade dos
tratamentos especificos da HAP na HP pds-capilar.

Tabela 2 Defini¢oes dos subtipos de hipertensdo pulmonar
e a sua ocorréncia na CCA

Defini¢do Caracteristicas Contextos clinicos
hemodinamicas?

Hipertensdo PAP média > 20 mmHg  Todos
Pulmonar (HP)

HP pré-capilar PAP média > 20 mmHg - LesGes com shunt antes e apds
(HAP) PEAP <15 mmHg a reparacdo (incluindo
RVP =3 WU a sindrome de Eisenmenger)

+ CC complexa (incluindo o VU
e HAP segmentar)

HP pds-capilar PAP média > 20 mmHg - Disfungdo do ventriculo sistémico
isolada PEAP > 15 mmHg « Disfungdo da valvula AV
RVP <3 WU sistémica

« Obstrugdo venosa pulmonar
« Cor triatriatum

HP pré e PAP média > 20 mmHg - Condicdes elencadas em HP
pos-capilar PEAP >15 mmHg pos-capilar isolada
combinadas RVP =3 WU « Condicdes elencadas em HP

pos-capilar isolada, na presenga
de shunt/CC complexa

20 conceito mais recente de HP baixa a PAP média de = 25 mmHg para > 20 mmHg, mas
adicionalmente requer uma RVP = 3 W para a defini¢do de HP pré-capilar.




Recomendacdes para o tratamento da hipertensao arterial pulmonar
associada a cardiopatia congénita

Recomendacdes Classe® Nivel®

Recomenda-se, evitar a gravidez, nas doentes com CC e HP

pré-capilar confirmadac. c

Recomenda-se a avaliagdo de risco em todos os doentes com
HAP-CCe.

Nos doentes de risco baixo ou intermédio com lesdes simples
corrigidas cirurgicamente e HP pré-capilar, recomenda-se
uma terapéutica oral combinada ou sequencial. Os doentes

de alto risco devem ser tratados, logo de inicio, com terapia
combinada e que inclua prostandides por via parentérica®.

Nos doentes com sindrome de Eisenmenger e capacidade

de exercicio reduzida (T6BMM < 450m), deverd considerar-se

uma estratégia de monoterapia inicial com antagonista dos la B
recetores da endotelina seguida por terapia combinada se os

doentes ndo melhorarem.

2Classe de recomendacdo - °Nivel de evidéncia O risco de uma gravidez nas doentes com HP pré-capilar é
muito elevado. Podera ser menor nas gravidezes de doentes com HP pds-capilar; portanto, é necessario um
cateterismo cardiaco direito em todas as doentes com suspeita de HP pré-capilar para confirmar o diagndstico
- %Para mais detalhes consulte as Recomendagdes de 2015 da ESC/ERS para o diagndstico e tratamento da HP
- ¢Para detalhes sobre a escolha dos farmacos e sobre o algoritmo de tratamento recomendado ajustado ao
risco consulte as Recomendagcdes de 2015 da ESC/ERS para o diagndstico e tratamento da HP.

Tratamento cirdrgico

Para além da necessdria avaliacdo personalizada do risco, a compreensdo da ana-
tomia e hemodindmica especifica, a experiéncia em cirurgias de repeticdo, e pre-
senca de requisitos especiais nas unidades de cuidados intensivos, sdo fatores que
determinam o desfecho da cirurgia da CCA a curto e a longo prazo. Recomenda-se
que todos os doentes com CCA sejam operados por um cirurgido cardiaco especia-
lizado em patologia congénita num ambiente multidisciplinar formado por especia-
listas em CCA, exceptuando-se a cirurgia da valvula adrtica bicuspide (VAB) ndo
complicada, doenca adrtica toracica hereditaria (DATH) tal como a sindrome de
Marfan, e da CIA tipo ostium secundum sem drenagem anémala da veia pulmonar,
na auséncia de doenga vascular pulmonar.

Ablacdo por cateter

Os procedimentos de intervencdo na CCA devem ser efetuados por pessoal treinado
no acompanhamento de CC, integrantes do centro de CCA, onde os procedimentos
individuais sdo revistos e discutidos por uma equipa multidisciplinar.
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Endocardite infeciosa

As Recomendagdes de 2015 da ESC sobre El sustentam a restricdo da profilaxia com anti-
bidticos aos doentes de alto risco de EI que se submetem a procedimentos dentdrios de
risco. As situagOes de alto risco sdo as préteses valvulares, incluindo as valvulas percuta-
neas, a reparacdo de valvulas utilizando um anel protésico, EI prévia, qualquer CC ciané-
tica e qualquer CC reparada com material protésico até seis meses apds o procedimento
ou para toda a vida, caso persista shunt ou insuficiéncia valvular residual. As medidas
de higiene ndo especificas, tais como a higiene oral e cutanea e as medidas de assepsia
durante a prestacdo de cuidados de sadde ou em qualquer procedimento invasivo sdo
cruciais. Os piercings e tattoos devem ser desaconselhados. Todos os doentes necessi-
tam de ser instruidos sobre os sintomas da El e sobre o comportamento adequado no
momento da ocorréncia de tais sintomas (procurar aconselhamento médico, importancia
de culturas sanguineas antes de iniciar o tratamento com antibiéticos).

Tratamento antitrombético

Nos doentes com CCA ha um risco acrescido de eventos tromboembdlicos, mas a evi-
déncia na sua prevencdo é limitada. A validade de sistemas de score convencionais
(CHA2DS2-VASc, HAS-BLED) na populagdo com CC é incerta e devem apenas ser usados,
em combinacdo com uma avaliagdo de risco individualizada. Tradicionalmente, os anta-
gonistas da vitamina K sdo utilizados para prevencédo tromboembdlica, mas os NOACs
parecem ser igualmente sequros e eficazes na auséncia de vdlvulas mecanicas ou de
estenose valvular mitral grave. Ainda é pouco claro se todos os doentes de Fontan
beneficiam presentemente com a anticoagulagdo. Especialmente no caso dos doentes
ciandticos, o risco de hemorragia deve ser também considerado e ponderado com o risco
trombético.

Tratamento de doentes ciandticos
Os doentes ciandticos sdo complexos e tém de ser seguidos por um especialista em CCA.

Complicagées tardias

+ Os sintomas de hiperviscosidade incluem cefaleias, desmaios, tonturas, fadiga, acu-
fenos, visdo enevoada, parestesia dos labios, dos dedos das mdos e dos pés, dores e
fraqueza musculares. Sdo improvdveis num doente com elevados niveis de ferro cujo
hematdcrito seja < 65%.

+ Orisco de didtese hemorrdgica e trombética causa um dilema terapéutico. A hemoptise
¢ 0 evento hemorragico mais comum e uma manifestacdo externa de hemorragia intra-
pulmonar ndo refletindo a extensdo da hemorragia parenquimatosa.

+ Os enfartes cerebrovasculares sdo comuns e podem ser causados por eventos
tromboembdlicos (Embolos paradoxais, arritmias supraventriculares), fatores reo-
l6gicos (microcitose), disfuncdo endotelial ou pelos fatores tradicionais de risco
aterosclerdtico.




+ A embolizacdo paradoxal pode ser causada por elétrodos ou cateteres trans-
Venosos.

A caréncia de ferro é frequentemente causada por flebotomias inadequadas ou
por menstruagdes abundantes nas doentes do sexo feminino.

Arritmias - supraventriculares e ventriculares.

As complicacdes infeciosas incluem a endocardite, o abcesso cerebral e a pneu-
monia. A febre, associada a cefaleias recentes ou diferentes, aumenta a suspeita
de abcesso cerebral.

A disfuncdo renal é comum e deve-se a anomalias funcionais e estruturais dos rins.
A litiase vesicular € comum e pode complicar-se com colecistite/litiase do colé-
doco.

As complicages reumatoldgicas incluem a artrite gotosa, a osteoartropatia
hipertréfica e a cifoscoliose.

Aspetos do diagndstico

A saturagdo de oxigénio deve ser obtida através de oximetria de pulso em repouso
durante pelo menos cinco minutos e a capacidade de exercicio deve ser avaliada
regularmente, de preferéncia através de um T6MM. As andlises de sangue devem
incluir hemograma, volume corpuscular médio, ferritina sérica (ferro sérico, satura-
¢do do ferro, transferrina e saturagdo da transferrina podem ser necessdrios para
uma detecdo precoce da caréncia de ferro), creatinina, dcido Urico sérico, perfil de
coagulagdo, BNP/NT-pro-BNP, cido fdlico, e da vitamina B12 se estiver presente um
volume corpuscular médio elevado, ou de um volume corpuscular médio normal,
mas com ferritinina sérica baixa.

Terapéutica médica

« Tratamento especifico da HAP: consultar o capitulo sobre HP.

« Arritmias: o ritmo sinusal deve ser mantido sempre que possivel. A terapéutica
farmacoldgica deverd ser iniciada com cuidados especiais e, geralmente, num
hospital.

A flebotomia terapéutica deve ser realizada apenas na presenca de sintomas
de hiperviscosidade moderada/grave devidos a eritrocitose secundaria (hema-
técrito no minimo > 65%), na auséncia de desidratacdo e caréncia de ferro. Deve
ser efetuada uma substituicdo isovolimica de fluidos (750 - 1000 mL de soro
fisioldgico isoténico ao mesmo tempo que se retira 400 - 500 mL de sangue).
Pode ser necessdrio efetuar uma transfusdo de sangue na presenca de anemia
com elevados niveis de ferro (hemoglobina inadequada a saturagdo de oxigénio),
ndo devendo basear-se em indicagdes convencionais.

Deve dar-se um suplemento de ferro se houver caréncia (volume corpuscular
médio < 80 fL, reservas baixas de ferro) mas com cuidado (risco de efeito rebound)




Aspirina ou anticoaqgulante, por rotina, ndo estd recomendado (sem beneficio
comprovado, risco acrescido de hemorragia).

IndicacGes para anticoaqulacdo: flutter/fibrilhacdo auricular [rédcio internacional
normalizado (INR) alvo 2-25; INR alvo, mais elevado na presenca de outros fato-
res de risco]. Precaucdes a registar no laboratério: valores falsos de INR elevado
devido a hematdcrito elevado.

Hemoptise: requer tomografia computorizada tordcica na presenca de infiltragdo
no RX do térax. A broncoscopia representa um risco para o doente e raramente
oferece informacdo Util. A terapéutica inclui a interrupcdo da aspirina, de agen-
tes anti-inflamatdrios ndo esteroides e de anticoagulantes orais; tratamento da
hipovolémia e da anemia; reducdo da atividade fisica; supressdo de tosse ndo pro-
dutiva. Poderd ainda ser necessdrio recorrer a embolizacdo seletiva de artérias
brénqguicas no caso de hemorragia/hemoptise intrapulmonar refratéria.
Hiperuricemia: ndo existem indica¢des para o tratamento de hiperuricemia
assintomatica.

Recomendagées para o tratamento
Todos os doentes ciandticos necessitam de avaliacdo para toda a vida, com consul-
tas de sequimento a cada 6-12 meses num centro especializado em CCA, em estreita
colaboragdo com o médico de familia.

Tabela 3 Estratégias de reducdo do risco em doentes com cardiopatia
congénita cianética

As medidas profilaticas sdo a base dos cuidados para evitar complicagdes.
Devem evitar-se as sequintes exposicdes/atividades:

Gravidez em doentes com sindrome de Eisenmenger e em doentes cianéticas
sem HAP, mas com saturagdo arterial de oxigénio < 90%

Caréncia de ferro e anemia (flebotomias inadequadas para manter uma
hemoglobina pré determinada) - tratar a caréncia de ferro e a anemia
ferropénica

Anticoagulacdo inadequada

Desidratacdao

Doencgas infeciosas: administrar a vacina antigripal e antipneumocdcica

Tabagismo, consumo excessivo de drogas, incluindo o consumo excessivo de dlcool

PM intravenoso/elétrodos do CDI

Exercicio intenso




Tabela 3 Estratégias de reducdo do risco em doentes com cardiopatia
congénita cianédtica (continuacdo)

As medidas profilaticas sdo a base dos cuidados para evitar complicacdes.
Devem evitar-se as sequintes exposicdes/atividades (continuacdo):

+ Exposi¢do aguda ao calor (sauna, banho de imersdo ou chuveiro quentes)
ou extremamente frios

+ Contracetivo contendo estrogéneo

Outras estratégias de reducdo de risco incluem:
+ Utilizagdo de filtro de ar numa via intravenosa para evitar embolia gasosa

+ Consulta prévia de cardiologista de CCA antes de administrar qualquer agente
e/ou de realizar qualquer procedimento cirtrgico/ intervencdo

+ Terapéutica antibiética imediata no caso de infe¢des do trato respiratério superior
+ Tomar precaucdes ou evitar utilizar agentes que comprometam a fung¢do renal

+ Aconselhamento anticoncecional em todas as consultas
1.4 Consideracdes adicionais

Planeamento de cuidados avan¢ados
Uma discussdo atempada do planeamento de cuidados avangados constitui um com-
ponente critico de cuidados globais centrados no doente.

Exercicio fisico e desporto

As recomendagdes para a prética de exercicio fisico e de desporto necessitam de ter
em atencdo o defeito congénito subjacente e suas complicacdes potenciais, na hemo-
dindmica e EEF do doente e na sua aptiddo fisica pré existente. O aconselhamento
tem de considerar o tipo de desporto e os niveis de esforco previstos. Os sintomas,
por si, ndo excluem a atividade fisica. O exercicio dindmico é mais adequado do que
0 exercicio estdtico. A avaliacdo da capacidade de esforgo fisico, deve ser efetuada
antes de recomendar exercicio de recreio, ou o desporto, de modo a evitar exercicio
intenso em doentes sem formagdo desportiva. A maioria dos doentes com CCA pode
com seguranga praticar atividade fisica moderada, reqular. Algumas situacdes, tais
como a disfuncdo sistélica do ventriculo sistémico, a obstrugdo do trato de saida do
ventriculo sistémico, a HP, as arritmias significativas em termos hemodindmicos ou a
dilatacdo da aorta exigem outra precaucao.

Cirurgia ndo cardiaca
A avaliagdo e o tratamento dos doentes com CCA deve sequir os principios das Reco-
mendacdes de 2014 da ESC sobre cirurgia ndo cardfaca, tendo em consideracdo as
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especificidades da CC. Os fatores associados ao risco acrescido de morbilidade e mor-
talidade perioperatérias sdo a cianose, a insuficiéncia cardiaca congestiva, a salde
geral deficiente, idade jovem, a HP, operacdes nos sistemas nervoso e respiratério,
uma CC complexa e os tratamentos de urgéncia/emergéncia. Os doentes com CC
complexa (Fontan, sindrome de Eisenmenger, doentes ciandticos), devem submeter-
se a cirurgia ndo cardiaca e a procedimentos de cardiologia de intervencdo num cen-
tro experiente. Questdes a considerar sdo a profilaxia da endocardite, complicacdes
relacionadas com a hemodinamica subjacente, alteracGes na anatomia venosa e/ou
arterial que afetam os acessos venoso e arterial, shunts persistentes, doenca valvular,
arritmias incluindo bradiarritmias, eritrocitose, doenca vascular pulmonar, prevencao
da trombose venosa, monitorizagdo da funcdo renal e hepatica, anticoagulagdo peri-
procedimento, eventual necessidade de dosagem farmacolégica ndo convencional,
aumento da prevaléncia da infe¢do da hepatite C devido a procedimentos e a transfu-
sOes de sangue anteriores e, finalmente, anomalias do desenvolvimento.

Gravidez, contracec¢do e aconselhamento genético

A maioria das doentes com CCA tolera bem a gravidez, mas as mulheres com CCA
complexa apresentam riscos mais elevados. Em 2018 foram publicadas pela ESC, as
Recomendacdes sobre gravidez e doencga cardiovascular.

Um aconselhamento atempado deve ser prestado a todas as mulheres com CC. Os cui-
dados especializados devem ser proporcionados por uma equipa multidisciplinar englo-
bando a obstetricia, anestesia e cardiologista de CC. A estimativa de risco deve ser indivi-
dualizada e baseada na classificagdo modificada da WHO (mWHO) (consultar a Tabela 4).
0 estado funcional antes da gravidez, a fungdo ventricular, a gravidade das lesdes e
a histdria de eventos cardiacos anteriores sdo também de valor progndstico. A PECP,
efetuada antes da concecdo, pode prever o desfecho materno e neonatal.

Tabela 4 Cardiopatia congénita com risco elevado e extremamente elevado
de gravidez

Risco significativamente acrescido Risco extremamente elevado de
de mortalidade materna ou de mortalidade materna ou de morbilidade
morbilidade grave (classe I1l da grave (classe IV da classificacdo

classificacdo modificada da WHO) modificada da WHO)*
(taxa de eventos cardiacos 19 - 27%) (taxa de eventos cardiacos 40 - 100%)

Doenga cardiaca cianética ndo reparada  Hipertensdo arterial pulmonar

Fungdo do VE diminuida-moderada Func¢do do VE diminuida-severa (FE < 30%
(FE 30 - 45%) ou Classes IlI-IV da NYHA)

VD sistémico com boa funcdo ventricular VD sistémico com fun¢do ventricular

ou moderadamente diminuida moderada ou severamente diminuida




Tabela 4 Cardiopatia congénita com risco elevado e extremamente elevado de
gravidez (continuacdo)

Risco significativamente acrescido Risco extremamente elevado de

de mortalidade materna ou de mortalidade materna ou de morbilidade
morbilidade grave (classe Il da grave (cl IV da classificaca
classificacao modificada da WHO) modificada da WHO)?

(taxa de eventos cardiacos 19 - 27%) (taxa de eventos cardiacos 40 - 100%)

Circulacdo de Fontan. Se o doente

; . S~ Fontan com qualquer complicagdo
estiver estavel e sem complicacdes

EA assintomética severa EA sintomética severa

Estenose mitral moderada Estenose mitral severa

Dilatacdo adrtica moderada

(40 - 45 mm na sindrome de Marfan
ou outra DHAT; 45 - 50 mm na VAB,
20 - 25 mm/m? na sindrome de
Turner)

Dilatagdo adrtica grave (> 45 mm na
sindrome de Marfan ou outra DHAT, > 50
mm na VAB, > 25 mm/m? na sindrome de
Turner)

Vélvula mecanica (Re)coartagdo grave

2A gravidez deve ser definitivamente evitada em mulheres nestas situagdes.
Modificado nas Recomendacdes de 2018 da ESC sobre DCV na Gravidez.

A contracegdo deve ser discutida atempadamente dando atencdo especifica para a
sua eficacia e seguranca. Os métodos de barreira sdo seguros e protegem das doen-
¢cas sexualmente transmissiveis. Os contracetivos hormonais sdo altamente eficazes,
mas existem poucos dados sobre a sua seguranca na populacdo com CCA.

0 contracetivo oral combinado é muito eficaz (99,9%), mas é preferivel evitar a sua
administracdo em doentes com risco trombético pré existente (cianose, fisiologia de
Fontan, valvulas mecanicas, eventos trombéticos anteriores, HAP), especialmente
porque existem poucos dados que demonstrem que a terapéutica anticoagulante
oral concomitante neutralize este risco. Em contrapartida, os contracetivos, apenas
com progesterona, ndo apresentam um risco trombético tdo elevado e as prepara-
¢Oes mais recentes disponiveis para administragdo oral ou para implantes intraute-
rinos tém uma eficécia elevada (> 95%).

0 risco de endocardite apds a inser¢do de dispositivos intrauterinos revestidos de
progesterona é provavelmente reduzido. No entanto, hd o risco de reagdes vasova-
gais (5%) no momento da inserc¢do ou da remocdo.

0 aconselhamento genético, complementado ou ndo com um rastreio genético adicional,
deve ser considerado em todos os doentes com CCA. A taxa de recorréncia da CC nos
descendentes, varia entre 2 e 50% sendo mais prevalente quando é a mulher afetada.
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Os riscos mais elevados de recorréncia encontram-se nas mutagdes de um unico
gene e/ou em anomalias cromossémicas tais como as sindromes de Marfan, de
Noonan, de dele¢do 22q11 e de Holt Oram. Entre os doentes com CC isolada, ndo
familiar, a taxa de recorréncia varia de 1a 21%, de acordo com a lesdo subjacente.
E apresentado um resumo na Tabela 5. Recomenda-se a ecocardiografia fetal pelas
19-22 semanas de gestacdo, no casal afetado (podendo sé-lo mais cedo, pelas 15-16
semanas de gestacdo)

Tabela 5 Taxa de recorréncia para algumas cardiopatias congénitas* de acordo
com o género afetado

Taxa de recidiva (%)*

Mulheres Homens
CIA 4-6 1,5-35
Clv 6-10 2-35
DSAV n5-14 1-45
PCA 35-4 2-25
CoA 4-6,5 2-35
Marfan/DHAT 50°
OCSVE 8-18 3-4
OCSVD (EP) 4-6,5 2=85
Sindrome de Eisenmenger 6 NR
TDF 2-25 15
Atresia pulmonar/CIV NR NR
TGA 2°
TccGA 3-5°
VU(sindrome do coracdo >

esquerdo hipopldsico)

*Exceto no caso da Sindrome de Marfan, as taxas aplicam-se aos doentes com lesdes cardiacas
isoladas, nas quais se excluiram causas genéticas/sindromaticas.
2Dados especificos sobre o género nédo estdo disponiveis ou ndo sdo relevantes.




2. Lesdes especificas

2.1 Comunicacdo interauricular
Avaliagdo diagnéstica

« Ecocardiografia: A sobrecarga do volume do VD €é o ponto-chave que melhor carac-
teriza a relevancia hemodindmica do defeito. Para um diagnéstico rigoroso de
defeitos do seio venoso é necessario efetuar um ETE, que também é necessario
para avaliar com precisdo os defeitos do septo secundum antes do encerramento
com dispositivo e deve incluir medicdo, exploracdo da morfologia do septo restante,
dimensdo e qualidade do bordo, exclusdo de defeitos adicionais e confirmacdo de
uma drenagem venosa pulmonar normal. A pressdo da artéria pulmonar (PAP) e
a insuficiéncia tricuspide (IT) estdo incluidas nas informagdes chave a fornecer.
A RM pode ser Util na avaliagdo da sobrecarga do volume do VD, na identifica-
cdo de CIA sinus venosus inferior, na quantificacdo do récio débito pulmonar/
sistémico (Qp:Qs) e na avaliagcdo da drenagem venosa pulmonar (em alternativa,
utilizar a TAC para esta Ultima).
O cateterismo cardiaco é necessério no caso de suspeita eco-Doppler de
aumento da PAP (PAP sistdlica estimada > 40mmHg ou sinais indiretos se a PAP
ndo pode ser estimada) para avaliar a RVP.
« Umteste de esfor¢o deve efetuar-se no doente com HAP para excluir dessaturagdo.

Indicacdes para a intervengao
As indica¢des para intervencgdo estdo resumidas na tabela de recomendacoes
enaFigural.

Recomendacdes para intervengdo na comunicacao interauricular
(nativa e residual)

Recomendacées Classe® Nivel®

Nos doentes com evidéncia de sobrecarga de volume do VD¢

e sem HAP (auséncia de sinais eco-Doppler de PAP elevada,

ou da eventual confirmagdo invasiva de RVP <3 UW) ou B
de doenca do VE, recomenda-se o encerramento da CIA

independentemente dos sintomas.

Recomenda-se o encerramento por dispositivo, como
método de escolha, para o encerramento da CIA, tipo ostium
secundum, quando tecnicamente possivel.

Nos doentes idosos sem indicacdo para encerramento por
dispositivo, recomenda-se a ponderagdo entre o risco cirtrgico Cc
e o beneficio potencial do encerramento da CIA.

(2]

18



Recomendacdes para intervencdo na comunicacdo interauricular
(nativa e residual) (continuag&o)

Recomendacées Classe® Nivel®

Nos doentes com sinais eco-Doppler de aumento da PAP, é

obrigatéria a medicdo invasiva da RVP. c

Nos doentes com doenca do VE, recomenda-se um teste de
baldo e que se pondere cuidadosamente entre o beneficio

de eliminar o shunt E-D versus o impacto negativo do seu
encerramento, potencial causador de elevac¢do da pressao de
enchimento do VE (considerar o encerramento, encerramento
com fenestra, ou ndo encerrar de todo).

(2]

Nos doentes com suspeita de embolia paradoxal (@apés

exclusdo de outras causas), deve ser considerado o

encerramento da CIA independentemente da sua dimenséo, lla c
e desde que ndo haja HAP nem doenga do VE.

Nos doentes com RVP entre 3-5UW, deve ser considerado o
encerramento da CIA na presenca de shunt E-D significativo la c
(Qp:Qs > 1,5).

Nos doentes com RVP = 5UW, pode ser considerado o
encerramento da CIA, com fenestra, se a RVP baixar<5 UW
apos tratamento especifico da HAP e constatagdo de shunt
significativo E-D (Qp:Qs > 1,5).

N&o se recomenda o encerramento da CIA em doentes com
fisiologia de Eisenmenger, em doentes com HAP e RVP = 5UW
apesar do tratamento especifico dirigido a HAP,

ou se ha dessaturacdo com o esforgo.

Classe de recomendacdo - °Nivel de evidéncia.

cAlargamento do VD com aumento do volume de expulsdo.

9Embora sem dados disponiveis para um cut-off preciso, a experiéncia clinica, diz que uma saturacdo
do oxigénio arterial abaixo de 90% define dessaturacdo significativa.

(2]




Figura 1 Tratamento da comunicacao interauricular

| Tratamento da comunicacdo interauricular |

v

[ Sobrecarga do volume do VD?? ]

Néol Sim

[ Suspeita da embolia paradoxal? ]

Naol lsm

N&o encerrar Encerrar®

Hipertensdo arterial pulmonar (RVP = 3 UW) j
Néol Sim
( Doenga do VE? J( RVP<5UWeQpQs>15 )

N&o Sim N&o Sim

Encerrar® Teste do baldo —p Encerrar
ponderar o beneficio versus
risco de encerramento IE]
antes da decisdo®

[ RVP desce para menos de 5 UW apds o tratamento da HAP e QP:Qs > 1,5 ]

Néol lSim

N&o encerrar Encerrar com fenestra

Qp:Qs = récio débito pulmonar/ débito sistémico; RVP = resisténcia vascular pulmonar;

VD = ventriculo direito; UW = unidades Wood.

2Alargamento do VD com aumento do volume de expulsdo- “Desde que ndo haja hipertensdo
arterial pulmonar e doenca do ventriculo esquerdo - ¢ Nos doentes idosos n&o indicados para
encerramento por dispositivo, ponderar cuidadosamente entre o risco cirdrgico versus o beneficio
potencial do encerramento da CIA - ‘Ponderar cuidadosamente entre o beneficio de eliminar

o shunt E-D e o seu impacto negativo potencial devido ao aumento da pressdo de enchimento

do VE (considerar, ou o seu encerramento, encerrar com fenestra ou ndo encerrar de todo).
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Especificidade da drenagem anémala isolada de uma veia pulmonar

A indicagdo para uma eventual cirurgia, seque os principios recomendados para
o encerramento da CIA, mas é necessario ponderar entre a viabilidade técnica da
sua reparagdo e risco operatério, versus beneficio potencial da intervengdo. Ndo é
comum, que a drenagem anémala e isolada de uma s6 veia pulmonar, de um Unico
I6bulo, cause sobrecarga de volume que justifique a sua reparacdo cirurgica.

Recomendacdes para o seguimento

0 seguimento deve incluir a pesquisa de shunt residual, a dimensdo e funcdo do
VD, a IT e a PAP através de ecocardiografia-Doppler, e também a busca de arritmias,
pela clinica, ECG, e - se indicado - pelo Holter. Os doentes intervencionados antes
dos 25 anos, sem sequelas relevantes (sem shunt residual, PAP normal, VD normal,
sem arritmias) ndo necessitam de seguimento regular, mas convém ter em aten¢do
a eventual ocorréncia tardia de taquiarritmias.

Os doentes com shunt residual, PAP elevada ou arritmias (antes e apds a interven-
¢do) e aqueles intervencionados na idade adulta (especialmente > 40 anos) devem
ser sequidos reqularmente, incluindo avaliagdo em centros especializados em CCA
(com intervalos dependentes da gravidade dos problemas residuais). Apés o encer-
ramento por dispositivo, é aconselhdvel o seguimento regular durante os primeiros
dois anos, e depois, conforme os resultados, a cada 3-5 anos.

2.2 Comunicacao interventricular

Avaliacdo diagnéstica

« A ecocardiografia-Doppler da-nos a localizagdo, o nimero e dimensdo dos
defeitos, a gravidade da sobrecarga de volume do VE e a estimativa da PAP. A
insuficiéncia adrtica (IA) devida a prolapso da cuspide adrtica direita ou da ndo
corondria tem de ser pesquizada, especialmente no caso de comunicagdo inter-
ventricular peri-membranosa alta, ou na supracristal. Deve excluir-se ventriculo
direito bicavitario (VDBc) e aneurisma do seio de Valsalva.
A RM pode ser uma alternativa a eco, particularmente na avaliagdo da sobre-
carga de volume do VE e da quantificacdo do shunt.
O cateterismo cardiaco é obrigatério, no caso de sinais (obtidos por meios ndo
invasivos) sugerirem aumento da PAP (cdlculo da PAP sistélica > 40 mmHg ou
sinais indiretos quando a PAP ndo puder ser estimada) para determinar a RVP.
Um teste de esforco deve ser realizado em doentes com HAP para excluir a
dessaturacdo.
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Indicacdes para a intervengao
As indicagGes para a intervencdo estdo resumidas na tabela de recomendagdes e
na Figura 2.

Recomendacdes para a intervencdo na comunicacao interventricular
(nativa e residual)

Recomendacoes Classe® Nivel®

Nos doentes com evidéncia de sobrecarga do volume do VE®
e sem HAP (auséncia de sinais eco-Doppler de PAP elevada,
ou de eventual confirmagdo invasiva de RVP <3 UW),
recomenda-se o encerramento da CIV, com ou sem sintomas.

Nos doentes sem shunt E-D significativo, mas com histéria
de episddios repetidos de El, deve ser considerado lla (o
o encerramento da CIV.

Nos doentes com CIV e prolapso de clspide da valvula adrtica
condicionando IA progressiva, deve ser considerada a cirurgia.

Nos doentes que desenvolveram HAP com RVP entre 3 - 5 UW,
deve ser considerado o encerramento da CIV caso persista um lla Cc
shunt E - D significativo (Qp:Qs > 1,5).

Nos doentes que desenvolveram HAP com RVP = 5 UW, pode
ser considerado o encerramento da CIV caso ainda exista shunt
E - D significativo (Qp:Qs > 1,5), devendo a decisdo ser tomada
€aso a caso, e em centros experientes.

N&o se recomenda o encerramento da CIV em doentes com
fisiologia de Eisenmenger e em doentes com HAP grave (RVP = Cc
5 UW) que apresentem dessaturacdo induzida por exercicio®.

Classe de recomendacao.

°Nivel de evidéncia.

cAlargamento do VE com aumento do volume de expulséo.

dExistem poucos dados disponiveis para um cut-off preciso, mas a experiéncia clinica

diz que uma saturacdo do oxigénio arterial abaixo de 90% define dessaturagdo significativa.
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Figura 2 Tratamento da comunicacao interventricular

’ Tratamento da comunicagdo interventricular ‘

|

[ Sobrecarga de volume do VE?? j

N&o Sim

CIV associada a prolapso de cUspide
valvular aértica causadora de I1A
progressiva?

Hipertensdo arterial pulmonar
(RVP =3 UW)

Nédo Sim Néo Sim

Encerrar Encerrar
lla

[Histéria de episddios repetidos de EI) [ RVP <5 UWe Qp:Qs>15 )

N&o Sim

N&o Sim
N&o encerrar Encerrar B
lla lla
RVP = 5UW e Qp:Qs > 1,5 )

Néol lSim
N&o encerrar® Encerrar®

CIV = comunicacdo interventricular; Qp:Qs = racio débito pulmonar /débito sistémico; 1A = insuficiéncia
adrtica; RVP = resisténcia vascular pulmonar; VE = ventriculo esquerdo; UW = unidades Wood.
2Alargamento do VE com aumento do volume de expulsdo.

®Inclui todos os doentes com dessaturacdo em repouso (fisiologia de Eisenmenger)

ou induzida por exercicio.

°E necessdria decisdo individual cuidadosa tomada em centros experientes.
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Recomendagdes para o seguimento

Deve avaliar-se a progressdo da IA ou IT, magnitude do shunt (residual), disfuncdo do VE,
aumento da PAP ou desenvolvimento de VDBc.

0 possivel aparecimento de blogueio AV completo merece atencdo (os doentes que
desenvolvam bloqueio bifascicular ou bloqueio trifascicular transitério, apés o encerra-
mento da CIV estdo em risco).

0Os doentes com CIV residual significativa, com lesdes valvulares ou compromisso hemodi-
namico (disfungdo do VE ou HAP) devem ser observados todos os anos. Os doentes com
CIV pequena (nativa ou residual, VE normal, PAP normal, assintomdticos) e sem qualquer
outra lesdo, podem ser observados com seguranca a intervalos de 3-5 anos. Apds um
encerramento com dispositivo, recomenda-se um seguimento regular durante os primeiros
dois anos, e depois, conforme os resultados, a cada 2-5 anos. Apés um encerramento cirdr-
gico, e sem anomalia residual, é razodvel um sequimento com intervalos de cinco anos.

2.3 Defeito do septo auriculoventricular

Avaliacdo diagnéstica

+ Aecocardiografia-Doppler permite avaliar cada componente anatémico do DSAV, as vél-
vulas AV e as suas conexdes, a gravidade e o substrato exato da regurgitacdo valvular, a
magnitude e a dire¢do do shunt intracardiaco, a fungdo do VE e do VD, da PAP e avaliar
a presenca/auséncia da obstrucdo a cdmara de saida do ventriculo esquerdo (OCSVE).

+ A RM estd indicada nos casos em que é necessario quantificar volumes e fungdo de
ambos os ventriculos, da insuficiéncia valvular AV, e de shunts intracardiacos para
uma tomada de decisdo.

+ 0 cateterismo cardiaco é necessario no caso haver sinais ndo invasivos de aumento
da PAP (célculo PAP sistélica > 40 mmHg ou sinais indiretos quando a PAP ndo pode
ser estimada) para determinar a RVP.

+ Umteste de esforco deve ser efetuado pelos doentes com HAP para excluir a dessaturagdo.

Indicacdes para a intervencdo

Recomendacdes para a intervencdo no defeito do septo auriculoventricular

Recomendacdes Classe® Nivel®
DSAV completo

N&o se recomenda a reparacdo cirdrgica em doentes com

fisiologia de Eisenmenger e em doentes com HAP (RVP = 5 c

WU) que apresentem dessaturagdo induzida por exercicio.

Para as recomendacdes sobre a intervencdo, consultar também as
recomendacdes sobre intervencdo na CIV (Capitulo 2.2).
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Recomendacdes para a intervencdo no defeito do septo auriculoventricular
(continuagao)

Recomendacées Classe® Nivel®
DSAV parcial (CIA primum)

Recomenda-se o encerramento cirdrgico em doentes com sobrecarga
significativa de volume do VD que devera ser efetuado apenas por Cc
um cirurgido cardiaco especializado em cardiopatias congénitas.

Para detalhes adicionais consulte as recomendagdes para a intervencdo na CIA (Capitulo 2.1).
Insuficiéncia valvular AV

Recomenda-se a cirurgia valvular, de preferéncia a reparagdo da

vdlvula AV, em doentes sintométicos com insuficiéncia moderada c
a severa. Devera ser efetuada por cirurgido cardiaco especializado

em cardiopatias congénitas.

Nos doentes assintomaticos com insuficiéncia severa da valvula

AV esquerda, recomenda-se a cirurgia valvular quando o DTSVE c
> 45 mm‘ e/ou a FEVE < 60%, desde que outras causas

de disfun¢do do VE estejam excluidas.

Nos doentes assintomaticos com insuficiéncia severa da vdlvula AV

esquerda, com funcdo do VE preservada (DTSVE < 45 mm¢? e/ou FEVE >

60%) com elevada probabilidade de reparacdo valvular bem sucedida, lla ©
e com risco cirdirgico baixo, deve ser considerada a intervencdo na

presenca de fibrilhagdo auricular ou de PAP sistélica > 50 mmHag.

Obstrucdo da camara de saida do ventriculo esquerdo
Consultar as recomendacdes para a intervencdo na ESubA (Capitulo 2.7).
Classe de recomendacdo - °Nivel de evidéncia - ‘Existem poucos dados disponiveis para um cut-off

preciso, mas a experiéncia clinica, diz que uma saturagdo de oxigénio arterial abaixo de 90% define

dessaturacdo significativa.
- 90 cut-off refere-se a adultos de estatura média e pode necessitar de ser adaptado em doentes com

estatura invulgarmente baixa ou alta.

Recomendacdes para o seguimento

Recomenda-se um seguimento reqular, permanente, de todos os doentes com DSAV,
operados e ndo operados. Deve ser prestada particular atencdo ao shunt residual, ao
mau funcionamento da vélvula AV, a dilatagdo e disfuncdo do VE e do VD, ao aumento
da PAP, do OCSVE e arritmias. A frequéncia das consultas em ambulatério depende
da presenca e da gravidade das anomalias residuais. Um doente com DSAV operado
sem anomalias residuais significativas deve ser observado no minimo cada 2-3 anos.
No caso de anomalias residuais, os intervalos de tempo devem ser mais curtos.
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2.4 Persisténcia do Canal Arterial
Avaliacdo diagnéstica

+ Ecocardiografia-Doppler: permite o diagndstico (podera ser dificil no caso de
doentes com fisiologia de Eisenmenger), o grau de sobrecarga de volume do VE,
a PAP, a dimensdo da AP, e alteracdes no coracdo direito.

+ A RM estd indicada quando é necessdria a quantificagdo adicional dos volumes
do VE e a quantificagdo do shunt (Qp:Qs).

+ A RM/TAC podem evidenciar melhor a anatomia envolvente.

+ O cateterismo cardiaco é necessario caso haja sinais ndo invasivos do aumento
da PAP (célculo da PAP sistdlica > 40 mmHg ou sinais indiretos quando a PAP
ndo pode ser estimada) para determinar a RVP. A medi¢do do fluxo sanguineo
pulmonar é desafiante neste contexto.

+ Um teste de esforco deve ser realizado em doentes com HAP para exclusdo de
dessaturacdo nos membros inferiores.

Indicagdes para a intervencao
As indicacOes para a intervencdo estdo resumidas abaixo e na Figura 3.

Recomendacdes para a intervencdo na persisténcia do canal arterial
Recomendacées Classe® Nivel®

Nos doentes com evidéncia de sobrecarga do volume do VE® e
sem HAP (auséncia de sinais eco-Doppler de PAP elevada, ou
de eventual confirmacdo invasiva de RVP < 3 UW) recomenda-
-se 0 encerramento do CA independentemente dos sintomas.

Recomenda-se o encerramento percutaneo com dispositivo,
como método eletivo, quando tecnicamente possivel.

(2]

Nos doentes que desenvolveram HAP com RVP de 3-5 UW,
deve ser considerado o encerramento do CA quando ainda lla Cc
existe shunt E - D significativo (Qp:Qs > 1,5).

Nos doentes que desenvolveram HAP com RVP = 5 UW,
pode ser considerado o encerramento, se o shunt E - D for
significativo (Qp:Qs > 1,5), desde que em centro experiente, e
de decisdo caso a caso.

N&o se recomenda o encerramento do CA em doentes com
fisiologia de Eisenmenger e em doentes com dessaturacdo dos
membros inferiores induzida pelo exercicio®.

c

(2]

2Classe de recomendacdo - °Nivel de evidéncia - ‘Alargamento do VE com aumento do volume de
expulsdo. - “Existem poucos dados disponiveis para um cut-off preciso, mas a experiéncia clinica diz
que uma saturacdo do oxigénio arterial abaixo de 90% define dessaturacdo significativa.
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Figura 3 Tratamento da persisténcia do canal arterial

| Tratamento da persisténcia do canal arterial I

!

[ Sobrecarga do volume do VE?* ]

N&o Sim

| Ndo encerrar

¥

( Hipertensio arterial pulmonar (RVP = 3 UW)? )
Nao Sim
A
( RVP<5UWeQpas>15 )
Nao Sim
Encerrar
lla
( RVP = 5 UW e Qp:Qs > 15 )
N&o Sim
N&o encerrar® Encerrare

Qp:Qs = récio débito pulmonar/débito sistémico; RVP = resisténcia vascular pulmonar;
VE = ventriculo esquerdo; UW = unidades de Wood.

2Alargamento do VE com aumento do volume de expulsdo.

“Inclui todos os doentes com dessaturacéo dos membros inferiores em repouso
(fisiologia de Eisenmenger) ou induzida por exercicio.

°E necesséria decis&o individual cuidadosa em centros experientes.
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Recomendagdes para o seguimento

A avaliagdo ecocardiogréfica-Doppler deve incluir as dimensdes e fungdo do VE, a
PAP, a presenca de shunt residual e de leses associadas. Doentes sem shunt resi-
dual, com VE normal e PAP normal ndo necessitam de seguimento regular apds os
seis meses. Doentes com disfuncdo do VE e doentes com HAP residual devem ser
sequidos em intervalos de 1-3 anos, conforme a gravidade, incluindo a realizagdo de
uma avaliacdo em centro especializado no tratamento de CCA.

2.5 Estenose valvular adrtica
Avaliacdo diagnéstica

A ecocardiografia-Doppler avalia o grau de calcificacdo, a fungdo do VE, a
HVE e lesdes associadas incluindo a dilatagdo da aorta ascendente. E possivel
determinar o grau de gravidade da EA através da velocidade maxima (Vmax)
transvalvular, do gradiente médio e da drea valvular adrtica (AVA) calculada pela
equacdo de continuidade.

A ETE pode ocasionalmente proporcionar mais detalhes anatémicos sobre a dis-
funcdo valvular ou sobre a planimetria da AVA nas vélvulas ndo calcificadas.

A prova de esforco é recomendada nos doentes assintomaticos, especialmente
nos casos de EA moderada a severa, para confirmar sintomatologia, avaliar a
tolerdncia ao exercicio, a resposta tensional e inducdo de arritmias, permitindo
estratificar o risco e a calendarizagdo da cirurgia.

A dobutamina em baixa dose é (til no diagnéstico da EA com volume de expul-
sdo e funcdo do VE, diminuidos (EA de «baixo fluxo, baixo gradientey).

A RM/TAC, apesar do potencial para avaliar a EA, estdo indicadas, sobretudo,
para quantificar a dilatagdo da aorta ascendente, naqueles casos em que a medi-
¢do por ecocardiografia é pouco fidvel.

A TAC tornou-se particularmente importante para quantificar a calcificagdo val-
vular na EA com gradiente baixo, embora seja de realcar que a estenose valvular
adrtica nos doentes jovens ndo estd necessariamente associada a calcificacdo
significativa.

0O cateterismo cardiaco é necessario, caso a avaliagdo ndo invasiva seja inconclu-
siva, para avaliagdo das artérias coronarias, ou para angioplastia percutanea por
baldo.

Indicagdes para a intervencao
As indicagles para a intervencdo estdo resumidas na tabela de recomendagdes e
na Figura 4.
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Recomendagdes para a intervencdo na estenose valvular aértica
Recomendacdes Classe®* Nivel®
A) Doentes sintomaticos com estenose valvular aértica

Nos doentes sintomdticos com EA severa
(gradiente médio = 40 mmHg) recomenda-se a intervencdo.

Estd indicada a intervengdo nos doentes sintomaticos com
baixo fluxo e baixo gradiente (gradiente médio < 40 mmHg),
com FE reduzida e evidéncia de reserva de fluxo (contratil)
que exclui EA pseudo severa.

(2]

B) Doentes assintomaticos com estenose valvular aértica grave

Estd indicada a intervenc¢do nos doentes assintoméaticos com EA
grave e com prova de esfor¢o anédmala demonstrando sintomas
durante o exercicio claramente relacionados com a EA.

Estd indicada a intervengdo nos doentes assintomaticos com
EA severa e disfuncdo sistélica do VE (FEVE < 50%) ndo
atribuida a outra causa.

(2]

Deve ser considerada a intervencdo nos doentes assintométicos
com EA severa se apresentarem uma descida da pressao lla ©
arterial abaixo dos valores basais durante a prova de esforgo.

Deve ser considerada a interven¢do nos doentes
assintomaticos com FE normal e nenhuma das alteracdes
acima mencionadas na prova de esforgo, se o risco cirdrgico
for baixo e se um dos seguintes achados estiver presente:
+ EA muito severa definida por Vmax > 5,5 m/s
« Calcificagdo valvular severa e uma taxa de progressao da Vmax
> 0,3 m/s/ano
« Niveis de BNP acentuadamente elevados (> 3 vezes o valor nor-
mal corrigido para o género e a idade) confirmada por medi-
¢des repetidas e sem outra explicagdo.
« HP severa (PAP sistdlica em repouso > 60 mmHg confirmada
por medicOes invasivas) sem outra explicagdo.

lla C

C) Cirurgia valvular aértica concomitante com outra cirurgia cardiaca/ou
cirugia da aorta ascendente

Recomenda-se a cirurgia quando os doentes com EA severa se
submetem a cirurgia da aorta ascendente ou de outra valvula, ©
ou a cirurgia de revascularizacdo coronaria.
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Recomendacdes para a intervencdo na estenose valvular aértica (continuagéo)
Recomendagdes Classe® Nivel®

C) Cirurgia valvular aértica concomitante com outra cirurgia cardiaca/ou
cirurgia da aorta ascendente (continuagédo)

Os doentes com EA moderada submetidos a cirurgia de
revascularizagdo corondria, a cirurgia da aorta ascendente, ou de outra lla [of
vélvula, devem ser considerados para substituicdo valvular adicional.

2Classe de recomendagdo - °Nivel de evidéncia.

Figura 3 Tratamento da obstrugdo severa da camara de saida do ventriculo esquerdo

’ Tratamento da obstrucdo severa da camara de saida do ventriculo esquerdo ‘

v
( O nivel da obstrucdo é valvular? ]
N&o l lSim
Consultar as tabelas de recomendagdes ( Sintomas?
para a EA subadrtica e supravalvular | Nszq l l Sim

FEVE < 50%? )| Intervencao
Nao | sim

(Prova de esforco esclarece os sintomas]

Nao lSim
Intervencao
Descida da pressé&o arterial durante o exercicio ]
Nao y | sim
[ Hé fatores de risco® e risco cirtrgico reduzido ] Intervenc¢ao
Ndo l { sim lla
Intervengdo

s

EA = estenose adrtica; FEVE = fracdo de ejecdo ventricular esquerda.

*Existem diferencas fundamentais nas decisdes sobre o tratamento, comparadas com a EA valvular,
sobretudo porque uma substitui¢do valvular com todas as suas consequéncias ndo é necessaria -
“Velocidade maxima > 5,5 m/s, calcificagdo severa + progressao da velocidade maxima = 0,3 m/s/a,
biomarcadores acentuadamente elevados (3 vezes o valor normal para idade e sexo), hipertenséo
pulmonar severa (pressdo arterial pulmonar sistdlica > 60 mmHg sem outra explicacdo).
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Em adolescentes e em adultos jovens selecionados, com valvulas ndo calcificadas,
pode ser considerada a valvuloplastia por baldo. Em mulheres que pretendem engra-
vidar e tém vélvula vidvel, ou em doentes com instabilidade hemodindmica, e como
ponte para a cirurgia, pode considerar-se também a valvuloplastia por baldo.

Recomendagdes para o seguimento

E necessdrio um seguimento regular e para a vida com intervalos dependentes do
grau de severidade da estenose. Este sequimento também é necessario no minimo,
em intervalos anuais apés a intervengdo valvular.

E obrigatéria a realizacdo do estudo ecocardiogréfico-Doppler da vélvula adrtica e
da raiz da aorta para determinar a progressao da estenose valvular e da dilatacdo
da aorta. Recomenda-se a RM ou a TAC da aorta em doentes com VAB nativa e em
doentes com histéria de substituicdo valvular isolada em que a aorta ascendente
ndo estd bem visivel na ETT e em doentes com didmetros na raiz e na zona ascen-
dente > 40 mm.

2.6 Estenose aértica supravalvular
Avaliacdo diagnéstica

+ A ecocardiografia-Doppler dd-nos o diagnéstico anatémico quando a janela
acustica o permite. A ecocardiografia Doppler mede os gradientes de presséo,
mas estes poderdo sobre ou subestimar a queda de pressao real ao longo da
obstrucdo.
Para a prova de esforco, consultar a EA valvular (Capitulo 2.5).
As RM/TAC sdo Uteis na avaliacdo precisa da anatomia supravalvular, em par-
ticular quando a OCSVE estd presente a varios niveis ou para avaliagdo (pré
operatdria) da anatomia coronaria, ou de outras lesdes na aorta e suas ramifica-
¢Oes (e.g. estenose da carétida ou artéria renal) e lesGes no tronco ou ramos de
AP.
O cateterismo cardfaco é utilizado na avaliagdo hemodinamica quando a quanti-
ficacdo ndo invasiva permanece inconclusiva.
A avaliacdo genética, com o aconselhamento e testes posteriores utilizando téc-
nicas micro-array para diagnosticar a sindrome de Williams-Beuren e a sequen-
ciacdo do gene da elastina nas apresentacdes ndo sindrémicas, é Util.
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Indicagdes para a intervencao
Recomendacdes para a intervencdo na estenose aértica supravalvular
Recomendacdes Classea Nivelb

Nos doentes com sintomas (espontaneos ou durante a prova
de esforco) e com um gradiente médio Doppler = 40 mmHg, Cc
recomenda-se a cirurgia.

Nos doentes com gradiente médio Doppler < 40 mmHg,
recomenda-se a cirurgia na presenca de um ou de vdrios dos
achados seguintes:
+ Sintomas atribuiveis a obstrugdo (dispneia do esforgo,
angina, sincope) ©
+ Disfuncdo sistélica do VE (FE < 50% sem outra explicagdo)
+ Cirurgia necessaria para doenca corondria ou doenca
valvular significativa.

Podem ser considerados para reparacao os doentes com

gradiente médio Doppler = 40 mmHg® - mas sem sintomas, c
nem disfungdo sistélica do VE, sem HVE ou prova de esfor¢o

andémala, se o risco cirdrgico for baixo.

2Classe de recomendacdo - °Nivel de evidéncia - <Os gradientes derivados do Doppler podem sobrestimar
a obstrucdo e podem necessitar de confirmacdo através de cateterismo do coracédo esquerdo.

Recomendacdes para o seguimento

E necessario um seguimento para a vida e regular, incluindo a ecocardiografia-
Doppler para verificar eventual progressdo da obstrugdo (rara), a dimensdo/fungdo
do VE e aparecimento de sintomas, bem como apés a cirurgia, para detetar re-este-
nose tardia, desenvolvimento de aneurisma (RM/TAC) e a ocorréncia ou progressdo
de doenca arterial coronaria.

2.7 Estenose subadrtica
Avaliagdo diagnéstica
+ A ecocardiografia-Doppler visualiza a anatomia da CSVE, associada a alteragdes
da valvula adrtica, ao grau da IA, a fungdo VE, a HVE e as lesdes associadas. Os
gradientes obtidos alertam para a gravidade mas, podem sobrestimar o grau de
obstrugdo, pelo que a confirmagdo pelo cateterismo cardiaco pode ser necessaria.
Ocasionalmente, 0 ETE poderd demonstrar com mais rigor a membrana ou anel.
+ A RM pode ser Util na caracterizagdo da anatomia complexa do OCSVE, especial-
mente em doentes com janela acUstica reduzida.
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Indicacdes para a intervengao

Recomendagdes para a intervencdo na estenose subaédrtica

Recomendagdes Classe* Nivel®
Nos doentes sintométicos (espontaneamente ou durante a
prova de esforgo) com um gradiente médio Doppler = 40 @

mmHg°© ou com IA severa, recomenda-se a cirurgia.

Devem ser considerados para cirurgia os doentes
assintomaticos com um ou vérios achados eco-Doppler,
seguintes:
+ Gradiente médio < 40 mmHg mas com FEVE < 50%?
+ 1A severa e DTSVE> 50 mm (ou 25mm/m2 de SC) e/ou FE < 50%¢ lla c
+ Gradiente médio = 40 mmHge e presenca de HVE acentuada
+ Gradiente médio = 40 mmHg° com queda da presséo arterial
abaixo dos valores basais, durante o exercicio.

Podem ser considerados para cirurgia os doentes
assintomaticos com um ou varios dos achados seguintes:
+ Gradiente médio por eco-Doppler = 40 mmHg¢, VE normal (FE
> 50% e sem HVE), prova de esfor¢o normal e risco cirdrgico ©
baixo
+ Progressdo documentada da |A (para prevenir progressao adi-
cional).
Classe de recomendacdo - °Nivel de evidéncia - Os gradientes derivados do Doppler podem
sobrestimar a obstrucdo e podem necessitar de ser confirmados através de cateterismo cardiaco.
dConsultar as Recomendacdes de 2017 da ESC/EACTS sobre o tratamento de doenca valvular cardiaca.

Recomendagdes para o seguimento

E necessdrio um seguimento regular toda a vida, incluindo a ecocardiografia-
-Doppler, no doente ndo operado para avaliar a progressao da obstrugdo, a 1A, HVE,
a funcdo e as dimensdes de cavidades e vasos. E igualmente necessério um sequi-
mento pds cirdrgico reqular para detetar e quantificar uma re-estenose tardia, a IA
progressiva, complicagdes do ritmo/conducdo, e pesquisa de CIV iatrogénica.

2.8 Coartacdo da aorta
Avaliagdo diagnéstica
E necesséria a medicdo, no consultério, da pressdo arterial nas extremidades supe-
riores e inferiores. Uma diferenca na PA sistdlica = 20 mmHg indica a presenca de
CoA significativa.
+ As medicOes da pressdo arterial em ambulatério (brago direito) sdo recomendadas
para detetar/confirmar a hipertensdo arterial (média de 24h - sistdlica > 130 mmHg e/
ou diastélica > 80 mmHg).
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No RX do térax pode visualizar-se «ratamentoy da terceira e quarta costela (até
a oitava) causado por vasos colaterais adrticos.

A ecocardiografia-Doppler da informacdo sobre a localizagdo, estrutura e exten-
sdo da CoA, funcdo do VE e HVE, anomalias cardiacas associadas e didmetros
dos vasos adrticos e subadrticos. Os gradientes Doppler ndo sdo Uteis para a
quantificacdo, nem na coartagdo nativa nem na coartacdo pés operatéria. Na
presenca de circulacdo colateral, arterial, abundante, os gradientes ndo s&o fia-
veis, e sdo subestimados muitas vezes. Apds a reparacdo cirtrgica, plastia por
baldo, ou implantacdo de stent, podem desenvolver-se velocidades de fluxo sis-
télico aumentadas, mesmo na auséncia de aperto significativo, devido a diminui-
cdo/auséncia de compliance adrtica e «recolhay de pressdo medida por Doppler,
sobrestimando o gradiente. Um fluxo com extensdo diastdlica, em cauda, na
interrogagdo Doppler supra-esternal da regido istmica adrtica e um fluxo diasté-
lico anterégrado na aorta abdominal constituem achados de (re)CoA significativa.
A RM e a TAC, incluindo a reconstrugdo 3D, sdo técnicas ndo invasivas de refe-
réncia para avaliar a totalidade da aorta em adolescentes e adultos. Ambas reve-
lam a localizagdo, extensdo e grau de estreitamento da aorta, a crossa da aorta
e 0s vasos da cabega e pescoco, a aorta pré e poés estenose e os vasos colate-
rais. Ambos os métodos detetam complicacGes, tais como aneurismas, falsos
aneurismas, re-estenoses ou estenoses residuais. Uma avaliacdo imagiolégica
dos vasos intracerebrais, no caso de sintomas e/ou de manifestacGes clinicas de
aneurismas/rotura, é recomendado.

O cateterismo cardiaco com registo de pressdes pré e apds o aperto, é
mandatério. Um gradiente de pico a pico = 20 mmHg indica uma (re) CoA signi-
ficativa em termos hemodinamicos, na auséncia de vasos colaterais bem desen-
volvidos. Este registo é sempre feito em contexto de interven¢do percutanea.
Sublinha-se que, sob anestesia geral, este gradiente pode estar subestimado.

Indicagdes para o tratamento interventivo
As indicacles para a intervencdo estdo resumidas na tabela de recomendacdes e
na Figura 5.
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Recomendacdes para a intervencdo na coartacdo e recoartacao da aorta

Recomendacdes Classe* Nivel®

Recomenda-se a reparagdo da coartagdo ou da recoartagdo

(por cirurgia ou por via percutanea) nos doentes hipertensos®

que apresentem um gradiente ndo invasivo entre os membros c
superiores e inferiores = 20 mmHg ( com confirmacdo invasiva)

devendo preferir-se a intervencdo percutanea (implantacdo de

stent) se tecnicamente vidvel.

Deve ser considerado o tratamento percutaneo (implantacdo

de stent) nos doentes hipertensos® com estreitamento = 50% lla c
no didmetro da aorta ao nivel do diafragma, mesmo se o

gradiente pico a pico for < 20 mmHg, se tecnicamente vidvel.

Deve ser considerado o tratamento percutaneo (implantacdo

de stent) nos doentes normotensos® com gradiente ndo lla c
invasivo = 20 mmHg, (confirmado por cateterismo), se

tecnicamente vidvel.

Pode ser considerado o tratamento percutaneo (implantagdo

de stent) nos doentes normotensos® com estreitamento = c
50% no didmetro da aorta ao nivel do diafragma, mesmo se o

gradiente pico a pico for < 20 mmHg, se tecnicamente vidvel.

2Classe de recomendacdo - °Nivel de evidéncia.
Deve ser considerada a monitorizacdo da pressdo arterial do braco direito em ambulatério para o

diagndstico de hipertensdo.
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Figura 5 Tratamento da coartacdo e da recoartacdo da aorta

| Tratamento da coartacdo e da recoartacdo da aorta |
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N&o lSim Nao lSim
Intervencdo
lla

[ Estreitamento da aorta = 50%¢ ] [ Estreitamento da aorta = 50%¢ ]

N&o Sim Nio Sim

Intervencdo Intervencdo

Tratamento conservador

Deve ser considerada a pressdo arterial do braco direito em ambulatério para diagndstico.
"Medicdo confirmada de forma invasiva - “Relativo ao didmetro da aorta ao nivel do diafragma.

Como a coartacdo ndo é uma doenca localizada da aorta, lesdes associadas que
podem necessitar de intervencdes estruturais tém de ser consideradas:
+ Estenose ou regurgitacdo valvular adrtica significativa associadas (VAB).
+ Aneurisma da aorta ascendente com um didmetro > 50 mm ou progressdo
rapida do didmetro.
+ Aneurisma e falsos aneurismas no local prévio da CoA.
+ Aneurismas sintomaticos ou de grande extensdo no circulo de Willis.
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Recomendagdes para o seguimento
Todos os doentes com CoA necessitam de seguimento regular pelo menos todos os
anos. E necessaria a avaliacdo imagiolégica da aorta (de preferéncia com RM) para
documentar a anatomia pds reparagdo ou pés intervencdo e complicagdes (reeste-
nose, aneurisma, formagdo de falso aneurisma). Os intervalos recomendados para
a avaliacdo imagioldgica sdo normalmente a cada 3-5 anos, mas tal depende da
patologia de base. As lesdes residuais, as sequelas e as complica¢des incluem:
+ O tratamento médico da hipertensdo arterial deve sequir as Recomendacdes da ESC.
+ A CoA recorrente ou residual pode induzir ou agravar a hipertensdo arterial
sistémica e respetivas complicagdes.
Os aneurismas da aorta ascendente ou no local da interven¢do representam
um risco de rotura e morte. As reparac¢des com patch (e.g. com Dacron) correm
um risco particular de aneurismas no local da repara¢do, enquanto os enxertos
de interposicdo constituem um risco particular para falsos aneurismas e ambos
devem ser avaliados regularmente.
« E necessdrio estar atento & VAB, & doenca da vélvula mitral, & doenca corondria
prematura e aos aneurismas saculares no circulo de Willis (ndo se recomenda o
rastreio por rotina nos doentes assintomaticos).

2.9 Aortopatias
SINDROME DE MARFAN E DOENCAS HEREDITARIAS DA AORTA TORACICA
(DHAT) APARENTADAS

Avaliagdo diagndstica

0 diagnéstico da sindrome de Marfan baseia-se nos critérios de Ghent, com aneu-
risma/dissecdo da raiz da aorta e ectopia lentis como caracteristicas cardinais. Os
critérios para outros tipos de DHAT estdo menos bem definidos. Um rastreio geno-
tipico é importante para a confirmacdo do diagnéstico e orientacdo terapéutica. A
percentagem de mutagdes nas formas sindrémicas é mais elevada (> 90%) do que
nas ndo sindrémicas (20-30%). Uma vez identificada uma variante patogénica, o
rastreio genético (pré sintomdtico) dos membros da familia é obrigatério para per-
mitir o tratamento precoce e adequado.

+ Aavaliagdo ecocardiogréafica da raiz da aorta deve incluir medigdes do anel, ao nivel
dos seios, da juncdo sinotubular, da aorta ascendente distal, da crossa e da aorta
descendente. Nos adultos, recomenda-se a medi¢do na teledidstole, utilizando o
principio da medigdo bordo-a-bordo interno da parede da aorta. Os valores obtidos
devem ser corrigidos para a idade, género e estatura do individuo, utilizando nomo-
gramas padrdo. A morfologia e funcdo valvular mitral e adrtica, tém de ser avalia-
das (prolapso da vélvula mitral, VAB), assim como a presenca de PCA. A dimens&o
e a funcdo do VE devem ser abordadas de acordo com as recomendagdes.
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+ ARM e a angio TAC desde a cabeca a pelvis, devem ser realizadas em todos os
doentes, de modo a visualizar toda a aorta e seus ramos. Para além de medir os
didmetros internos, informa-nos sobre tortuosidades da aorta e artérias verte-
brais, importante para fins de diagndstico e de prognéstico.

Terapéutica médica

Embora ndo exista qualquer ensaio clinico sobre prevencdo da dissecdo ou redugdo
da mortalidade, os betablogueadores continuam a ser a base da terapéutica médica
nos doentes com sindrome de Marfan/DHAT, reduzindo o stress de cisalhamento
da parede e a dilatagdo da aorta. Um tratamento médico anti-hipertensor rigoroso
com o objetivo de uma pressdo arterial sistélica das 24h < 130 mmHg (110 mmHg
em doentes com disse¢do da aorta) é importante, embora ndo existam dados para
estabelecer limiares definitivos da pressdo arterial. Os ARAII ndo sdo superiores aos
betablogueadores, mas podem ser considerados como uma alternativa em doentes
intolerantes a estes. A terapéutica médica deve manter-se, mesmo ap6s a cirurgia.
Uma vez que ndo foram realizados ensaios clinicos na DHAT, a terapéutica médica é
idéntica a da Sindrome Marfan.

Indicagdes para a intervengdo
Consultar a tabela de recomendagdes das aortopatias.

Recomendagdes para o seguimento

E necessario um sequimento multidisciplinar para a vida, num centro com experién-
cia no tratamento de aortopatias. A ecocardiografia e a TAC/RM sdo os principais
exames a efetuar.

BICUSPIDIA VALVULAR AORTICA

Para avaliagdo diagndstica consultar a sindrome de Marfan.

Para indicagdes sobre a intervengdo consultar a tabela de recomendacdes das aor-
topatias.

Para o tratamento da IA, consultar as Recomendagdes da ESC sobre o tratamento
de doenca valvular cardiaca.

SINDROME DE TURNER

Para avaliagdo diagnéstica consultar a sindrome de Marfan.

Para indicagdes sobre a interven¢do consultar as tabelas de recomendacdes sobre
aortopatias.
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Recomendacdes para a cirurgia da aorta nas aortopatias
Recomendacdes Classe* Nivel®
A)Sindrome de Marfan e DHAT

Recomenda-se a reparacgdo valvular aértica, por reimplantagdo

e, ou anuloplastia da aorta em doentes jovens com sindrome

de Marfan ou DHAT, com dilatagdo da raiz da aorta e Cc
valvula adrtica trictspide desde que realizada por cirurgido

experiente.

Esta indicada a cirurgia em doentes com sindrome de Marfan e
doenca da raiz da aorta se didmetro sinusal 250 mm¢. Cc

Deve ser considerada a cirurgia em doentes com sindrome de
Marfan e doenca da raiz da aorta com um didmetro maximo lla c
sinusal = 45 mme¢ e fatores de risco adicionais®.

Deve ser considerada a cirurgia em doentes com a mutagdo
dos genes TGFBR1 ou TGFBR2 (incluindo a sindrome de Loeys-
Dietz) que apresentem doenga da raiz da aorta e um didametro
sinusal maximo = 45 mmc.

Bicuspidia Valvular Aértica

Deve ser considerada a cirurgia da aorta se a aorta ascendente
tiver:
* =50 mm na presenca de uma vdlvula bictspide com fato- lla Cc
res de risco adicionais® ou de coartagdo
* =55 mm em todos os outros doentes

Sindrome de Turner

Deve ser considerada uma cirurgia eletiva dos aneurismas

da raiz da aorta e/ou da aorta ascendente nas mulheres

com sindrome de Turner com idade > 16 anos com diametro IE] c
indexado, da aorta ascendente > 25 mm/m? e com fatores de

risco associados para dissecdo da aorta'.

Pode ser considerada uma cirurgia eletiva para os aneurismas

da raiz da aorta e/ou da aorta ascendente nas mulheres

com sindrome de Turner com idade > 16 anos com diametro C
indexado, da aorta ascendente > 25 mm/m? e que ndo tém

fatores de risco associados para dissecdo da aorta'.
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2Classe de recomendacdo - °Nivel de evidéncia - °Nos limites extremos da SC, os cut-offs
recomendados podem necessitar de ajuste apropriado - ®Histéria familiar de dissecdo da aorta

com didmetros mais baixos (ou histéria pessoal de dissecdo vascular espontanea), IA progressiva,
desejo de gravidez, hipertensdo ndo controlada, e/ou aumento da dimens&o da aorta > 3 mm/ano
(em medicBes repetidas utilizando a mesma técnica de imagem e nivel da medicdo, com comparagdo
lado-a-lado e confirmada por outra técnica) - ®Histéria familiar de disse¢do com um didmetro inferior,
desejo de gravidez, hipertensdo sistémica, e/ou aumento da dimensdo > 3 mm/ano (em medigdes
repetidas utilizando a mesma técnica de imagem e nivel da medigdo, com comparagdo lado-a-lado e
confirmada por outra técnica). 'VAB, alongamento da aorta transversal, CoA e/ou hipertensdo.

2.10 Obstrucdo da camara de saida do ventriculo direito
Avaliacdo diagnéstica

+ Ecocardiografia-Doppler: A dimensdo, o formato e funcdo do VD podem ser
avaliados, e visualizada a exata posi¢cdo/nivel da OCSVD, assim como a valvula
pulmonar, o tronco de AP os ramos proximais. Para quantificacdo das dimensdes
do VD, volumes e FE, a RM é uma técnica mais robusta e exata. Permite também,
medir as velocidades do fluxo através do obstaculo e avaliar a gravidade do
mesmo. A correlacdo entre as velocidades do fluxo e os gradientes de pressdo é
Gtil apenas no caso de estenose discreta, e.g. EP valvular isolada. Na presenca de
fungdo normal do VD e um fluxo transvalvular normal, a OCSVD ¢é considerada
grave quando o gradiente é > 64 mmHg. Se o estreitamento é alongado ou se
existir mais do que uma estenose em sequéncia (e.g. subvalvular e valvular), a
aplicacdo da equagdo de Bernoulli originard uma sobrestimacdo do gradiente
de pressdo. A velocidade do fluxo Doppler da IT, estimando a pressdo do VD,
permite aferir melhor a gravidade da OCSVD.
A RM e TAC: proporcionam frequentemente informagdo adicional importante
identificando o(s) nivel(eis) de obstrugdo, incluindo DCVD sub infundibular, o
nivel de estenose do tronco e, ou ramos da AP e a avaliacdo dos volumes do VD,
didmetros da camara de saida, do anel valvular do tronco e ramos arteriais, bem
assim como, o fluxo sanguineo pulmonar diferencial. ARM e a TAC sdo os méto-
dos de elei¢do para a visualizacdo da dilatagdo pulmonar e da EP periférica.
O cateterismo cardiaco pode por vezes ser necessdrio para confirmar a exten-
sdo, gravidade e nivel da obstrucdo (e.g. DCVD).

Indicacdes para a intervengao
As indicacOes para a intervencdo estdo resumidas na tabela de recomendacdes e
na Figura 6.
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Recomendacdes para a intervencdo na camara de saida do ventriculo direito
Recomendacdes Classe* Nivel®

Na EP valvular, a valvuloplastia por baldo é a intervengdo de
eleicdo, se anatomicamente viavel.

Desde que ndo seja necessdria a substituicdo valvular,
recomenda-se a intervencdo na OCSVD, independente dos
sintomas, quando a estenose é severa (gradiente sistélico
Doppler é > 64 mmHge).

Se a cirurgia de substituicdo valvular é a Unica opgdo, a mesma - c
é indicada em doentes sintomaticos com estenose severa‘.
Se a cirurgia de substituicdo valvular € a Unica opgdo® em
doentes com estenose severa, que sdo assintomaticos, a mesma
é indicada na presenca de um ou de vérios dos seguintes fatores:

+ Diminuicdo objetiva da capacidade de exercicio

+ Reducdo da fungdo do VD e/ou da progressdo da IT para

pelo menos, moderada
+ PSVD > 80 mmHg
+ Shunt direito-esquerdo através da CIA ou da CIV.

Deve ser considerada a intervencdo em doentes com gradiente
sistdlico< 64 mmHg na presenca de um ou de mais dos fatores
seguintes:
+ Sintomas relacionados com a EP lla c
+ Redugdo da fungdo do VD e/ou progressédo da IT para pelo
menos, moderada
+ Shunt direito-para-esquerdo através da CIA ou da CIV.

Deve ser considerada a intervengdo percutanea na

EP periférica, com ou sem sintomas, se o didmetro do
estreitamento > 50% com PSVD > 50 mmHg e/ou, se a
perfusdo pulmonar estiver reduzida.

lla C

Classe de recomendacdo - °Nivel de evidéncia.

°PSVD estimada pela velocidade da IT deverd confirmar EP severa.

90 limiar para a intervengdo é mais elevado quando a substituicdo valvular é necessaria porque os
riscos a longo prazo tais como a endocardite e a reintervencdo por insuficiéncia valvular protésica
necessitam de ser tidas em consideragdo.
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Figura 6 Tratamento da obstrucdo da cdmara de saida do ventriculo direito

| Tratamento da obstrucdo da camara de saida do ventriculo direito |
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Na EP periférica, independentemente dos sintomas, deve ser considerada a intervencéo
percuténea se o didmetro do estreitamento for > 50%, a pressdo sistélica VD > 50 mmHg

e/ou a perfusdo pulmonar diminuida estiver relacionada - °Na EP valvular, a valvuloplastia
por baldo é a intervencdo de eleicdo se anatomicamente viavel.

CIA = comunicagdo interauricular; CIV = comunicacdo interventricular; D-E = direito-esquerdo;
PSVD = pressdo sistélica ventricular direita; IT=insuficiéncia tricispide; OCSVD = obstrucdo
do trato de saida do ventriculo direito; VD = ventriculo direito.
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Recomendagdes para o seguimento

Os doentes com OCSVD necessitam de sequimento para toda a vida, com avaliagdo
regular por ecocardiografia-Doppler. A frequéncia do sequimento depende da gravi-
dade da lesdo, mas a maioria dos doentes necessitard de uma consulta anual. Apds
a intervencdo por cirurgia ou por cateter, a IP residual pode necessitar de reinter-
vencdo numa fase mais tardia em doentes que passam a ser sintomaticos ou quando
ocorre dilatagdo progressiva ou disfun¢do do VD. Os doentes com EP valvular, ou
residual ligeiras, necessitam de ser observados uma vez em cada cinco anos.

2.11 Anomalia de Ebstein
Avaliacdo diagnéstica
+ O RX do torax é Util para avaliar a eventual progressdo das dimensdes cardiacas.
+ A ecocardiografia-Doppler d4-nos a sequinte informacdo: anatomia e fungdo
da VT; extensdo do deslocamento apical do folheto septal ou do posterior (no
adulto = 0,8 cm/m?); o tamanho do folheto anterior; a amarragéo do folheto sep-
tal, ou do posterior, a parede ou ao septo interventricular; a dimensdo e fungdo
das diferentes porcdes do coracdo (AD, ventriculo «atrializadoy e VD restante, o
VE); OCSVD e lesdes associadas.
+ A RM tem valor progndstico antes e apds a cirurgia pois permite quantificar e
visualizar sem restricdes o coragdo direito dilatado e VD restante, a sua fungdo
e da VT anémala.

Indicagdes para a intervencao
Recomendacdes para a intervencdo na anomalia de Ebstein
Recomendacédes Classe® Nivel®
Indicagdes para cirurgia
Recomenda-se a reparagdo cirdrgica em doentes sintomaticos e IT -
severa efou com deterioracdo objetiva da capacidade funcional.

Recomenda-se que a reparacdo cirdrgica seja realizada por um
cirurgido especializado em cardiopatia congénita com experiéncia Cc
especifica na cirurgia de Ebstein.

No caso de indica¢do para cirurgia da VT, recomenda-se que o
encerramento da CIA/foramen oval patente seja efetuado ao
mesmo tempo que a reparagdo da valvula, desde que seja tolerado
hemodinamicamente.

Deve ser considerada a reparagdo cirlrgica independentemente
dos sintomas, em doentes com dilatacdo progressiva do coragdo lla C
direito ou com reducdo da fungdo sistdlica do VD.
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Recomendacdes para a intervencdo na anomalia de Ebstein (continuacao)
Recomendagdes Classe® Nivel®
Indicacoes para a intervencdo percutanea

No doente com arritmia sintomatica ou com pré-excitagdo
no ECG, recomenda-se exame eletrofisioldgico sequido de
terapéutica de ablagdo, se possivel, ou tratamento cirdrgico
das arritmias no caso de cirurgia cardiaca planeada.

Na ocorréncia documentada de embolia sistémica,

provavelmente causada por embolia paradoxal, através de CIA/

FOP, deve ser considerado o seu encerramento percutaneo, lla ©
que obriga, antes do ato final, a uma avaliacdo cuidadosa que

exclua elevagdo da pressdo na AD, ou queda do débito cardiaco.

Se o problema principal for a hipoxémia (saturagdo de

oxigénio em repouso < 90%), o encerramento percutdneo

da CIA/FOP, pode ser considerado se, antes disso, haja uma C
avaliacdo cuidadosa que exclua elevacdo da pressdo na AD,

ou queda do débito cardiaco.

2Classe de recomendacdo - °Nivel de evidéncia.

Recomendacgdes para o seguimento

E necessério um sequimento regular (pelo menos anualmente) de todos os doentes
em centros especializados em CCA. Entre as anomalias residuais pés-operatérias
tipicas, as quais se deve estar atento, temos a IT persistente ou de novo (sequelas
comuns apos substituicdo valvular) faléncia do VD ou do VE, shunts auriculares resi-
duais, arritmias e blogueios AV de grau elevado. A reintervencdo pode ser necessé-
ria no caso de IT recorrente e de faléncia das préteses valvulares.

2.12 Tetralogia de Fallot
Avaliacdo diagnéstica dos doentes reparados

+ A ecocardiografia-Doppler permite avaliar OCSVD e IP residuais, CIV residual, a
dimensdo e funcdo do VD e do VE, a IT, a pressdo sistélica no VD, dimensdo da
raiz da aorta e a IA. As medi¢Oes por strain sdo Uteis na quantificacdo do grau
da dessincronia eletromecanica.
A RM é o método preferencial para avaliagdo do volume e da fun¢do do VD; a
IP; a dimensdo, o formato e a expansdo das APs; o infundibulo; a aorta ascen-
dente; a posicdo dos grandes vasos ou condutos em relacdo ao esterno (re-es-
ternotomia); e a avaliacdo do shunt residual (Qp:Qs). O realce tardio (por gadoli-
nio) revela a fibrose, cuja extensdo se relacionard com risco para TV e MSC. O
mapeamento T1ird ter um papel emergente.
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+ A TAC informa-nos sobre a origem e trajeto das artérias corondrias (particular-
mente importante para avaliar a relacdo espacial com a CSVD antes de interven-
¢do cirdrgica ou IPVP), sobre a extensdo da calcificagdo no conduto (ancoragem
de valvulas percutaneas) e sobre a presenca de vasos colaterais (CMAP). A TAC
pode ser ainda considerada como uma alternativa a quantificagdo do VD em
doentes que ndo podem submeter-se a RM.

A PECP dd informacdo progndstica e ajuda na calendarizacdo da reintervengdo.
A monitorizagdo por Holter, registador de eventos e avaliacdo EF sdo necessarios
para doentes selecionados (alto risco, suspeita de arritmia e, ou, antes de uma
reintervengdo na CSVD). A TV induzida e mantida, tem valor progndstico para
clinica de TV e MSC.

O cateterismo cardiaco deve ser limitado a doentes que vdo ser sujeitos a inter-
vencdes percutdneas (i.e. alivio de estenose distal da AP, implantagdo percuta-
nea de vélvula) e se a avaliagdo ndo invasiva for inconclusiva. Antes da interven-
¢do a coronariografia pode ser importante para avaliar a relagdo espacial com a

CSVDT antes da IPVP.

Indicacdes para a intervencdo em doentes reparados

Recomendagdes para a intervencdo apés reparacdo da tetralogia de Fallot

Recomendacées Classe® Nivel®

Recomenda-se a substituigdo da valvula pulmonar nos
doentes sintomaticos com IP¢ severa e/ou OCSVD, pelo menos
moderado®.

Nos doentes sem camara de saida nativa®, a intervencdo
percutanea (IPVP) é preferivel, se anatomicamente possivel.
Deve ser considerada a substituicdo valvular pulmonar nos
doentes assintomaticos com IP grave e/ou OCSVD se estiver
presente um dos seguintes critérios:
+ Diminuicdo, objetivada, da capacidade funcional
+ Dilatacdo progressiva do VD para VTSVDi = 80 mL/m? e/ou para lla
VTDVDi = 160 mL/m?" e/ou progressdo da IT para pelo menos
moderada

+ Disfungdo sistélica progressiva do VD
+ OCSVD com PSVD > 80 mmHg

Deve ser considerado o encerramento do CIV em doentes com
CIV residual e sobrecarga significativa do volume do VE, ou lla
entdo, se o doente for submetido a cirurgia da valvula pulmonar.
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Recomendagdes para a intervencdo apés reparacdo da tetralogia de Fallot
(continuacédo)

Recomendacdes Classe® Nivel®

Nos doentes com TV mantida que se submetem a substituicao

da vélvula pulmonar por cirurgia ou por IPVP, deve ser

considerado o mapeamento pré intervencdo com ablacdo dos IE] C
istmos anatémicos relacionados com a TV, antes ou durante

a intervencdo.

Deve ser considerada a avaliagdo eletrofisioldgica, incluindo

a estimulacdo elétrica programada para a estratificagdo do

risco de MSC em doentes com fatores de risco adicionais lla ©
(disfuncdo do VE/VD; TV sintomética ndo mantida; duracdo

de QRS =180 ms, fibrose extensa do VD visivel na RM).

Deve ser considerada a implantacdo de CDI em doentes TDF,

selecionados, com fatores de risco multiplos de MSC, incluindo

a disfunc¢do do VE, TV sintomdtica ndo mantida, duracdo de lla C
QRS =180 ms, fibrose extensa no VD visivel na RM ou TV

induzida na estimulagdo elétrica programada.

Pode ser considerada a ablacdo por cateter ou a ablacdo cirdrgica

concomitante para TV sintomdtica monomérfica mantida em

doentes com fungdo biventricular preservada como alternativa

a terapia com um CDI, desde que o procedimento seja realizado 1lb C
em centros altamente especializados e desde que se atinjam os

objetivos estabelecidos para a ablagdo (e.g. ndo-inducibilidade,

blogueio da condugdo ao longo das linhas de ablagdo).

“Classe de recomendacdo - ®Nivel de evidéncia - ‘Fracdo regurgitante por RM > 30 - 40%.
9Velocidade méxima > 3m/s - °Doentes com cirurgia prévia de CSVD utilizando homoenxertos,
enxertos de veia jugular bovina, bioproteses/condutos - ‘Confirmada por medicdes repetidas.

IndicacOes para estudo eletrofisiolégico e implantacdo de cardio-desfibrilhador
Deve ser implantado um CDI para prevencdo secundaria da MSC (doentes com para-
gem cardiaca ou TV mantida) (recomendacdo - IC). A implantacdo de CDI em pre-
vengdo primdria mantém-se controversa e, até a presente data, ndo existe esquema
ideal para estratificagdo de risco. Os doentes com sincope de origem inexplicada e
funcdo ventricular comprometida ou com outros fatores de risco para MSC devem
submeter-se a avaliagdo hemodinamica e EF. Na auséncia de uma causa reversivel,
deve ser considerada a implanta¢dao de um CDI.
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Recomendagdes para o seguimento

Todos os doentes com TDF devem ser alvo de um sequimento cardiaco para toda a
vida, periddico e anual na maioria dos casos. Todos os doentes devem fazer reqular-
mente uma RM, dependendo da patologia encontrada.

Complicacdes tardias a ter em consideracdo:

+ IP: quase sempre existe IP significativa apds uma reparacdo com patch tran-
sanular, o que pode, eventualmente, levar a dilatacdo e disfungdo sintomatica do
VD.

OCSVD residual: pode ocorrer no infundibulo, ao nivel da vélvula pulmonar, do
tronco pulmonar ou dos ramos.

CIV residual pode ser devida a deiscéncia parcial do patch ou insucesso do
encerramento completo no momento da cirurgia; pode levar a sobrecarga de
volume do VE.

As complicacOes adrticas podem ocorrer muitos anos apés a reparagdo cirdr-
gica inicial e incluem a dilatagdo progressiva da aorta e a IA (raramente h4 dis-
secdo da aorta).

Disfuncdo do VD e do VE (com insuficiéncia cardiaca) geralmente é a
consequéncia de IP livre, de longa duragdo, com +0CSVD. Em consequéncia da
dilatagdo do VD, poderd ocorrer IT significativa o que agrava a dilatagdo do VD.
A dilatagdo do VE pode resultar de shunts arteriais paliativos de longa duragdo,
de CIVs residuais e/ou de IA.

Tanto a disfun¢do do VD como a do VE podem ser devidas a cianose de longa
duracdo antes da reparacdo, e/ou a protecdo miocérdica inadequada durante a
reparacdo, a interagdes interventriculares adversas, dessincronia eletromeca-
nica ou anomalias das artérias corondrias.

Arritmias auriculares/ventriculares e MSC: os possiveis fatores de risco asso-
ciados a qualquer arritmia ventricular e a MSC sdo o QRS de duracdo =180 ms,
disfuncdo sistdlica ou diastdlica do VE e TV induzivel no exame EF.

A endocardite pode ser encontrada apés a SubVP tanto pela cirurgia como pela
via percutanea.

2.13 Atresia pulmonar com comunicagao interventricular
Avaliacdo diagnéstica
+ Ecocardiografia: Os resultados nos doentes reparados dependem do tipo de
reparacdo. Nos doentes ndo reparados, pode ser observada a auséncia do fluxo
direto do VD para a AP com um fluxo continuo em multiplos locais do Doppler a
cores nas CMAPs.
® ARM,a TAC e o cateterismo cardfaco sdo necessarios para determinar as fontes do
fornecimento do sangue aos pulmdes e a dimensdo das APs, para avaliar as CAPPs
e obter a hemodinamica. Nos doentes reparados, a RM é utilizada com os mesmos
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critérios que os indicados para os doentes com TF [para os volumes e fungdo do
VD, RP, dimensdo, formato e expansao das APs e dimensdo da aorta ascendente
e para o shunt residual (Qp:Qs)]. A angiografia rotacional a 3D e a sobreposicdo
de imagens a 3D assim como a fusdo das imagens por raios X e por ressonancia
magnética contribuem para uma avaliacdo exata.

Indicacdo para a intervencao

Para o sequimento e intervencdo em doentes com reparacdo do tipo Fallot com
patch transanular, consultar o capitulo 2.12; para os doentes com reparagdo através
de conduto valvulado entre o VD e a AP, consultar o capitulo 2.16.

Os doentes com atresia pulmonar + CIV ndo reparados, sobreviventes até a idade
adulta ou alvo de procedimentos paliativos prévios podem realmente beneficiar
da cirurgia moderna ou de procedimentos intervencionistas. Os doentes com APs
confluentes de boa dimensdo e aqueles com grandes CMAPs anatomicamente vidveis
para a unifocaliza¢do, que ndo desenvolveram doenca vascular pulmonar grave devido
a estenose protetora, devem ser considerados para cirurgia. Muitos doentes ndo repa-
rados podem, no entanto, ndo apresentar viabilidade para uma cirurgia adicional,
sobretudo devido & complexidade da sua vasculatura pulmonar. E fundamental apre-
ciar que, embora a cirurgia cardiaca possa melhorar o estado clinico ou o progndstico
(o Ultimo é puramente especulativo), é também uma causa importante de mortalidade.
A intervencdo por cateter pode incluir a dilatagdo por baldo/implantacdo de stent
nos vasos colaterais para realcar o fluxo do sangue pulmonar. Por outro lado, os
doentes com hemoptises graves podem necessitar de selagem dos vasos colaterais
em rotura.

Recomendagdes para o seguimento

Os doentes com atresia pulmonar + CIV devem submeter-se a um seguimento perié-
dico (pelo menos uma vez por ano). Para o tratamento do envolvimento multiorga-
nico relacionado com a cianose, consultar o Capitulo 1.3.

2.14 Transposicdo das grandes artérias

OPERAGAO DE SWITCH AURICULAR
Avaliacdo diagnéstica
+ A ecocardiografia fornece informacdo sobre a dimensdo e fungdo sistélica ven-

tricular subpulmonar e sistémica, sobre a obstrugdo da cdmara de safda subpul-
monar, sobre a RT, sobre as fugas ou sobre a obstrugdo dos baffles auriculares
e sobre a avaliacdo da drenagem venosa pulmonar. Os sinais de HP sdo muitas
vezes subtis - diminuicdo do achatamento do septo interventricular na sistole e
uma AP anormalmente larga - e podem ser dificilmente reconhecidos. A ETE é
Util na avaliacdo dos baffles.
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+ A RM fornece avaliacdo quantitativa mais fidvel e mais robusta da fungdo sisté-
lica do VD sistémico do que a ecocardiografia e da paténcia dos baffles auricula-
res. A dimensdo das grandes artérias pode ser medida de forma eficaz; uma AP
anormalmente larga e/ou um VE subpulmonar largo podem indicar HP. O shunt
relacionado com fugas no baffle pode ser quantificado (Qp:Qs). A presenca de
realce tardio com gadolinio no VD sistémico tem valor preditivo no desfecho
clinico.
A exclusdo da estenose do baffle superior ou as fugas no baffle (e tratamento)
sdo essenciais antes da implantacdo do PM/CDI ou da implantacdo dos cabos do
pacemaker novos/adicionais através do baffle superior.
A PECP é importante no seguimento para avaliacdo seriada da capacidade de
exercicio e da incompeténcia cronotrdpica. Tal facto pode também «desmasca-
rary as fugas no baffle (dessaturacdo) que sdo assintomdticas quando o doente
estd em repouso.
A monitorizacdo por Holter, o gravador de eventos e a prova de esforco sao
indicados para selecionar doentes se exisitir suspeita de bradicardia e/ou de
taquiarritmias.
+ O cateterismo cardfaco esta indicado quando a avaliagdo ndo invasiva é incon-
clusiva ou quando a suspeita de HP requer avaliagdo.

Tratamento médico

+ Disfuncdo sistdlica do VD sistémico: Ndo existem dados para apoiar a hipdtese
de que os inibidores ECA, ARAs, betabloqueantes ou antagonistas da aldoste-
rona - isolados ou combinados - melhoram o resultado. Ndo pode ser feita qual-
quer recomendagao.
Insuficiéncia sistémica do VD: No caso de insuficiéncia cardiaca evidente, os
diuréticos aliviam os sintomas. Embora ndo tenha sido demonstrado qualquer
beneficio com a terapéutica médica convencional da insuficiéncia cardiaca nos
doentes com VDs sistémicos, um certo nimero de doentes sintomaticos podera
beneficiar da prescrigdo «cldssicay de medicacdo para a insuficiéncia cardiaca.
« Arritmia: Os fdrmacos que diminuem a frequéncia cardiaca devem ser utilizados
com precaugdo, uma vez que ap6s o switch auricular, os doentes sdo propensos
a bradicardia e a DNS.
HP: O mecanismo exato da HP tem de ser esclarecido antes de ser considerado
um tratamento médico. A HP pds-capilar tardia apds cirurgia de switch auricular
parece ser a mais comum, estando contraindicado terapéutica vasodilatadora
especifica pulmonar.
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Indicacdes para a intervencdo

Recomendacdes para a intervencdo na transposicdo das grandes artérias
apos switch auricular

Recomendacdes Classe® Nivel®
Indicag6es para a intervencao cirirgica

Nos doentes sintomdticos com obstrucdo da auricula venosa
pulmonar, recomenda-se a reparacdo cirudrgica (a intervencdo
é raramente possivel).

Nos doentes sintomdticos com estenose no baffle, ndo elegiveis
para intervencdo percutanea, recomenda-se a cirurgia.

Nos doentes sintomdticos com fugas no baffle, ndo elegiveis para
encerramento percutaneo, recomenda-se a reparacdo cirurgica.

(2]

Nos doentes com insuficiéncia severa da vélvula AV sistémica

(tricdspide), sem disfuncdo sistdlica ventricular significativa

(FE > 40%), deve ser considerada a reparacdo ou a substituicdo lla c
valvular, independentemente dos sintomas.

N&o se recomenda a aplicacdo de banda na AP em adultos, como
forma de treino do VE, para subsequente switch arterial.

Indicagdes para a intervencdo por cateter

Nos doentes sintomdticos com estenose no baffle, recomenda-se
a implantacgdo de stent quando tecnicamente vidvel.

Nos doentes sintomdticos com fugas/estenose, no baffle e cianose
em repouso ou durante o exercicio, ou forte suspeita de embolia
paradoxal, recomenda-se a implantagdo de stent (coberto)

ou o encerramento por dispositivo, quando tecnicamente viavel.

Nos doentes com com fugas/estenose, no baffle e sintomas devidos
a shunt E-D, recomenda-se a implantacdo de stent (coberto)
ou o encerramento por dispositivo, quando tecnicamente vidvel.

(2]

Nos doentes assintomaticos com fugas/estenoses no baffle com

sobrecarga substancial do volume ventricular devido a shunt E-D,

deve ser considerada a implantagdo de stent (coberto) lla c
ou o encerramento por dispositivo, quando tecnicamente vidvel.

Nos doentes com fuga no baffle, que necessitem de PM/CDI, deve
ser considerado o encerramento da fuga por via percutanea, quando lla ©
tecnicamente vidvel e antes da inser¢do dos fios transvenosos.
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Recomendacdes para a intervencdo na transposicdo das grandes artérias
apods switch auricular (continuagao)

Indicacdes para a intervencdo por cateter (continuacdo)

Nos doentes assintomdticos com estenose no baffle, pode ser
considerada a implantagdo de stent quando tecnicamente vidvel.

1b c

Classe de recomendacdo - "Nivel de evidéncia.

Recomendac0es para o sequimento
Todos os doentes devem ser observados pelo menos anualmente. As complica¢des
tardias a considerar sdo:

Disfuncdo e insuficiéncia do VD sistémico

IT progressiva secunddria (vdlvula AV sistémica).

A bradicardia e a incompeténcia cronotrépicas sdo devidas a perda do ritmo
sinusal; a condugdo AV estd geralmente mantida

Taquiarritmia supraventricular, flutter dependente de istmo tipicamente cavotri-
cuspide, seguido de circuito por macro reentrada relacionado com as incisdes/
cicatrizes cirdrgicas; a fibrilhacdo auricular pode ocorrer na idade avangada. As
frequéncias cardiacas mais elevadas sdo muitas vezes mal toleradas em termos
hemodindmicos devido & incapacidade de aumentar a pré carga, consequéncia
de baffles auriculares (restritivos). A bradicardia provocada pela DNS pode faci-
litar as TAs.

Arritmias ventriculares: TV ou FV polimdrficas primdrias devidas a funcdo ven-
tricular comprometida e insuficiéncia cardiaca ou uma TV monomérfica por
reentrada causada por cicatriz/incisdo/ ou pelo patch, nas repara¢des com-
plexas; a TV ou a FV secundarias, precedidas por taquicardia supraventricular
(TSV) com condugdo rapida e concomitante isquemia do miocdrdio, pelo baixo
débito associado a TSV.

Estenose com obstrucdo do baffle superior (mais comum) ou do baffle inferior
Fuga do baffle, com shunt E-D e hiperfluxo pulmonar, ou shunt D-E, com cianose
e possivel embolia paradoxal.

Obstrucdo das veias pulmonares/obstrucdo venosa auricular, na maioria das
vezes no local onde as veias pulmonares se ligam a auricula venosa pulmonar/AD.
Pode desenvolver-se OCSVE, por procidéncia do septo interventricular no sen-
tido do VE subpulmonar de baixa pressdo, associado frequentemente ao movi-
mento anterior sistdlico da vélvula mitral.

A HP pode tornar-se evidente por vezes algumas décadas apés o procedimento
do switch auricular; € normalmente pés-capilar.

Morte por insuficiéncia cardiaca ou sUbita, provavelmente provocada por arritmia.
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OPERACAO DE SWITCH ARTERIAL
Avaliacdo diagnéstica

A ecocardiografia-Doppler dé informacdo sobre a funcdo do VE (global e regio-
nal); sobre estenoses no local das anastomoses arteriais, (frequentemente a
EP); mostra a insuficiéncia valvular da neo-aorta, o didmetro da raiz e da aorta
ascendente proximal e ainda, a angulacdo aguda do arco. A funcdo sistdlica do
VD pode ser avaliada e, se possivel, estimada a pressdo sistélica maxima do VD
(PSVD) (velocidade da IT).

Devido a sua posicdo, muito anterior e mesmo atrds do esterno, a visualizagdo
ecocardiogréfica da bifurcacdo de ambos os ramos pulmonares €, raramente,
possivel.

A ecocardiografia de sobrecarga é utilizada para avaliar as alteracdes da
contractilidade segmentar induzidas pelo esforgo.

A RM oferece uma avaliacdo quantitativa mais fidvel dos volumes ventriculares,
da FE e da dilatacdo ou insuficiéncia da neo aorta. O tronco e os ramos pulmo-
nares podem ser visualizados, na proximidade da raiz da neo aorta (dilatada).
A distribuicdo do fluxo pulmonar, esquerdo e direito pode ser calculado. A RM
em esforco é uma técnica alternativa para avaliar a perfusdo miocdrdica e um
possivel compromisso coronario, se clinicamente indicado.

A TAC é a técnica preferivel para exame imagiolégico ndo invasivo das artérias
corondrias, incluindo o ostium, na suspeita de estenose. A baixa incidéncia regis-
tada de problemas relacionados com as artérias corondrias torna questionavel se
os rastreios por rotina a elas dirigidos se justificam (ndo importa por que método).
As técnicas de medicina nuclear ja ndo sdo utilizadas como modalidade imagiol6-
gica de primeira escolha, mas tém ainda o seu papel, se outras técnicas ndo esti-
verem disponiveis ou na presenca de resultados inconclusivos ou contraditdrios.
0 cateterismo cardfaco, incluindo a coronariografia, estéd indicado no caso de
disfuncdo do VE e suspeita de isquemia do miocérdio. Igualmente, estd indicado
no caso de estenose grave dos ramos pulmonares e de suspeita de HAP.

Indicacdes para a intervencao

Recomendacdes para intervencdes na transposicdo das grandes artérias
apos operacdo de switch arterial

Recomendacdes Classe* Nivel®
Recomenda-se implantac¢do de stent ou cirurgia (depende

da causa) na estenose da artéria corondria causadora de C
isquemia.
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Recomendacdes para intervencdes na transposicdo das grandes artérias apos
operacgdo de switch arterial (continuacgao)

Recomendacdes Classe* Nivel®

Deve-se considerar a cirurgia se a raiz da neo-aorta medir
> 55 mm, tendo em atencdo a estatura média de um adulto

(consultar as recomendagdes sobre doenca valvular adrtica lla c
para substituicdo valvular, se IA severa da neo-aorta)

Deve-se considerar a implantacdo de stent na estenose

dos ramos da AP, independentemente dos sintomas, se lla c

estreitamento > 50% e se a PSVD > 50 mmHg e/ou na
presenca de perfusdo pulmonar diminuida.

Classe de recomendacdo - °Nivel de evidéncia - °A aplicacdo das recomendacdes da ESC sobre
doenca valvular cardiaca, caso a cirurgia seja necesséria, deve ter-se em atencdo, que se trata de
uma reoperacdo, pelo que sera tecnicamente mais dificil.

A OCSVD pode ser subvalvular, valvular (ambas raras) ou supravalvular (mais
comum). As indicacGes para o tratamento sdo semelhantes as indicadas no Capitulo
210, mas anatomias diferentes podem necessitar de abordagens diferentes.

Recomendagdes para o seguimento
Todos os doentes devem ser observados pelo menos anualmente. As complicagdes
tardias a ter em consideracdo, sdo:

+ Dilata¢do da raiz da neo-aorta, condicionando IA.

+ EP supravalvular e estenose dos ramos pulmonares (unilateral ou bilateral), uma
consequéncia da posi¢do muito anterior, face a aorta ascendente, como resul-
tado da técnica de Lecompte, e da raiz neo adrtica dilatada

+ A disfunc¢do do VE e arritmias ventriculares sdo raras: podem estar relacionadas
com problemas nas artérias corondrias, que foram reimplantadas na nova aorta.

+ Angulo agudo do arco aértico, pode provocar obstrucdo funcional e hipertensao.

OPERAGAO DO TIPO RASTELLI
Avaliagdo diagnéstica
+ Ecocardiografia-Doppler: deve ser avaliada a ligagdo entre o VE posterior e a

valvula adrtica anterior (devido a TGA), a funcdo da vélvula adrtica e os diame-
tros da raiz da aorta. A anatomia e a funcdo do conduto entre o VD e o tronco
pulmonar tem de ser visualizado e avaliado com recurso ao Doppler. A pressdo
sistélica do VD avaliada por medicdo da velocidade do jato da IT é de particular
importancia porque a técnica Doppler sobrestima muitas vezes o gradiente de
pressdo ao longo do conduto VD-AP.

53



+ A RM permite uma quantificacdo mais rigorosa dos volumes do VE e do VD,
dos didmetros adrticos e FE. O conduto VD-AP, muitas vezes dificil de visualizar
no ecocardiograma, e as APs periféricas podem ser imediatamente observadas
e medidas através da RM. Na presenca de CIV residual, pode ser calculado o
Qp:Qs.

+ O cateterismo cardiaco pode ser necessdrio para a avaliacdo hemodindmica da
estenose do conduto. A angiografia pode ser Gtil para a avaliacdo do nivel da
estenose e de estenose periférica da AP.

Indicacdes para a intervengao

Para o tratamento da estenose do conduto, consultar o Capitulo 2.10.

Se o shunt E-D através da CIV residual causar sintomas ou sobrecarga de volume
do VE significativa, deve ser realizado tratamento cirdrgico/percutaneo (recomen-
dacdo - IC).

Recomendacdes para o seguimento
Todos os doentes devem ser observados pelo menos anualmente. As complicacdes
tardias a considerar, sdo:

+ Estenose ou regurgitagdo do conduto valvulado entre o VD e a AP

+ OCSVE i.e. obstrugdo do fluxo do VE para a aorta

+ CIV residual

< 1A

+ Disfuncdo do VE

+ Arritmias, tanto ventriculares como supraventriculares

+ Endocardite no conduto valvulado

2.15 Transposicdo congenitamente corrigida das grandes artérias
Avaliacdo diagnéstica

+ A ecocardiografia-Doppler é a principal modalidade de diagnéstico, demons-
trando a dupla discordancia e identificando anomalias associadas (malformagdo
do tipo Ebstein da VT e IT, CIV, OCSVE e EP). A fungdo sistélica do VD e do VE e
a gravidade da IT podem ser avaliadas qualitativamente.

+ A RM fornece informagdo relativamente a anatomia intracardiaca e dos grandes
vasos e estd indicada para quantificar volumes, massa e FE ventriculares, espe-
cialmente quando a avaliacdo eco-Doppler da funcdo sistélica no VD sistémico é
dificil e menos fidvel.
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+ A monitorizacdo por Holter, o registo de eventos e EEF podem estar indicados na
detecdo de arritmias, no blogueio AV progressivo e na avaliacdo do risco de MSC.

+ O cateterismo cardiaco esta indicado quando a avaliagdo ndo invasiva é incon-
clusiva ou a HP necessita de ser avaliada (consultar os capitulos 1.2 e 1.3).

Tratamento médico

N&o existem dados para apoiar a hipétese de que os inibidores ECA, os ARAs, 0s
betablogueantes ou os antagonistas da aldosterona, isolados ou combinados,
melhoram os resultados. A prescri¢do por rotina destes medicamentos para prevenir
a insuficiéncia cardiaca/melhorar os resultados ndo estd recomendada.

Os diuréticos podem proporcionar o alivio dos sintomas se a insuficiéncia cardiaca
estiver presente. Embora ndo haja beneficio comprovado da terapéutica médica da
insuficiéncia cardiaca, relativamente aos resultados dos doentes com VDs sistémi-
cos, a medicagdo «cldssicay para a insuficiéncia cardiaca ou os ARAs podem propor-
cionar algum beneficio nos doentes mais sintomaticos

Indicacdes para a prevencdo

Recomendacdes para a intervencdo na transposicdo congenitamente
corrigida das grandes artérias

Recomendacées Classe* Nivel®

Nos doentes sintomdticos com IT severa e fungdo sistélica
do VD sistémico algo diminuida (FE > 40%), esta indicada a c
substituicdo da VT.

Nos doentes assintomdticos com IT severa e dilatacdo

progressiva do VD sistémico e/ou fungdo sistélica do VD

sistémico, algo diminuida (FE > 40%), deve ser considerada a lla c
substituicdo da VT.

Deve ser considerado o pacing biventricular no caso de bloqueio

completo AV ou de necessidade > 40% de pacing ventricular. lla ¢
Nos doentes sintomdticos com IT severa e funcdo sistélica do
VD diminuida (FE < 40%), pode ser considerada a substituicdo C

da VT.

2Classe de recomendacdo - °Nivel de evidéncia.

A insuficiéncia da vdlvula AV sistémica (tricispide) é frequentemente o foco do tra-
tamento cirdrgico. A reparacdo é raramente vidvel e, como norma, a substituicdo val-
vular é o tratamento preferencial. Uma FEVD < 40%, a PAP > 50 mmHg, fibrilhacdo
auricular e CF lll e IV da New York Heart Association (NYHA) estdo associadas com
mortalidade tardia.
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Recomendagdes para o seguimento

Os doentes com TccGA necessitam de seguimento anual e para toda a vida, num

centro especializado em CCA. As complicacdes tardias a ter em atencdo, sdo:
+ Disfuncdo e insuficiéncia do VD sistémico
+ IT progressiva (valvula AV sistémica)
+ OCSVD

+ Blogueio completo AV (perda anual de 2% da condugdo AV); é mais comum ap6s
areparacdo da CIV e/ou da substituicdo da VT e pode ocorrer durante a gravidez

+ TVs (extremamente raras)

2.16 Conduto do ventriculo direito para a artéria pulmonar
Avaliacdo diagnéstica

+ A ecocardiografia-Doppler proporciona informacdo sobre a dimensdo, formato
e fungdo de ambos os ventriculos, IP, IT e lesdes associadas. Os gradientes ao
longo do conduto podem ser dificeis de medir e ndo sdo fidveis. A pressdo do VD
estimada pela velocidade da IT deve ser utilizada para avaliar as estenoses no

conduto.

volumes e a massa do VD e para avaliar as APs.

ximidade do VD/conduto e de outras estruturas, ao espaco retroesternal.

A RM é utilizada para quantificar a estenose e/ou a requrgitacdo do conduto, os
As RM/TAC sdo Uteis para observar a anatomia das artérias corondrias e a pro-

O cateterismo, com avaliagdo hemodindmica, é sempre necessario se a inter-

vengdo for considerada. A angiografia fornece informacdo sobre o nivel da
estenose, sobre as estenoses periféricas da AP e sobre a anatomia das artérias

coronarias (anomalias/alteracdo do percurso).

Indicacdes para a intervengao

Recomendacdes para a intervencdo em doentes com condutos do ventriculo
direito para a artéria pulmonar

Recomendacées Classe® Nivel®

Os doentes sintomdticos com PSVD > 60 mmHg (pode ser
inferior no caso de fluxo reduzido) e/ou com IP¢ severa devem
ser submetidos a intervencdo (via percutanea é preferivel-
IPVP) se anatomicamente viavel.
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Recomendacdes para a intervencdo em doentes com condutos do ventriculo
direito para a artéria pulmonar (continuacao)

Recomendacdes Classe* Nivel®

Os doentes assintomdticos com OCSVD severa e/ou com
IP severa devem ser considerados para intervencdo, de
preferéncia percutanea (IPVP), se anatomicamente vidvel,
quando pelo menos um dos seguintes critérios estiver presente:
+ Diminuicdo objetivada da capacidade funcional (PECP) lla ©
+ Dilatacdo progressiva do VD para VTSVDi = 80 mL/m? e/ou VTD-
VDi =160 mL/m? e/ou progressdo da IT pelo menos moderada
+ Disfungdo sistélica progressiva do VD
+ PSVD > 80 mmHg

Classe de recomendacdo - "Nivel de evidéncia - Fracdo de regurgitacdo por RM > 30 - 40%.

Recomendacdes para o seguimento

Recomenda-se um seguimento regular pelo menos uma vez por ano. Deve ser dada
especial atencdo a capacidade de exercicio (PECP), a PSVD (gradiente do conduto),
a fungdo do VD, a IT e arritmias.

2.17 Ventriculos Gnicos

Este capitulo trata do coracdo ventriculo Unico (VU) ndo operado ou com cirurgia
paliativa. Para os doentes submetidos a operagdo de Fontan, consultar o Capitulo
218.

Avaliacdo diagnéstica
« A ETT-Doppler da informacgdo sobre a anatomia e fungdo cardiaca ao longo do
tempo. A abordagem segmentar no VU é indispensével dado a sua complexidade

no situs, orientacdo espacial e conexdes.

Os parametros/questdes/itens fundamentais da ETT para o diagndstico dos VUs s&o:

¢ Situs abdominal e auricular

+ Posicionamento do coracdo no térax e posicionamento do dpex

* Conexdes veno-auriculares, auriculo-ventriculares e ventriculo-arteriais

+ Informacdo morfoldgica e hemodindmica tem de ser obtida no conjunto
do coracdo

+ A anatomia exata da conexdo ventriculo-arterial e o seu estado funcional
tém de ser avaliados com pesquisa especial de obstdculo na aorta ou no
leito vascular pulmonar.

57



* A fungdo da valvula AV deve ser avaliada com enfoque especial na sua insu-
ficiéncia

+ Funcdo/hipertrofia ventricular

+ Tipo, dimensdo, nimero, localizacdo de CIA/CIVs

+ Aorta ascendente, crossa da aorta e aorta ascendente; detetar/excluir coartacdo

¢ APs - tronco, ramos e fontes de suprimento de sangue ao pulmao

* Visualizagdo de shunts (Blalock-Taussig, Waterston, etc.).

A RM é a modalidade imagioldgica de elei¢do para a anatomia extracardiaca,
incluindo as conexdes veno-auriculares e ventriculo-arteriais (@ TAC é uma
alternativa). Pode também ser obtida informacdo morfoldgica detalhada sobre
a anatomia intracardiaca. A RM é também o método de eleicdo para quantificar
o0s volumes ventriculares, a FE e a distribuicdo relativa do fluxo sanguineo nos
pulmdes, esquerdo e direito.

O cateterismo cardfaco é necessario quando se programa uma intervencdo, para
que a PAP e o gradiente transpulmonar (pode ser dificil avaliar a RVP neste
contexto) entre outros pardmetros hemodinamicos sejam obtidos. E mandatério
na preparacdo para cirurgia de Fontan! Na avaliacdo de shunts sistémicos para a
AP ou de Glenn - e suas sequelas (estenose dos ramos pulmonares) bem como,
de outras anomalias vasculares (colaterais ou fistulas arteriovenosas, etc.) - o
cateterismo também pode ser necessario.

Indicagdes para a intervencdo

Consideracoes e recomendagdes especiais para intervencdo nos doentes com
ventriculo Gnico

Recomendagdes Classe* Nivel®

Recomenda-se que os adultos com ventriculo Gnico, ndo

operado, ou com cirurgia paliativa se submetam a avaliacdo

cuidadosa em centros especializados, incluindo imagiologia c
multimodal e avaliacdo invasiva para decidir se podem

beneficiar de procedimentos cirlirgicos ou percutaneos.

Apenas os doentes cianéticos sintomaticos devidamente

selecionados, apds avaliagdo cuidadosa [(resisténcias

vasculares pulmonares baixas, fun¢do adequada da(s) lla (o
valvula(s) AV, fun¢do ventricular preservada)] devem ser

considerados como candidatos para a circulagdao de Fontan.

Devem ser considerados para coloca¢do de banda na AP ou
para estreitamento de uma banda previamente colocada, os
doentes com aumento do fluxo sanguineo pulmonar (pouco
provdvel na idade adulta).

lla C
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Consideracoes e recomendacgdes especiais para intervencdo nos doentes com
ventriculo Unico (continuagao)

Recomendacées Classe* Nivel®

Devem ser considerados para shunt de Glenn bidirecional,
os doentes com cianose severa e com diminui¢do do fluxo lla [
sanguineo pulmonar, mas sem elevacdo da PAP ou da RVP.

Podem ser considerados para shunt sistémico-pulmonar
os doentes com cianose severa, com diminui¢do do fluxo b ©
sanguineo pulmonar, sem indicagcdo para Glenn.

Devem ser considerados para transplante cardiaco ou coragdo-
pulmdo, os doentes em mau estado clinico, na auséncia de lla Cc
opgdo cirdrgica convencional.

Classe de recomendacdo - °Nivel de evidéncia.

Tratamento conservador
Consultar o capitulo 1.3 para o tratamento hematolégico e terapéutica especifica a
doenca vascular pulmonar.

Recomendagdes para o seguimento
A avaliacdo regular - pelo menos anual - é necessaria num centro especializado
em CCA.

2.18 Doentes apds cirurgia de Fontan
Avaliacdo diagnéstica

A ecocardiogradia-Doppler da informagdo sobre a fungdo ventricular e valvular.
Para examinar a circulagdo de Fontan, é necessario recorrer a ETE ou a outras
modalidades de avalia¢do imagioldgica.

As anélises sanguineas anuais, devem incluir hematologia, albumina sérica, fun-
¢do hepdtica e renal. Caso exista enteropatia perdedora de proteina, tem de ser
calculada a depuracdo da al-antitripsina.

A RM é (til para avaliagdo da circulacdo de Fontan, das veias colaterais e pulmo-
nares (e.g. obstrucdo da veia pulmonar direita por dilatacdo da AD) e dos trombos,
podendo a TAC fazé-lo também. A TAC necessita de um observador experimen-
tado para eliminar artefactos e falsos positivo. A RM da-nos volumes ventricula-
res, permeabilidade e fluxos da circulacdo de Fontan, avalia a regurgitacdo da
valvula AV, a obstrugdo subadrtica, a fibrose miocérdica e deteta trombos.
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Disfungdo hepatica, cirrose ou carcinoma hepatocelular sdo complicages
potenciais neste contexto. Uma avaliagdo laboratorial e imagiolégica do figado
(ecografia, TAC, RM) devem ser realizada regularmente.

O cateterismo cardiaco deve realizar-se em casos de edema de origem des-
conhecida, deterioracdo da capacidade funcional, arritmia de-novo, cianose
e hemoptise. Informa acerca da funcdo ventricular e valvular, hemodindmica
incluindo RVP, e sobre obstrugdo ou conexdes vasculares andmalas (ver acima).
A integracdo da RM com avaliagdo de fluxos (Débito Cardiaco) pode permitir
uma medi¢do mais exata da RVP.

Tratamento médico

Anticoagulacdo: A estase sanguinea na auricula direita e anomalias da coagu-
lagdo podem predispor para a trombose. O potencial para embolia pulmonar
recorrente subclinica (com aumento eventual da RVP) e para embolia sistémica
colocou a questdo de uma anticoagulagdo de longa duragdo. No entanto, ndo
existe qualquer evidéncia de beneficios e a pratica varia de centro para centro.
A anticoagulacdo é definitivamente indicada, na presenca de, ou com a histéria
de, trombo auricular, arritmias auriculares ou eventos tromboembdlicos.
Terapéutica anti-arritmica: A perda do ritmo sinusal pode precipitar um rapido
declinio hemodindmico e arritmias auriculares. A arritmia auricular sustentada
com condugdo AV rapida deve ser considerada uma emergéncia médica. A car-
dioversdo elétrica é a base do tratamento, visto que a terapéutica farmacolé-
gica ndo é, muitas vezes, eficaz. A amiodarona pode ser eficaz na prevencgdo de
recidivas, mas tem muitos efeitos secunddrios a longo prazo. O sotalolol pode
ser uma alternativa. Ndo se deve esperar muito para propor ablagdo por radio-
frequéncia, apesar de serem arritmias dificeis de tratar no laboratério de EEF.
Os PMs auriculares antitaquicardia podem ajudar. Se o pacing AV for necessario,
tem de se recorrer a uma abordagem epicdrdica. A ocorréncia de arritmias deve
levar rapidamente a uma avaliagdo hemodindmica. Além disso, uma abordagem
proativa da avaliacdo EF e da terapéutica por abla¢do (se indicado) deve ser
considerada, incluindo a conversao de Fontan, com cirurgia concomitante das
arritmias. A implantacdo de CDI em doentes selecionados pode ser considerada
(ver capitulo 1.3).

Terapéutica para EPP: A terapéutica médica permanece um desafio e foram ja
propostos diversos tratamentos (apds a exclusdo de problemas hemodinamicos)
incluindo a restri¢cdo de sal, dieta rica em proteinas, diuréticos, inibidores ECA
(podem ndo ser bem tolerados), esteroides, infusdo de albumina, heparina cré-
nica subcutanea, criacdo de uma fenestracdo (por intervencdo percutanea) e,
finalmente, a ponderacdo sobre a transplante.
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+ Vasodilatadores pulmonares: Os antagonistas dos recetores da endotelina e os
inibidores da fosfodiesterase tipo 5 podem ser considerados em doentes selecio-
nados com pressdo/resisténcia pulmonar elevada na auséncia de pressdo ven-
tricular telediastélica elevada. Os dados sobre a administracdo por rotina desta
medicagdo nos doentes de Fontan sdo presentemente limitados.

Indicagdes para a intervencdo

Consideracoes e recomendagdes especiais para a intervencdo apds operacao
de Fontan

Recomendacdes Classe® Nivel®

A arritmia auricular sustentada com condugdo AV rédpida é
uma emergéncia médica e deve ser rapidamente tratada com
cardioversdo elétrica.

A anticioagulagdo estd indicada na presenca de trombo
auricular, histéria de eventos tromboembdlicos ou arritmias
auriculares.

Recomenda-se que as mulheres com circulagdo de Fontan e com
complicagdes associadas sejam aconselhadas a ndo engravidar.

Recomenda-se o cateterismo cardiaco nos casos de edema
de origem inexplicada, diminui¢do da capacidade funcional,
arritmia de-novo, de cianose e de hemoptise.

Nos doentes com arritmias, deve ser considerada uma
abordagem célere, com ablacdo e avaliagdo eletrofisioldgicas lla @
(se adequado).

Deve ser considerada a avaliacdo imagioldgica reqular hepética
(ecografia, tomografia computorizada, ressonancia magnética).

Podem ser considerados os antagonistas dos recetores da
endotelina e os inibidores da fosdodiesterase tipo 5 em doentes
selecionados com pressdo/resisténcia pulmonar elevada na
auséncia de pressdo telediastdlica ventricular elevada.

Em doentes selecionados e com cianose significativa, pode ser
considerado o encerramento percutaneo da fenestra, desde
que uma avalia¢do cuidadosa antes da intervencdo, exclua
elevagdo da pressdo venosa central ou diminui¢do do débito
cardiaco.

(2]

Classe de recomendacdo - °Nivel de evidéncia.
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Recomendagdes para o seguimento

Como resultado destas mdltiplas questdes complexas, o cuidado a dispensar aos
doentes de Fontan é um dos maiores desafios dos médicos especializados em CCA.
Todos os doentes de Fontan devem ser seqguidos pelo menos uma vez por ano, através
de ecocardiografia, ECG, analises sanguineas e prova de esforgo. Os intervalos para a
realizagdo das RM e das ecografias hepdticas (ou tomografias computorizadas) tém de
ser decididos individualmente. Sera conveniente fazer uma avaliagdo da funcdo hepd-
tica basal com ressonancia magnética imagioldgica na primeira consulta de adultos
para orientar a frequéncia e a modalidade de seguimento baseada no grau das altera-
¢Oes hepaticas pré-existentes. Além disso, deve ser considerado um seguimento anual
com avaliagdes da funcdo hepdtica incluindo, por exemplo, a ecocardiografia hepatica
e a medicdo da alfa-fetoproteina, apés consulta no servico de hepatologia local.

Uma avaliagdo global é obrigatéria nos doentes com complexo clinico de «Fontan
em falénciay, devendo excluir-se obstrugdes minimas ao fluxo cavopulmonar e ao
retorno venoso pulmonar, que poderdo ter um impacto hemodindmico major.

2.19 Anomalias coronarias

Avaliacdo diagndstica

A TAC ¢é a técnica preferencial para avaliagdo de anatomia de alto risco, incluindo
caracteristicas tais como trajeto intramural e anomalias dos orificios (orificio em
fenda, com emergéncia em angulo agudo, orificio > 1 cm acima da juncdo sinotu-
bular).

A avaliacdo da isquemia induzida por esforgo fisico utilizando modalidades de ava-
liagdo imagioldgica avancada é a chave para a tomada de decisdo.

Indicacdes para a intervengao

Recomendacdes para o tratamento de doentes com artérias coronarias
anémalas

Recomendacdes Classe* Nivel®

Recomenda-se a avaliagdo imagioldgica funcional das
corondrias, ndo farmacoldgica (e.g. cintigrafia miocdrdica, RM ou C
eco de esforgo) para confirmar/excluir isquemia do miocdrdio.

A) Artérias coronarias com emergéncia anémala na artéria pulmonar
Recomenda-se a cirurgia nos doentes com OCEAP.

Recomenda-se a cirurgia nos doentes com OCDAP.

(2]

OCEAP - origem da corondria esquerda na artéria pulmonar
OCDAP - origem da corondria direita na artéria pulmonar
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Recomendacoes para o tratamento de doentes com artérias corondrias
anémalas

Recomendagdes Classe* Nivel®

A)Artérias corondrias com emergéncia anémala na artéria pulmonar
(continuagdo)

Deve ser considerada a cirurgia no caso de OCEAP ou OCDAP
nos doentes assintoméaticos com disfuncdo ventricular ou com lla ©
isquemia do miocdrdio atribuivel a anomalia coronaria.

B)Origem aértica anémala de uma artéria coronaria (OAAC)

Recomenda-se a cirurgia no caso de OAAC em doentes com
sintomas tipicos de angina que evidenciem isquemia do
miocardio induzida pelo esforco num territdrio correspondente
ou com anatomia de alto risco°.

(2]

Deve ser considerada a cirurgia nos doentes assintomdticos
com OAAC (direita ou esquerda) e com evidéncia de isquemia lla (o
do miocérdio.

Deve ser considerada a cirurgia em doentes assintomdticos
com OAACE sem evidéncia de isquemia do miocardio, mas com la G
anatomia de alto risco*.

Pode ser considerada a cirurgia nos doentes sintomaticos com
OAAC mesmo sem evidéncia de isquemia do miocdrdio nem
anatomia de alto risco.

Pode ser considerada a cirurgia nos doentes assintomdaticos
com OAACE , sem isquemia do miocardio e sem anatomia de
alto risco® quando se apresentam em idade jovem (< 35 anos).

N&o se recomenda a cirurgia nos doentes assintomaticos com
OAACD sem isquemia do miocardio e sem anatomia de alto
riscoc.

o

2Classe de recomendacdo.

°Nivel de evidéncia.

A anatomia de alto risco inclui caracteristicas tais como o curso intramural e anomalias no orificio
(orificio em fenda, com emergéncia em angulo agudo, orificio > 1 cm acima da jungdo sinotubular).
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Notas
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