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Abreviaturas e acronimos
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CAP
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hipertrofia ventricular esquerda

tracto de saida do ventriculo esquerdo
obstrucdo da camara de saida

do ventriculo esquerdo

artérias colaterais aorto-pulmonares major
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WPW
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New York Heart Association
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interventricular

hipertensao arterial pulmonar
pressao arterial pulmonar

canal arterial persistente

foramen oval patente

enteropatia exsudativa

pacemaker

implantagdo percutanea da valvula
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regurgitagdo pulmonar
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1. Preambulo

As Recomendacbes resumem e avaliam todas as
evidéncias presentemente disponiveis em relagdo a
determinada questdo com vista a ajudar os médicos a
seleccionar as estratégias de tratamento que melhor
se ajustam a determinado doente, com uma patologia
especifica, tendo em conta ndo s6 o impacto sobre os
resultados, mas também a relagdo risco-beneficio de
um diagndstico ou procedimento terapéutico especifico.
As Recomendagdes ndao se destinam a substituir os
manuais, tendo as suas implicacdes legais sido discutidas
anteriormente. As Recomendacgdes devem ajudar os
médicos a tomar decisdes na sua pratica clinica diaria.
No entanto, a decisdo final relativamente ao tratamento
de um determinado doente especifico deve ser tomada
pelo médico responsavel.

Nos Ultimos anos tém sido publicadas varias
Recomendagdes pela European Society of Cardiology
(ESC) e por outras sociedades e organizag0es.
Devido ao seu impacto na pratica clinica, foram
estabelecidos critérios de qualidade para a elaboragao
das recomendagdes com o intuito de tornar todas as
decisdes transparentes para o utilizador. Consulte
as normas relativas a elaboracdo e publicagdo das
Recomendacgdes da ESC no website (http://www.
escardio.org/guidelines-surveys/esc-guidelines/about/
Pages/rules-writing.aspx).

Os membros deste Grupo de Trabalho foram
seleccionados pela ESC para representar todos os
médicos envolvidos nos cuidados médicos de doentes
com esta patologia. Em resumo, sdo seleccionados
especialistas nas areas em questao com o propdsito de
levarem a cabo uma revisdo alargada das evidéncias
publicadas para o tratamento e/ou prevengdao de uma
determinada condigao. E efectuada uma avaliagao
critica dos processos diagnodsticos e terapéuticos,
incluindo a avaliacdo da relacao risco-beneficio.
Sempre que existam dados disponiveis, sdo também
incluidas perspectivas de resultados clinicos. O nivel de
evidéncia e a forgca das recomendagdes relativamente
a determinada opcdo de tratamento é ponderado e
classificado de acordo com escalas pré-definidas,
conforme apresentado nos Quadros 1 e 2.

Os especialistas das equipas de redacgao e revisao
forneceram declaracdes de todas as ligagcdes que
possam ser consideradas como fontes reais ou
potenciais de conflitos de interesse. Tais declaragdes
foram compiladas num sé ficheiro e podem ser
encontradas no sitio da Internet da ESC (http://www.
escardio.org/guidelines). Quaisquer alteracdes ao nivel
de conflitos de interesse que surjam durante o periodo
de redacgdo devem ser comunicadas a ESC. O relatério
do Grupo de Trabalho foi financiado na integra pela ESC
sem qualquer envolvimento das industrias farmacéutica,
cirdrgica ou de dispositivos médicos.

Cabe a Comissdo da ESC para as Recomendagdes
Praticas (CRP) acompanhar e coordenar a preparacgdo

das novas Recomendacgdes produzidas por grupos de
trabalho, grupos de peritos ou painéis de consenso. A
Comissdo é igualmente responsavel por apoiar estas
Recomendacdes.

Quadro 1 Classes de recomendacgoes

Classes de -
~ Definigao
recomendacgoes
Evidéncia e/ou consenso geral
Classe I de que determinado tratamento ou
intervencgdo é benéfico, (til e eficaz.
Evidéncias contraditérias e/ou
Classe II divergéncias de opiniGes sobre a
utilidade/eficacia de determinado
tratamento ou intervengao.
Evidéncias/ opinido maioritariamente
Lt a favor da utilidade/eficacia.
Classe IIb Utllldade_/ Aeflc_aua pouco comprovada
pelas evidéncias/opinido.
Evidéncias ou consenso geral
de que determinado tratamento
Classe III ou intervengdo néo é Uutil/eficaz

e que podera ser prejudicial
em certas situagdes.

Quadro 2 Niveis de evidéncia

Informacgdo recolhida a partir de
varios ensaios clinicos aleatorizados
ou meta-analises.

Informacdo recolhida a partir de um
Unico ensaio clinico aleatorizado ou
estudos alargados ndo aleatorizados.

Opinido consensual dos especialistas
Nivel e/ou pequenos estudos, estudos
de Evidéncia C retrospectivos

e registos

Nivel
de Evidéncia A

Nivel
de Evidéncia B

O documento concluido foi aprovado pelos
especialistas que constituem o Grupo de Trabalho e
submetido a revisdo por especialistas externos. O
documento foi revisto, aprovado e, por fim, publicado no
European Heart Journal.

Apéds a publicacdo, a divulgagdo da mensagem
reveste-se de capital importancia. Sdo Uteis para os
prestadores de cuidados a existéncia de versdes de
bolso ou que possam ser descarregadas para assistentes
pessoais digitais (PDAs). Alguns inquéritos tém
demonstrado que os utilizadores finais alvo nem sempre
tém conhecimento da existéncia das Recomendagdes ou
que simplesmente ndo as utilizam na pratica. Por esse
motivo, os programas de implementacdo das novas
recomendagdes sdo uma componente importante da
disseminagao do conhecimento. A ESC organiza reunides
dirigidas as Sociedades nacionais que dela fazem parte
e aos principais lideres de opinido europeus. Também
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podem ser realizadas reuniées de implementacgao
ao nivel nacional, assim que as recomendagdes
sejam aprovadas pelas sociedades membro da ESC e
traduzidas para os seus respectivos idiomas nacionais.
S&d0 necessarios programas de implementagcdo, uma
vez que esta comprovado que a evolugdo da doenga
pode ser influenciada de forma positiva pela aplicagao
minuciosa das recomendacoes clinicas.

Assim, a tarefa da elaboragdo de Recomendagses
integra ndo s6 conclusdes das mais recentes
investigagdes, mas também a criagdo de ferramentas
educativas e programas de implementagao das
recomendagdes. O circulo constituido pela investigagdo
clinica, a elaboracdo de recomendacgdes e a sua
implementacdo na pratica clinica sé se pode fechar
se forem efectuados inquéritos e registos de forma
a verificar que a pratica real e diaria cumpre o que é
recomendado nas recomendacdes. Estes inquéritos e
registos tornam ainda possivel a avaliagdao do impacto
da implementagao das recomendagdes sobre os
resultados dos doentes. No entanto, as recomendagdes
nado se devem sobrepor a responsabilidade individual dos
profissionais de salde de tomarem as decisGes ajustadas
com base nas circunstancias especificas dos doentes de
forma individualizada, de mutuo acordo com cada doente
e, se for caso disso e exigido, com o representante ou
encarregado do doente. Cabe igualmente ao profissional
de saude verificar as regras e regulamentos aplicaveis
aos medicamentos e dispositivos médicos a data da
prescrigdo do tratamento.

2. Aspectos especificos

O reconhecimento dos avangos no tratamento do
crescente nimero de adultos com malformacdes
cardiacas congénitas precipitou a publicagdo desta
actualizacdo da versdo anterior das Recomendacées
para o Tratamento da Cardiopatia Congénita no Adulto
(CCA) da European Society of Cardiology. A grande
maioria das cardiopatias congénitas (CC) e problemas
especificos associados, por um lado, e, o restrito limite
de espago das recomendagdes para a pratica clinica,
por outro, constituiram um verdadeiro desafio para
os grupos de redaccao de ambos os documentos.
Com vista a cumprir este objectivo, a versao anterior
constituiu uma fonte completa de consideracdes
gerais que se mantém relevantes [(http://www.
escardio.org/guidelines-surveys/esc-guidelines/
Pages/grown-up-congenital-heart-disease.aspx)].
Contudo, tornou-se necessario sintetizar a parte
relativa aos defeitos cardiacos congénitos especificos
e apresenta-la sob o formato de quadro. Esta situacao
podera nao ir ao encontro das necessidades do
leitor sempre que um documento de recomendagdes
é consultado no contexto da pratica clinica. Esta
nova versao tenta fornecer informagdes mais
pormenorizadas sobre os defeitos especificos,

tendo assim de se reduzir as consideragfes gerais
e as referéncias ao minimo possivel de forma a nao
ultrapassar os limites de espacgo permitidos.

O objectivo das recomendagdes para a pratica clinica
€ ter uma abordagem com base nas evidéncias, mas
numa especialidade relativamente recente que lida
com uma grande variedade de patologias e geralmente
com um numero reduzido de doentes existe falta de
dados consistentes. Torna-se, por isso, complicado
utilizar niveis de evidéncia como foi o caso em outras
recomendagdes. Infelizmente, a grande maioria
das recomendacdes tem por base o consenso entre
especialistas em detrimento de dados sélidos (Nivel de
evidéncia C).

3. Consideracoes gerais

3.1 Prevaléncia da cardiopatia
congénita no adulto e organizacao
dos cuidados

Dados precisos sobre a dimensdo e a composicao da
populacao com CCA sdo ainda insuficientes e sujeitos a
alteracdes constantes. A melhoria notavel na sobrevida
de doentes com CC originou um nimero crescente de
doentes com CCA, especialmente aqueles com uma
patologia mais complexa. Além do mais, alguns defeitos
[ex., comunicacado interauricular (CIA), coarctacdo da
aorta (CoA), anomalia de Ebstein e transposicdo das
grandes artérias congenitamente corrigida (TGAcc)]
podem ser diagnosticados pela primeira vez ja na idade
adulta. O relatério da 322 Conferéncia de Bethesda em
2000! calculava haver cerca de 2.800 adultos com CC
por cada um milhdo de pessoas, mais de metade com
defeitos de complexidade moderada ou elevada. E
sobretudo este niumero crescente de adultos com CC
de complexidade moderada e elevada que necessita de
cuidados especializados. E necessaria a organizagdo de
cuidados de salde especiais e de programas de formacgéo
para todos os envolvidos no tratamento da CCA que
satisfacam as necessidades desta populagdo especial.
Estd a ser preparada uma publicacdo da ESC com vista
a actualizar as recomendacdes sobre a organizacgao
do tratamento e da formagao em CCA. O presente
documento refere-se as anteriores recomendacgbes? da
ESC, nas quais se encontram recomendacdes mais
pormenorizadas relativas a transigdo dos cuidados
pediatricos para a fase adulta, a infraestrutura e
rede de centros especializados em CCA com modelos
funcionamento, a prestacdo efectiva de cuidados ao
doente e aos requisitos de formagdo. As recomendacdes
anteriores estratificaram o tratamento de doentes em
trés niveis: (i) doentes que necessitam de tratamento
exclusivamente em centros especializados; (ii) doentes
nos quais pode ser definido um tratamento partilhado
com os servigos de cardiologia geral de adultos; e (iii)
doentes que podem ser tratados em consultas “nao
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especializadas” (com acesso a tratamento especializado,
se necessario). De modo geral, o presente documento
ndo pretendeu atribuir um determinado nivel de
tratamento apenas em funcgdo do diagndstico. Embora
os defeitos complexos sejam facilmente encaminhados
para um nivel elevado de tratamento, até mesmo os
defeitos simples podem necessitar de tratamento
especializado em determinadas situagdes [ex., CIA
com hipertensdo arterial pulmonar (HAP)]. Ha, por
isso, muitos especialistas que consideram que o melhor
tratamento se obtem quando a maioria dos doentes
com CCA é observada pelo menos uma vez num centro
especializado, sendo depois feitas recomendacgdes
para definir intervalos de seguimento e o nivel de
cuidados de uma forma individualizada. E de extrema
importancia a existéncia de uma rede organizada de
centros especializados em articulagdo comos unidades
de cuidados primarios para adultos.

3.2 Diagnostico

Uma avaliagdo clinica minuciosa tem uma importancia
crucial para o diagnéstico de doentes com CCA. O
objectivo da andlise da histéria clinica do doente é o
de avaliar os sintomas actuais e passados, bem como
verificar a existéncia de eventos intercorrentes e
quaisquer alteracdes na medicacdo. O doente devera ser
questionado relativamente ao seu estilo de vida a fim de
detectar mudancas progressivas nas actividades diarias
e poder limitar a subjectividade na analise dos sintomas.
O exame clinico desempenha um papel fundamental
e inclui, durante as consultas de seguimento, uma
avaliacdo cuidadosa de quaisquer alteragdes nos dados
da auscultacdo, pressdo sanguinea ou aparecimento de
sinais de insuficiéncia cardiaca. O electrocardiograma
(ECG) e a oximetria do pulso sdo realizados de forma
rotineira juntamente com o exame clinico. A radiografia
de torax ja ndo é realizada de forma rotineira em cada
consulta, mas antes sob indicagao. No entanto, continua
a ser util no seguimento de longo prazo, proporcionando
informacdo relativa a alteragdes no tamanho e na
configuragcdo do coragao, bem como na vascularizagao
pulmonar.

As estratégias de investigacao da anatomia e fisiologia
das CC estdao a mudar rapidamente, com a passagem
de exames invasivos para protocolos nao invasivos
que incluem o ecocardiograma, assim como, mais
recentemente, a ressonancia magnética cardiovascular
(RMC) e a tomografia axial computorizada (TAC). As
técnicas nucleares podem ser necessarias em indicagdes
especiais.

O estudo das arritmias, principalmente em doentes
sintomaticos, pode obrigar ao recurso a monitorizacao
com Holter, gravador de eventos e, por fim, estudos
electrofisioldgicos (EF) (Ver Seccdo 3.3.2). A prova de
esforgco cardiopulmonar (PECP) tem desempenhado
um papel especialmente importante na avaliagdo e
seguimento de doentes com CCA. Desempenha um

papel importante na calendarizacao de intervengdes e
reintervencgoes.

3.2.1 Ecocardiograma

O ecocardiograma continua a ser o meio de investigacao
de primeira linha e continua a evoluir, com uma
avaliacdo funcional melhorada gracas a ecocardiografia
tridimensional, ao Doppler tecidular e seus derivados, o
ecocardiograma de contraste e com estudo de perfusao.
O ecocardiograma transesofagico (ETE) com qualidade
de imagem superior em adultos é indicado em alguns
casos, mas é necessario apenas numa minoria de
situacdes. E excelente para a monitorizagdo cardiaca
durante intervenges como o encerramento de CIA, mas
em geral o doente tem de ser sedado ou submetido a
anestesia geral. O ecocardiograma intracardiaco pode
ser utilizado em alternativa, mas com um custo muito
superior.

O ecocardiograma fornece, na maioria das situacdes,
informacdo relativa a anatomia cardiaca basica,
incluindo orientagdao e posigao do coragao, retorno
venoso, ligacdo entre auriculas e ventriculos e origem
das grandes artérias. Permite a avaliacao da morfologia
das camaras cardiacas e da fungdo ventricular e
permite a detecgdo e avaliagdo de lesdes causadas
por shunts, bem como da morfologia e fungdao das
valvulas cardiacas. A avaliagdo da sobrecarga do
volume ventricular (aumento no volume telediastdlico
e no volume sistdlico) e a avaliagdo da sobrecarga de
pressao (hipertrofia, aumento da pressao ventricular)
sdo extremamente importantes. A informacao
ecocardiografica com Doppler também inclui dados
hemodindmicos como os gradientes através de
obstaculos e a pressao do ventriculo direito (VD)/
pressao arterial pulmonar (PAP) (obtidas a partir da
velocidade de regurgitacdo tricuspide [RT]), mas
também calculos de débito. Embora o ecocardiograma
possa fornecer muita informacgdo, depende do utilizador
e da sua experiéncia especifica em doentes com CCA;
estas limitagdes devem ser tidas em consideragao. A
avaliagdao dos volumes e fungao ventricular pode ser
dificultada pela geometria e dessincronia regional,
especialmente em VD sistémicos e nao sistémicos e
coragdes univentriculares (CUV). Os gradientes por
Doppler por vezes podem ser erréneos, especialmente
no caso de obstrucdao da camara de saida do ventriculo
direito (CSVD), CoA e estenoses em série. A visualizacao
do retorno venoso e das grandes artérias pode ser
dificil.

O ecocardiograma €, ndo obstante, a ferramenta de
diagndstico de primeira linha. Dependendo da qualidade
do ecocardiograma e da informacdo em falta, podera ser
necessario recorrer ainda a outro tipo de imagiologia
nao invasiva ou realizar a avaliacdo hemodinamica.

3.2.2 Ressonancia magnética cardiaca
A ressonancia magnética cardiaca (RMC) tem-se tornado
cada vez mais importante para os doentes com CCA e
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€ um instrumento essencial num centro especializado.

Permite uma excelente reconstrugdo anatémica

tridimensional que ndo é limitada pelo tamanho do corpo

ou por janelas acusticas, e tem uma resolucdo espacial e

temporal em rapido aperfeicoamento. E particularmente

util para medicBes volumétricas, avaliagdo dos vasos e

deteccgdo de fibrose miocardica. As recomendagdes da

ESC para o uso de RMC em doentes com CCA foram

publicadas recentemente.3?

Na pratica clinica, para avaliacdo de CC em adultos, a

RMC esta indicada em varias circunstancias:

¢ RMC como alternativa ao ecocardiograma, quando
as técnicas oferecem o mesmo tipo de informacéo,
mas ndo é possivel obter um ecocardiograma com
qualidade suficiente. Grande parte da informacao
descrita na Seccgdo 3.2.1 também pode ser obtida por
RMC, embora o ecocardiograma seja melhor a calcular
gradientes e PAP e a detectar estruturas pequenas e
muito mdveis, como vegetacoes.

e A RMC é um método de apoio quando as medicGes
por ecocardiograma estdo no limite ou sdao duvidosas:
Os volumes do ventriculo esquerdo (VE) e a fracgdo
de ejeccdo do ventriculo esquerdo (FEVE) podem
ser determinantes para o tratamento de doentes
com CCA (especialmente em caso de sobrecarga do
volume), sendo o mesmo aplicavel a quantificagdo de
regurgitagdo valvular. Quando os valores obtidos por
ecocardiograma com Doppler estao no limite ou sao
duvidosos, deve ser realizada uma RMC como método
secundario para confirmar ou desmentir os valores
ecocardiograficos antes da tomada de decisdes
clinicas.

e Indicagcdes em que a RMC é considerada superior ao
ecocardiograma e deve ser utilizada regularmente
quando a informagao é essencial para o tratamento do
doente. Tais indicagOes incluem:

O a quantificagdo dos volumes do VD e fracgao de
ejeccao do ventriculo direito (FEVD) [tetralogia de
Fallot (TF)], VD sistémico]

O a avaliagao da OCSVD e dos condutos do VD para a
artéria pulmonar (AP)

O a quantificagao da regurgitagao pulmonar (RP)

O a avaliagdo das artérias pulmonares (estenoses,
aneurismas) e da aorta (aneurisma, dissecgao,
coarctagao)

O a avaliagdo de veias sistémicas e pulmonares
(conexd@o andmala, obstrucdo, etc.)

O colaterais e malformacdes arteriovenosas (a TAC é
superior)

O anomalias coronarias e doenga arterial coronaria
(DC) (a TAC é superior)

O avaliacdo de massas intra e extracardiacas (a TAC
é superior)

O quantificacdo da massa miocardica (VE e VD)

O deteccdo e quantificagdo de fibrose/cicatriz no
miocardio (realce tardio com gadolinio)

O caracterizagdo dos tecidos (fibroses, gorduras,
ferro, etc.)

Actualmente, os doentes com pacemakers (PM) ou
cardioversores desfibrilhadores ndo devem realizar RMC
e, neste caso, a TAC oferece uma alternativa.

3.2.3 Tomografia axial computorizada
A TAC desempenha um papel cada vez mais importante
no exame imagioldgico de doentes com CCA,
proporcionando excelente resolucao espacial e rapidez
na aquisicdo de imagem. E especialmente adequada
para exames imagiologicos de artérias coronarias
epicardicas e de artérias colaterais e para avaliar
doenga pulmonar parenquimatosa. Permite avaliar
a dimensdo e a fungdo ventriculares com resolugao
temporal inferior em comparacdo com a RMC. A principal
desvantagem da maioria dos sistemas de TAC actuais é
a dose elevada de radiacdo ionizante, tornando pouco
atractiva a ideia da sua utilizagdo em repetida. A TAC
estd actualmente muito mais disponivel do que a RMC,
pelo que é importante em situacdes agudas. Por outro
lado, avancos recentes, com novas técnicas de aquisigcdo
como o gating prospectivo, reduzem substancialmente
a quantidade de radiagdo, o que no futuro proximo
pode tornar a TAC numa alternativa mais atraente
comparativamente a RMC.

Todas estas técnicas requerem técnicos especializados
em CC complexas bem como em imagiologia, o que tem
implicacGes ao nivel da formacao e dos recursos.

3.2.4 Prova de esforc¢o cardiopulmonar

A prova de esforgo desempenha um papel primordial
na populacdo com CCA, em que a qualidade de
vida e a capacidade funcional sdo medidas do éxito
das intervengdes. A prova de esforco tradicional
utiliza protocolos concebidos essencialmente para a
estratificacdo do risco na doenga cardiaca isquémica
gue normalmente ndo sdo apropriados para doentes
com CCA. A prova de esforgo cardiopulmonar (PECP),
incluindo a avaliacdo da capacidade de exercicio
objectiva (tempo, consumo maximo de oxigénio),
eficiéncia na ventilagdo (curva VE/VCO?2), resposta
cronotrdpica e tensional, bem como arritmia induzida
pelo exercicio, permite uma avaliacdo mais alargada da
funcdo e da capacidade fisica e os resultados apresentam
boa correlagdo com a morbilidade e mortalidade em
doentes com CCA.* A prova de esforgo seriada deve, por
isso, fazer parte dos protocolos de seguimento a longo
prazo e de ensaios com intervengao. Desempenha um
papel importante na calendarizagdo de intervengdes e
reintervencgoes.

3.2.5 Cateterismo cardiaco

O cateterismo cardiaco destina-se actualmente apenas
ao esclarecimento de questbes anatdmicas e fisioldgicas
especificas ou a intervengdes. A avaliacdo da resisténcia
vascular pulmonar (RVP), da fungdo diastélica VE e VD
e dos gradientes de pressao e a quantificagdo de shunts
quando a avaliagdo nédo invasiva ndo é conclusiva, a
coronariografia e a avaliagdo dos vasos extracardiacos,
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como as artérias colaterais aorto-pulmonares, séo
algumas das indicagdes que se mantém.

Em lesdes provocadas por shunt com hipertensao
pulmonar documentada por ecocardiograma com
Doppler (PAP > 50% da pressdo sistémica), o
cateterismo é sempre essencial para a tomada de
decisdOes terapéuticas. O calculo da RVP obriga a que
o fluxo pulmonar seja medido com rigor, o que podera
ndo ser facil, especialmente em CC complexas. Pode ser
necessario obter uma medida exacta do consumo de
oxigénio, em vez de uma mera estimativa. Se a HAP for
severa, podera ser necessario testar a vaso-reactividade
antes de decidir pela intervencdo (encerramento do
shunt). Por norma, é utilizado oxigénio, mas o 6xido
nitrico é preferivel.s

A angiografia coronaria deve ser efectuada antes da
cirurgia em homens com idade > 40 anos, em mulheres
na pés-menopausa e em doentes com sinais ou factores
de risco de DC.

3.3 Consideracoes terapéuticas

Com algumas excepgdes, o tratamento médico é
basicamente de suporte (por exemplo, para insuficiéncia
cardiaca, arritmias, hipertensdo pulmonar e arterial
sistémica, prevencdo de eventos tromboembdlicos ou
endocardite) e as anomalias estruturais significativas
normalmente necessitam de tratamento interventivo.

3.3.1 Insuficiéncia cardiaca

A insuficiéncia cardiaca € um problema frequente na
populacdo com CCA. Em geral, os especialistas em
CCA tentam seguir as recomendacgdes actuais para
tratamento de insuficiéncia cardiaca.® Todavia, visto
que a fisiopatologia da disfungdo cardiorrespiratéria é,
frequentemente, muito diferente da circulacao “normal”,
podera ser dificil extrapolar resultados obtidos em
estudos publicados para doentes com CCA, em especial
em situagBes como a transposicdo das grandes artérias
(TGA) com cirurgia de switch auricular (técnica de
Mustard ou Senning) ou como a circulagdo de Fontan.
Os poucos dados disponiveis sobre o tratamento
de insuficiéncia cardiaca em doentes com CCA néo
sdo conclusivos e sdo extrapolados de um nimero
reduzido de doentes. Portanto, em geral, ndo é possivel
apresentar recomendacdes especificas para CCA. A
terapia de ressincronizagdo cardiaca (TRC) tem sido
alvo de interesse crescente na sua aplicacdo em doentes
com CCA que tenham insuficiéncia cardiaca congestiva.
Por enquanto, existem poucas evidéncias a partir das
quais se possam definir indicagdes e resultados.

3.3.2 Arritmias e morte subita cardiaca

As arritmias sdo o principal motivo de internamento
de doentes com CCA e sdo uma causa cada vez
mais frequente de morbilidade e de mortalidade.” A
estratificacdo do risco, a investigacdo e a escolha
de tratamento sdo frequentemente diferentes das

aplicadas ao coragdo com uma anatomia normal.
Para além disso, o aparecimento de arritmias podera
ser um sinal de descompensacdo hemodindmica e o
risco associado as arritmias podera ser ampliado na
presenca frequente de uma circulagcdo anormal. Os
cardiologistas de adultos, e até os electrofisiologistas,
ndo tém muitas vezes conhecimento destes aspectos.
A ablagdo por cateter habitualmente obtém resultados
piores em doentes com CCA do que em outros doentes,
mas estdo a melhorar gragas aos progressos técnicos.
Embora obrigue o executante a possuir competéncias
especificas, a ablagdo por cateter deve ser considerada
quando é necessario actuar em caso de taquiarritmia
sintomatica e em que é possivel executar tratamento
interventivo. Frequentemente, a terapéutica com
recurso a farmacos antiarritmicos é mal tolerada devido
aos efeitos inotrdpicos negativos e a outros efeitos
secundarios. Existem poucos dados relativamente a sua
seguranca e eficacia.

A morte subita cardiaca (MSC) é particularmente
preocupante em doentes com CCA. Os cinco defeitos
com o risco reconhecido mais elevado de MSC tardia
sdao TF, TGA, transposicdao das grandes artérias
congenitamente corrigida (TGAcc), estenose aodrtica
(EA) e coragdo univentricular.8® Foram definidos diversos
factores de risco (ver Seccdes 4.10 e 4.12). A sincope
de etiologia desconhecida é um evento alarmante. Até
ao momento, ndo foram devidamente estabelecidos
os algoritmos para avaliacdo do risco de MSCC nem
as indicagOes para implantacdo de um cardioversor
desfibrilhador implantavel (CDI). As recomendacbes
actuais sobre a prevencao de MSC?® apresentam as
seguintes recomendagbes para doentes com doenca
coronaria:

e A implantagdo de CDI esta indicada para sobreviventes
de paragem cardiaca apds exclusdo de causas
reversiveis (IB°).

e Os doentes com TV espontanea mantida devem ser
submetidos a hemodinamica invasiva e avaliagdo EF.
A terapéutica recomendada inclui ablagdo por cateter
ou ressecgdo cirurgica para eliminar a TV. Caso estas
ndo tenham sucesso, é recomendada a implantacgdo
de CDI (IC9).

¢ A hemodindmica invasiva e a avaliacdo EF sédo
aceitaveis em doentes que sofram de sincope de
etiologia desconhecida e fungdo ventricular deficiente.
Na auséncia de uma causa definida e reversivel é
razoavel a implantacdo de CDI (IIaB9).

e Em doentes com couplets ventriculares ou TV nao
mantida podera considerar-se a execucdo de um teste
EF para determinar o risco de TV mantida (IIbC?).

e A terapia antiarritmica profilactica ndo é indicada
para doentes assintomaticos com extrasistoles
ventriculares isoladas (IIIC?).

3.3.3 Tratamento cirargico
Muitos doentes com CCA ja terdo sido submetidos a
intervencdes cirudrgicas na infancia, mas a cirurgia
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na idade adulta podera ser necessaria em multiplas

circunstancias:

(i) Doentes submetidos a reparagdes anteriores e com
complicacGes hemodinamicas residuais ou novas.

(ii) Doentes com problemas que ndo tenham sido
diagnosticados ou que nao foram considerados
suficientemente graves para implicar cirurgia na
infancia.

(iii) Doentes com antecedentes de cirurgias paliativas.

A cirurgia em doentes com CCA (incluindo anestesia
e cuidados intensivos) é muito diferente da cirurgia
cardiaca convencional em adultos e este é um forte
argumento para a concentragdo de recursos em
unidades especializadas, tanto para o tratamento como
para a formacao.

Convém ter presente que mesmo as cirurgias
ndo cardiacas simples podem acarretar um risco
elevado; a consulta de especialistas, um planeamento
pré-operatorio cuidado e a monitorizacdo intraoperatoria
sdo essenciais para evitar complicagdes.

Uma das questdes actuais mais problematicas
relativamente a cirurgia em doentes com CCA é o
transplante cardiaco e cardiopulmonar. A crescente
complexidade dos doentes com CCA (toracotomias
anteriores, presenca de colaterais aorto-pulmonares,
etc.) pode afectar o resultado e, por outro lado, a
questdo dos dadores tem-se agravado de tal forma que
em muitos paises estes doentes raramente recebem
transplante. As alternativas, como o suporte mecanico
a longo prazo e/ou a xenotransplantagdo, sao portanto
areas de investigagdo importantes.

3.3.4 Cateterismo de intervengao

Verificou-se um aumento acentuado no nimero e nas
indicagdes dos procedimentos por cateterismo de
intervencdo em doentes com CCA, o que em alguns
casos evita o recurso a cirurgia. Em outros casos,
conseguem-se melhores resultados no tratamento
de malformagGes cardiacas congénitas através de
uma abordagem colaborativa (“hibrida”) que inclui
intervencdo por cateterismo e cirurgia. As técnicas
mais recentes incluem a implantacdo de stents nos
vasos sistémicos ou pulmonares e a implantagéo
de valvulas percutéaneas. A decisdo de efectuar uma
intervencdo deve apoiar-se num processo de revisao
rigorosa pelos pares e em discussGes multidisciplinares,
uma vez que existem poucos dados que sustentem
a nao inferioridade de muitas destas abordagens
relativamente a cirurgia.

Uma unidade especializada em CCA necessita de ter
um programa de intervengao, assim como instalagdes
apropriadas e pessoal médico e técnico. No futuro, é
possivel que isto inclua salas hibridas de imagiologia,
cateterismo e cirurgia.

3.3.5 Endocardite infecciosa
O risco de endocardite em doentes com CCA é
significativamente mais elevado do que na populagao

geral, com variagdes significativas entre lesdes.
As Recomendacbes da ESC para a prevengao,
diagndstico e tratamento da endocardite infecciosa
(EI) foram actualizadas recentemente e o presente
documento remete para essas recomendacgdes
para mais informagdes (http://www.escardio.
org/guidelines-surveys/esc-guidelines/Pages/
infective-endocarditis.aspx). Nao podemos esquecer
que uma boa higiene oral e consultas dentarias de
rotina sdo importantissimas para reduzir o risco de
EI. As medidas de assepsia sdo obrigatoérias durante a
manipulacdo de cateteres venosos e durante qualquer
procedimento invasivo, tendo em vista a reducao
da taxa de EI associada aos cuidados de saude. Os
doentes com CCA devem também ser desencorajados
de fazer piercings e tatuagens.

A abordagem da profilaxia da endocardite com
antibidtico alterou-se por varios motivos. A bacteriémia
transitdria ocorre ndo s6 apos intervengdes dentarias,
mas também frequentemente no contexto de
actividades da rotina diaria, como a escovagem dos
dentes, a higienizagdao com fio dental ou a mastigagao.
Devido a escassez de provas cientificas da eficacia
da profilaxia antibiética, ao nimero estimado muito
elevado de doentes que é preciso tratar para prevenir
um Unico caso de EI, ao risco existente, embora
reduzido, de anafilaxia, e ao problema geral de
aparecimento de microrganismos resistentes decorrente
do uso generalizado e frequentemente desajustado de
antibidticos, os peritos sdo unanimes em recomendar o
uso profilactico de antibidticos apenas aos doentes com
o risco mais elevado de EI submetidos a intervengdes
de risco maximo (IIaC). Esta recomendacao inclui os
seguintes grupos de doentes:

e Doentes com prétese valvular ou material protésico
utilizado para reparagao de valvula cardiaca

e Doentes com EI prévia

e Doentes com CC:

O CC ciandtica sem reparacgdo cirdrgica ou com

defeitos residuais, shunts paliativos ou condutos

O CC apods reparagdo com material protésico, seja ele
colocado através de cirurgia ou técnica percutanea,
até 6 meses apos a realizagao do procedimento (até
endotelizagao).

O Quando persiste um efeito residual no local da
implantacdo de um dispositivo ou material protésico
através de cirurgia ou técnica percutanea.

A recomendacdo estd limitada a procedimentos
dentarios que requeiram manipulagdao das gengivas ou
da regido peri-apical ou perfuragao da mucosa oral.
Ndo sdo recomendados antibidticos para cirurgias
respiratdrias, gastrointestinais, genito-urinarias,
dermatoldgicos ou musculo-esqueléticas, excepto se
existir uma infeccdo ja diagnosticada.

A actualizagdo das recomendacgdes altera
significativamente a pratica estabelecida de médicos
de familia, cardiologistas, dentistas e seus doentes. Por
motivos éticos, estes especialistas precisam de discutir
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os potenciais beneficios e perigos da profilaxia antibiotica
com os seus doentes antes de ser tomada uma deciséo
final. Mesmo apods a revisdo e discussdo informadas,
alguns doentes (e médicos até) podem desejar manter a
profilaxia de rotina em casos individuais e essas opinides
devem ser respeitadas.

3.4 3.4 Problemas nao cardiacos

Os doentes com CCA enfrentam inimeros desafios
ndo cardiacos, entre os quais a cirurgia ndo cardiaca,
exercicio e desporto, contracepcgdo e gravidez, e
problemas sociais e psicoldgicos (os quais ndo poderdo
ser abordados em pormenor neste documento). Por
outro lado, pode ser dificil obter seguro de vida e de
saude.

Os especialistas em CCA devem estar informados
e preparados para ajudar os doentes e suas familias
relativamente a questles psico-sociais frequentes e
trabalhar numa base multidisciplinar para oferecer
apoio psicologico. Muitos destes aspectos devem ser
discutidos logo durante o processo de transicdao da
consulta pediatrica para a de adultos.

3.4.1 Seguros

Ndo obstante as recomendacdes das sociedades
cardiacas, os tipos de seguros variam ndo sé entre
paises, mas também dentro dos proprios paises
e a discrepéancia entre as apodlices e os resultados
conhecidos é surpreendente. Por exemplo, em alguns
paises, os seguros de salde ndo cobrem os tratamentos
de condigGes cardiacas, o que tem repercussdes
importantes nos sistemas médicos “baseados em
seguros”. Actualmente, os doentes devem avaliar
e comparar as ofertas e as associagdes de doentes
podem ajudar. No futuro, terdao de ser desenvolvidas
estratégias nacionais de seguros consistentes para
evitar que os cuidados médicos sejam comprometidos
por consideragdes financeiras. Outro problema consiste
na recusa frequente de seguros de vida em doentes
jovens com patologias cardiacas subjacentes.

3.4.2 Exercicio fisico e desporto

As recomendacgdes para a pratica de exercicio fisico
e desporto devem ter por base a capacidade do
doente, o impacto sobre a hemodinamica subjacente
e o risco de descompensacao aguda e de arritmias. O
aconselhamento deve considerar o tipo de desporto
e os niveis de esforgo previstos. Os testes formais
sdo inestimaveis e, em geral, os médicos tém sido
ultra-conservadores no seu aconselhamento conselhos.
A participacdo em exercicio fisico regular tem
beneficios bem documentados no que diz respeito a
forma fisica, ao bem-estar psicoldgico e a interacgéo
social ao mesmo tempo que tem efeitos positivos sobre
os riscos futuros de doencga cardiaca adquirida. Em
termos de recomendacdo geral, o exercicio dindmico
é mais adequado do que o exercicio estatico. Em

doentes com doenca cardiaca conhecida, a ocorréncia
de morte subita durante a pratica de exercicio é
muito rara.l® Recomendacles pormenorizadas para a
participacao em desportos de competicao ultrapassam
0o ambito deste documento e foram publicadas
anteriormente.'12 Algumas lesGes ndo sdo compativeis
com desportos de competicdo, devido a sua gravidade/
complexidade morfoldgica e a tendéncia para arritmias
graves, incluindo a sindrome de Eisenmenger,
hipertensdo arterial pulmonar (HAP), coracgao
univentricular, anomalias das artérias coronarias,
anomalia de Ebstein, TGAcc e TGA reparada através de
switch auricular ou procedimento de Rastelli.t?

3.4.3 Gravidez, contracepgao

e aconselhamento genético

A maioria dos doentes com CCA tolera bem a gravidez,
mas os cuidados especializados sdo prestados em
melhores condigdes por uma equipa multidisciplinar,
que inclua cardiologia com experiéncia em CCA,
obstetricia, anestesia, hematologia, neonatologia e
genética. O aconselhamento atempado devera ser um
componente essencial dos servigos prestados. A equipa
devera estar envolvida na gravidez desde cedo a fim
de planear os cuidados pré-natais, incluindo o parto
e 0 acompanhamento poés-parto. A HAP grave (em
doentes com Eisenmenger e outros) continua a ser uma
situacdo com uma taxa de mortalidade materna elevada
(30-50%)*4, ndo obstante as novas terapéuticas, e as
mulheres devem ser desaconselhadas a engravidarem.
Outras condigGes associadas a um risco materno elevado
sdo a obstrucgdo grave da camara de saida/entrada
do coracgao esquerdo, deficiente fungcdo ventricular
sistémica [fracgdo de ejecgdo (FE) <40%)] e dilatagdo
da raiz da aorta na sindrome de Marfan e em sindromes
semelhantes (Ehlers-Danlos, Loeys-Dietz). A cianose
representa um risco significativo para o feto, com baixa
probabilidade de nado vivo (< 12%) se a saturacao de
oxigénio for < 85%.15 Em todos os outros casos de CCA,
0 aconselhamento deve ser individual e dependente da
lesdo. Recomendacgoes detalhadas da ESC para gravidez
e doencas cardiacas serdo publicadas proximamente.
Deve ser considerado o aumento significativo do débito
cardiaco e a diminuigcdo da resisténcia vascular periférica
na gravidez, com consequéncias hemodindmicas para as
diferentes lesdes. O estado funcional antes da gravidez
e eventos cardiacos prévios tém um valor progndstico
determinante. Um estudo prospectivo identificou FE
ventricular sistémica < 40%, classe funcional da New
York Heart Association (NYHA) basal>II ou cianose,
obstrucdo do coracao esquerdo [area valvular adrtica
(AVA) < 1,5 cm? e gradiente > 30 mmHg, area da valvula
mitral < 2,0 cm?] e evento cardiaco anterior (insuficiéncia
cardiaca, acidente vascular cerebral ou arritmia) como
factores de risco.’®* Em doentes que ndo apresentam
estas alteracBes (e sem HAP, valvula cardiaca mecanica
ou dilatacdo da aorta), o risco associado a gravidez é
relativamente baixo.
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O ecocardiograma fetal devera ser recomendado as
16-18 semanas de gestacao.

Devera considerar-se os potenciais efeitos dos
farmacos sobre o feto. Em especial, ndo devem ser
utilizados inibidores da enzima de conversdo da
angiotensina (ECA), bloqueadores do receptor da
angiotensina II e amiodarona.

No que diz respeito a contracepcdo, os métodos
de barreira sao seguros e protegem das doencgas
sexualmente transmissiveis. No entanto, apenas tém
uma eficacia contraceptiva elevada em casais que
cumprem o método. As taxas anuais de falha até 10%
implicam que se utilize um método adicional, mais
eficaz.

Os contraceptivos hormonais sdo altamente eficazes,
mas existem poucos dados relativos a sua seguranca
na populagdo de CCA. O contraceptivo oral combinado
é muito eficaz (99,9%), mas é preferivel evitar a sua
utilizacdo em pessoas com risco trombodtico prévio
(circulacdo de Fontan, doentes ciandticos, funcado
ventricular sistémica reduzida), especialmente porque
existem poucos dados que sugiram que uma terapéutica
concomitante com anticoagulantes orais ira neutralizar
este risco. Em contrapartida, os contraceptivos apenas
com progesterona ndo apresentam um risco trombotico
tao elevado e as novas formulacdes disponiveis para
administracdo oral ou através de implantes intra-uterinos
tém uma eficacia elevada (> 95%). O risco de endocardite
apos a insercao de dispositivos intra-uterinos revestidos
com gestagénio é provavelmente baixo. Todavia, existe
o risco de reacgdes vasovagais (5%) no momento da
insercdo ou da remocao. A esterilizagao feminina ou
do parceiro masculino apenas devera ser considerada
apo6s cuidadosa discussao, com especial referéncia ao
progndstico a longo prazo.

Deve ser disponibilizado aconselhamento genético
adequado. A taxa de recorréncia de CCA nos
descendentes varia entre 2 e 50% e é mais elevada
quando € a mae e ndo o pai que tem CCA. Os riscos de
recorréncia mais elevados encontram-se em anomalias
de um gene e/ou em anomalias cromossdmicas, como as
sindromes de Marfan, Noonan, deleccdo do cromossoma
22911 e Holt-Oram. Quanto aos restantes, a taxa de
recorréncia varia entre 2 e 4% em média, podendo
atingir 13-18% para EA e 6-10% para a comunicagao
interventricular (CIV).Y

4. Problemas especificos

As recomendacgdes obtidas por consenso sobre o
seguimento e tratamento das diferentes patologias
com as quais os cardiologistas de adultos serdo cada
vez mais confrontados estdo resumidas nas secgles
seguintes. Em relagdo aos fundamentos e diagndstico,
sdo destacados apenas os dados principais. Para mais
informacoes, consulte os livros de texto sobre CC.

4.1 Comunicacao interauricular

Introducao

Ndo raramente as CIA podem ndo ser diagnosticadas

até até a idade adulta. Existem diferentes tipos de CIA:

e CIA ostium secundum (80% das CIA; envolvem a
fossa ovalis e a zona circundante)

e CIA ostium primum [15%, sinonimos: defeito do
septo auriculoventricular (DSAV) parcial, canal
auriculoventricular (AV) parcial; na regido da crux, as
valvulas AV apresentam normalmente malformacoes,
que resultam em graus variaveis de regurgitacdo; ver
Seccao 4.3]

e CIA sinus venosus superior [5%, junto a entrada
da veia cava superior (VCS), associada a drenagem
parcial ou total das veias pulmonares direitas com na
VCS/auricula direita (AD)]

e CIA sinus venosus inferior [< 1%, junto a entrada da
veia cava inferior (VCI)]

e Seio coronario unroofed [< 1%, em que a separagao
entre o seio coronario e auricula esquerda (AE) pode
estar parcial ou totalmente ausente].

Anomalias associadas incluem retorno venoso
pulmonar anémalo, VCS esquerda persistente, estenose
da valvula pulmonar e prolapso da valvula mitral. A CIA
ostium secundum pode estar associada a sindromes
coracdo-mao (como a Sindrome de Holt-Oram,
deformagbes dos membros superiores).

O volume do shunt depende da compliance VD/VE,
da dimensdo do defeito e da pressao AE/AD. Uma CIA
simples resulta hum shunt esquerdo-direito (shunt E-D),
devido a uma maior compliance do VD em comparagao
com o VE (shunt significativo normalmente associado a
defeitos > 10 mm) e provoca sobrecarga de volume do
VD e débito pulmonar elevado. O shunt E-D aumenta
com a redugdo da compLiANCE VE ou com qualquer
condicdo que eleve a pressdo AE (hipertensdo, doenca
cardiaca isquémica, cardiomiopatia, doenca valvular
aodrtica ou mitral). A compliance VD reduzida (estenose
pulmonar, HAP, outra patologia do VD) ou doenga da
valvula tricuspide podem reduzir o shunt E-D ou até
causar inversao do shunt, provocando cianose.

Apresentacgao clinica e historia natural

Frequentemente os doentes permanecem assintomaticos
até a idade adulta, embora a maioria desenvolva
sintomas a partir da quarta década, nomeadamente
reducdo da capacidade funcional, dispneia de esforco e
palpitacGes (taquiarritmias supraventriculares), e com
menor frequéncia infecgdes pulmonares e insuficiéncia
cardiaca direita. A esperanca de vida diminui em
termos globais, mas a sobrevida é bem melhor do que
inicialmente previsto. A PAP pode ser normal, mas
geralmente aumenta com a idade. No entanto, a doenga
vascular pulmonar grave é rara (< 5%) e depende
em principio de outros factores para se desenvolver,
incluindo uma predisposicdo genética (semelhancas com
HAP idiopatica). A medida que a idade avanga e aumenta
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a PAP, as taquiarritmias tornam-se cada vez mais
frequentes (flutter auricular, fibrilhagdo auricular).18 As
embolias sistémicas podem ser provocadas por embolia
paradoxal (rara) ou fibrilhacao auricular.

Diagnéstico
Ver Seccdo 3.2 para principios gerais.

Entre os principais dados clinicos encontra-se o
desdobramento fixo do segundo som cardiaco e um
sopro sistdlico por hiperfluxo pulmonar. No ECG é
habitual ver-se bloqueio do ramo direito incompleto
e desvio direito do eixo (desvio esquerdo do eixo nos
DSAV parciais). E frequente nao se valorizar o aumento
da vascularizagdo pulmonar na radiografia de torax.

O ecocardiograma é a principal técnica de
diagnostico, fornecendo o diagndstico e quantificagdo.
A sobrecarga do volume VD, que é possivelmente o
primeiro achado num doente com CIA ndo diagnosticada
anteriormente, é o principal sinal que melhor caracteriza
a importancia hemodinamica do defeito (melhor do
que o calculo do shunt). Para um diagndstico correcto
da CIA sinus venosus é normalmente necessario o
ecocardiograma transesofagico (ETE). Este também é
necessario para uma avaliacdo completa da CIA ostium
secundum antes do seu encerramento com dispositivo.
Esta avaliagao deve incluir medigcdes, exploracdo da
morfologia do septo residual, dimensao e qualidade do
rebordo, exclusao de defeitos adicionais e confirmacao
de retorno venoso pulmonar normal. A PAP e a RT estdo
incluidas entre as outras informacgdes importantes a
serem fornecidas.

A RMC e a TAC sdo as alternativas quando o
ecocardiograma é insuficiente, especialmente para
a avaliacdo da sobrecarga de volume do VD e das
drenagenas venosas pulmonares.

O cateterismo cardiaco é necessario nos casos de PAP
elevada no ecocardiograma para determinar RVP (ver
Secgdo 3.2.5 para mais informacgdes).

Tratamento cirargico/cateterismo
de intervencgao (Quadro 3)

A reparacdo cirldrgica apresenta uma mortalidade
baixa (< 1% em doentes sem comorbilidades
significativas) e bons resultados a longo prazo
(esperancga de vida normal e morbilidade a longo
prazo baixa) quando realizada em idade precoce
(infancia, adolescéncia) e na auséncia de hipertensao
pulmonar.t®2° No entanto, a mortalidade pode ser mais
elevada em idosos e doentes com comorbilidades.

O encerramento com dispositivo é o método de
primeira escolha para o encerramento CIA ostium
secundum quando a morfologia o permite (o que
implica diametro distendido < 38 mm e rebordo ndo
inferior a 5 mm, excepto junto a aorta). Esta é a
realidade em cerca de 80% dos doentes. Embora nao
possa ser considerada zero, varios estudos recentes

Quadro 3 Indicagles para intervengao no caso
de comunicagao interauricular

Indicagoes Classe® | Nivel®

Doentes com shunt significativo (sinais
de sobrecarga do volume do VD) e
RVP < 5 UW devem ser submetidos I B26
ao encerramento da CIA
independentemente dos sintomas.

O encerramento com dispositivo é o
método a adoptar para a CIA ostium I C
secundum quando aplicavel.

Todas as CIA, independentemente da
dimensdo, em doentes com suspeita
de embolia paradoxal (excluidas outras ITa C
causas) devem ser considerados para
intervencgéo.

Doentes com RVP > 5 UW mas < 2/3,
RVS ou PAP < 2/3 de pressao sistémica
(valor inicial ou apds teste com
vasodilatadores, de preferéncia 6xido
nitrico, ou apds terapéutica especifica
para HAP) e sinais de shunt E-D

(Qp:Qs > 1,5) poderao ser considerados
para intervengao.

ITb Cc

Devera ser evitado o encerramento
de CIA em doentes com fisiologia III Cc

Eisenmenger.

aClasse de recomendacdo. ®Nivel de evidéncia.

CIA = Comunicagdo interauricular; shunt E-D = shunt esquerdo-direito;
HAP = hipertensdo arterial pulmonar; PAP = pressdo arterial pulmonar;
RVP = resisténcia vascular pulmonar; Qp:Qs= racio entre débitos
pulmonar e sistémico; RVS = resisténcia vascular sistémica;

UW = unidades de Wood.

nao relatam qualquer mortalidade. Foram observadas
complicacdes graves em < 1% dos doentes.21.22 As
taquiarritmias auriculares que ocorrem imediatamente
ap0s a cirurgia sdo geralmente passageiras. A erosao
da parede auricular ou da aorta, assim como os eventos
tromboembdlicos, sdo aparentemente muito raros.232¢ O
tratamento antiplaquetario deve ser mantido durante
um periodo minimo de 6 meses (aspirina 100 mg dose
minima diaria). A potencial incidéncia de arritmias ou
de eventos adversos ainda requer investigacao. Os
estudos que comparam a cirurgia com intervencao por
cateterismo apresentam taxas de sucesso e mortalidade
equivalentes, mas a morbilidade é mais baixa e o
periodo de internamento mais curto com a intervencdo
por cateterismo.22>

O resultado da intervencdo é melhor em doentes com
idade < 25 anos.1%2° O encerramento da CIA depois dos
40 anos de idade parece ndo afectar a frequéncia de
aparecimento de arritmias durante o seguimento.2%2” No
entanto, os doentes de qualquer idade beneficiam
sempre do encerramento em termos de morbilidade
(capacidade de exercicio, dispneia, insuficiéncia cardiaca
direita), especialmente quando pode ser realizado por
cateterismo.26:27

Uma funcdo VE deficiente (tanto sistélica como
diastdlica) pode provocar congestdo pulmonar a seguir
ao encerramento dadas CIA e pode requerer a realizagao
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de exames prévios a intervencgédo (oclusdo por baldo com
reavaliagdo hemodinamica) e tratamento.

Em doentes com flutter/fibrilhagao auricular, deve ser
considerada crio-ablagdo ou ablagdo por radiofrequéncia
(Maze modificado) na altura da intervencdo cirdrgica.

Em doentes de idade avancada com CIA nao
susceptivel de encerramento com dispositivo, o
risco cirargico individual devido a comorbilidades
deve ser cuidadosamente avaliado face aos
potenciais beneficios do encerramentodo defeito.
Recomendagoes para seguimento

A avaliacdo no seguimento deve incluir a avaliacao
de shunt residual, dimensdo e funcdo do VD, RT e PAP
através de ecocardiograma e também a avaliacdo de
arritmias com base nos antecedentes, ECG e, em caso
de indicagdo (e ndo de rotina), monitorizagao com Holter.
Os doentes submetidos a reparagao antes dos 25 anos
sem sequelas ou alteragdes residuais relevantes (sem
shunt residual, PAP normal, VD normal, sem arritmias)
nao requerem seguimento regular. No entanto, estes
doentes a especialistas devem ser informados acerca da
possivel ocorréncia tardia de taquiarritmias.

Doentes com shunt residual, PAP elevada ou
arritmias (antes ou depois da reparagao) e os que
tenham sido submetidos a reparagao na idade adulta
(especialmente > 40 anos) devem ser acompanhados
regularmente, incluindo a realizagao de uma avaliagao
em centros especializados em CCA (a intervalos de
acordo com a gravidade dos problemas residuais).
Apods o encerramento com dispositivo, recomenda-se
um seguimento regular durante os primeiros 2 anos e
depois, conforme os resultados, a cada 2-4 anos.

As arritmias pos-operatorias tardias mais frequentes
ap0ds reparacado cirurgica em idades < 40 anos sao
a taquicardia reentrante intra-auricular ou o flutter
auricular que podem ser tratados com sucesso através
de ablacédo por radiofrequéncia. Sem reparagao ou com
reparacao apos os 40 anos, a fibrilhagdo auricular passa
a ser a mais comum e podera necessitar de terapéutica
antiarritmica (pouco se sabe sobre a ablagdo nesta
situacao).

O acesso a AE pode ficar condicionado apds o
encerramento com dispositivo. Os doentes com
fibrilhagcdo auricular devem ser tratados com
anticoagulantes orais. A doenca do nddulo sinusal ou
bloqueio auriculo-ventricular sdo menos comuns.

Outras consideracoes

Exercicio/desporto: Sem restricées em doentes
assintomaticos antes ou apoés intervengdo sem
hipertensdao pulmonar, arritmias significativas ou
disfungdo VD; doentes com HAP estdo limitados a
pratica de desporto de lazer de baixa intensidade (ver
Secgao 3.4.2).

Gravidez: O risco de gravidez em doentes sem
hipertensdao pulmonar é baixo. O encerramento antes
da gravidez pode prevenir as embolias paradoxais
e 0 agravamento do estado clinico. A gravidez é

contra-indicada em doentes com HAP grave ou
sindrome de Eisenmenger (ver Seccdo 3.4.3). A taxa de
recorréncia de CC é de 3-10% (excluindo CIA familiar e
sindromes coragdo-mao com transmissdo autossoémica
dominante).

Profilaxia de EI: Recomendada durante seis meses
apos encerramento com dispositivo (ver Secgao 3.3.5).

4.2 Comunicacao interventricular

Introducao

Isoladamente, a CIV é a malformacéo cardiaca congénita

mais comum a nascenca (30-40%), com excepgao

da valvula aértica bicUspide (VAB). E geralmente
diagnosticada e —se indicado — tratada antes da

crianca atingir a idade adulta. E frequente ocorrer o

encerramento esponténeo. O defeito podera localizar-se

em diferentes zonas do septo interventricular, podendo
ser classificado em quatro grupos (a nomenclatura varia

e acrescentam-se sin6nimos):28

e Perimembranoso/paramembranoso/(o mais comum,
80% das CIV; situado no septo membranoso com
possivel extensdo ao septo de entrada, trabecular
ou de saida; adjacente a valvula trictuspide e adrtica;
aneurismas do septo membranoso sdo frequentes e
podem levar a oclusdo parcial ou completa)

e Muscular/trabecular (até 15-20%; totalmente rodeado
de musculo; varias localizagdes; frequentemente
multiplos; encerramento esponténeo particularmente
frequente)

e De cdmara de saida/Supracristal/subarterial/
subpulmonar/infundibular/duplamente relacionada
[~5%; situada abaixo das valvulas semilunares
no septo de saida; frequentemente associado a
regurgitacdo aodrtica progressiva (RA) devido a
prolapso da cuspide aortica, habitualmente a direita]

e De camara de entrada/canal AV/de tipo DSAV (septo
de entrada imediatamente abaixo da valvula AV;
normalmente ocorre em individuos com sindrome de
Down).

Frequentemente o defeito é Unico, mas podem
existir CIV multiplas. As CIV sdo também um
componente comum de anomalias complexas, como
TF, TGAcc, etc. O encerramento espontaneo de uma
CIV pode ocorrer, mais frequentemente em defeitos
musculares/trabeculares, mas também em defeitos
perimembranosos. E raro em CIV de saida e ocorre
essencialmente durante a infancia.?®

A direcgdo e dimensdo do shunt sdo determinadas
em fungdo da RVP, do tamanho do defeito, da funcao
sistdlica e diastdlica VE/VD e da presenga de OCSVD.

Apresentacao clinica e histéria natural

As apresentacoes clinicas habituais em adultos incluem:

e CIV submetida a cirurgia na infancia, sem CIV residual

e CIV submetido a cirurgia na infancia, com CIV residual
A dimensdo residual do shunt determina a presenca
de sintomas e o nivel de sobrecarga de volume VE
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e CIV pequena com shunt E-D insignificante, sem
sobrecarga do volume VE ou hipertensdo pulmonar que
ndo foi considerada com indicagdo cirdrgica na infancia

e CIV com shunt E-D, hipertensdo pulmonar (de
diferentes graus) e graus variaveis de sobrecarga do
volume VE (raro)

Sindrome de Eisenmenger: CIV grande com shunt
E-D inicialmente grande e desenvolvimento de doenga
vascular pulmonar grave, causando por fim inversao do
shunt [shunt direito - esquerdo (shunt D-E), cianose; ver
Seccoes 4.17 e 4.18].

A grande maioria dos doentes com CIV encerrada na
infancia, ou doentes com CIV pequena que nunca foram
submetidos a cirurgia ou que ficaram com um defeito
residual apds reparacdo cirargica sem sobrecarga
do volume VE no ecocardiograma, normalmente
permanecem assintomaticos e ndao necessitam de
cirurgia.?®* No entanto, uma percentagem desconhecida
de doentes com uma CIV residual pequena enfrentam
problemas numa idade mais avangada.3'.32

A medida que a idade avanca podem surgir varios
problemas:

e Endocardite, que foi reportada em 2 por 1000 doentes-
ano (seis vezes mais do que na populacdao normal).

e Devido ao aumento da pressdo sistdlica e diastdlica
VE, a dimensdo do shunt E-D pode aumentar
progressivamente, provocando sobrecarga do volume
VE e, por fim, insuficiéncia cardiaca. Estes doentes séo
candidatos a encerramento.

e Com o tempo, pode desenvolver-se um ventriculo
direito bicavitario (VDBC), que podera resultar
da lesdo de jacto do endotélio VD provocada pela
velocidade elevada do jacto da CIV.

e Pode desenvolver-se estenose adrtica subvalvular fixa
(rara).

e No caso de CIV de saida (supracristal), ou com menos
frequéncia nas perimembranosas, existe um risco
significativo de prolapso da cluspide coronaria direita
(ou ndo coronaria) valvula aodrtica, que resulta em RA
progressiva. As arritmias podem ocorrer, embora sejam
menos frequentes do que noutras formas de CC33.

e O bloqueio auriculo-ventricular completo —embora
raro actualmente— ndo era infrequente nos primeiros
anos de cirurgia cardiaca, e portanto pode ocorrer em
doentes de mais idade. Estes doentes normalmente
necessitam de pacing definitivo.

Diagnéstico
Ver Seccdo 3.2 para principios gerais.

Os sinais clinicos especificos incluem sopro
holossistdlico sobre no terceiro e quarto espagos
intercostais, podendo-se palpar um frémito pré-cordial.

O ecocardiograma é a principal técnica de diagndstico,
fornecendo, em geral, o diagndstico e a avaliacdo da
gravidade da doenca. A localizagdo, nimero e dimenséao
dos defeitos, gravidade da sobrecarga do volume VE e
calculo da PAP devem ser os principais dados a fornecer.
E necessario verificar se existe regurgitacdo aortica (RA)

devida ao prolapso da cuUspide direita ou ndo coronaria,
especialmente em caso de comunicacao interventricular
CIV) de saida (supracristal) e de perimembranosa alta. O
VDBC deve ser excluido.

A RMC é uma alternativa quando o ecocardiograma
é insuficiente, especialmente para a avaliacdo da
sobrecarga de volume no VE e da quantificagdo do shunt.

O cateterismo cardiaco é necessario nos casos de
PAP elevada no ecocardiograma para determinar RVP
(ver Secgdo 3.2.5 para mais informacoes).

Tratamento cirargico/cateterismo

de intervencao (Quadro 4)

O encerramento cirurgico (geralmente com patch
pericardico) pode ser realizado com baixa mortalidade
operatoria (1-2%) e bons resultados a longo prazo,
permanecendo assim o tratamento de escolhal.3* Pode
ser considerado encerramento por cateterismo em
doentes com risco cirlrgico mais elevado, multiplas
intervengdes cirlrgicas cardiacas anteriores ou CIV
com dificil acesso para encerramento cirurgico.
Em CIV musculares de localizacdo central no septo

Quadro 4 Indicagoes para intervengao
na comunicagao interventricular

Indicagées Classe? | Nivel®

Doentes com sintomas que podem
ser atribuidos a shunt E-D através da
CIV(residual) e que ndo tenham doenga

vascular pulmonar grave (ver abaixo) I c
devem ser submetidos a fecho cirdrgico

do DSV.

Doentes assintomaticos com indicios de

sobrecarga de volume do VE que possam I c

ser atribuidos a CIV devem ser submetidos
a encerramento cirargico dCIV.

Doentes com antecedentes de EI devem
ser considerados para encerramento ITa C
cirdrgico da CIV.

Doentes com prolapso de uma cuspide
da valvula adrtica associado a CIV que
esteja a provocar RA progressiva, devem
ser considerados para cirurgia.

ITa C

Doentes com CIV e HAP devem ser
considerados para cirurgia quando ainda
exista shunt E-D (Qp:Qs > 1,5) e a PAP ou
a RVP sejam < 2/3 da pressdo sistémicacos
(valor basal ou quando apoés teste com
vasodilatadores, de preferéncia 6xido
nitrico, ou apos terapéutica especifica para
HAP).

IIa C

Deve evitar-se a cirurgia em CIV II1 C
Eisenmenger e quando existe
dessaturacado induzida por exercicio.

Se CIV for pequena, ndo sub-arterial, sem
sobrecarga de volume do VE ou hipertensao
pulmonar e se ndo ha antecedentes de EI,
a cirurgia deve ser evitada.

III C

aClasse de recomendacdo . °Nivel de evidéncia.

RA = regurgitagdo adrtica; EI = endocardite infecciosa; Shunt E-D = shunt
esquerdo-direito; VE = ventriculo esquerdo; HAP = hipertensédo arterial
pulmonar; RVP = resisténcia vascular pulmonar; Qp:Qs = relacdo entre
débitos pulmonar e sistémico; CIV = comunicagdo interventricular.
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interventricular, este procedimento podera ser
considerado como alternativa ao encerramento
cirdrgico. Em CIV perimembranosas tem demonstrado
ser exequivel. Falta confirmar se o risco de bloqueio AV
completo e envolvimento de tecido da valvula tricispide
levando a RT, ou ainda o risco de RA observado em
criangas se aplica igualmente a adultos.

Recomendagdes para seguimento

O desenvolvimento de RA ou RT, grau de shunt (residual),
disfuncdo do VE, aumento da PAP, desenvolvimento
de VDBC e desenvolvimento de estenose sub-adrtica
(ESubA) fixa deverédo ser excluidos ou avaliados por
ecocardiogradia.

E necessario estar atento ao possivel desenvolvimento
de bloqueio auriculo-ventricular (AV) completo (doentes
que desenvolvam bloqueio bifascicular ou bloqueio
trifascicular transitério apds encerramento da CIV estdo
em risco de desenvolvimento de bloqueio AV completo
nos anos posteriores).

Doentes com disfuncao VE, shunt residual, HAP, RA,
OCSVD ou obstrugdo do tracto de saida do ventriculo
esquerdo (OTSVE) devem ser observados todos os anos,
inclusivamente avaliados em centros especializados
em CCA. Em doentes com CIV pequena (nativa ou
residual, VE normal, PAP normal, assintomatico) e sem
qualquer outra lesdo, € aceitavel a avaliagao a intervalos
de 3-5 anos. Apos o encerramento com dispositivo,
recomenda-se um seguimento regular durante os
primeiros 2 anos e depois, dependendo dos resultados, a
cada 2-4 anos. Apds encerramento cirdrgico na auséncia
de anomalias residuais intervalos de seguimento de
5 anos sdo aceitaveis.

Outras consideracoes

Exercicio/desporto: Doentes submetidos a
encerramento de CIV ou com pequenas CIV sem
hipertensdao pulmonar, arritmias significativas ou
disfungdo VE ndo estdo sujeitos a restricdes. Doentes
com HAP devem praticar apenas desportos ou actividades
de lazer de baixa intensidade (ver Secgao 3.4.2).
Gravidez: A gravidez é contra-indicada na sindrome de
Eisenmenger. O risco é baixo em doentes assintomaticos
com VE normal e nenhuma HAP (ver Seccdo 3.4.3). A
taxa de recorréncia de CC varia entre 6-10%.7
Profilaxia de EI: Recomendada apenas em doentes de
alto risco (ver Seccao 3.3.5).

4.3 Defeito do septo
auriculo-ventricular

Introdugao

O DSAV (defeito do canal AV ou dos cochins endocardicos)
caracteriza-se pela presenga de um anel AV comum com
cinco folhetos. Na forma parcial, os folhetos anterior e
posterior de bridging estao unidos no centro, criando
orificios independentes dos lados esquerdo e direito.

No DSAV total ndo existe fusdo central e ha apenas um
orificio. O DSAV parcial (CIA ostium primum, canal AV
parcial) apresenta defeito apenas ao nivel auricular. O
DSAV total (canal AV completo) inclui um defeito do septo
na crux cardiaca, que se estende pelo septo interauricular
e interventricular. O nddulo AV situa-se posterior e
inferiormente ao seio coronario. O feixe de His e o ramo
esquerdo sdo deslocados posteriormente, o que provoca
uma sequéncia anormal de activacdo dos ventriculos.

O DSAV representa cerca de 3% do nimero total de
defeitos cardiacos congénitos.

Trinta e cinco por cento dos doentes com DSAV sdo
portadores de sindrome de Down. A maioria dos DSAV
totais ocorre em doentes com sindrome de Down (>
75%) e a maioria dos DSAV parciais ocorre geralmente
em doentes sem este sindrome (> 90%). O DSAV pode
estar a associado a TF ou outras formas complexas de
CC. E muito frequente em sindromes de heterotaxia.

Como, no passado, o tratamento cirdrgico era
frequentemente adiado em doentes com sindrome de
Down, estes doentes podem apresentar-se com DSAV
total ndo operado ou com sindrome de Eisenmenger.

Apresentacdo clinica e historia natural

A apresentacdo clinica dependera essencialmente da
presenca e dimensdo da CIA e CIV e da competéncia da
valvula AV esquerda. Os sintomas ndo sdo especificos
de DSAV, e sdo condicionados pelo shunt intracardiaco
(E-D, D-E ou bidireccional), hipertensao pulmonar,
regurgitagdo da valvula AV, disfuncdo ventricular
ou OCSVE. Podem existir intolerancia ao exercicio,
dispneia, arritmias e cianose. A estenose sub-aodrtica
pode também estar presente ou desenvolver-se ao
longo do tempo.

A evolucdo natural do DSAV total sem intervencao
cirargica é para sindrome de Eisenmenger, a ndo ser
que ao CIV seja pequena (ver Seccoes 4.17 e 4.18).

O DSAV parcial ndo reparado ndo € infrequente em
adultos. Os sintomas clinicos manifestados sdo shunt
E-D a nivel auricular (ver Seccao 4.1) e/ou regurgitacao
da valvula AV esquerda (“fenda”). Os doentes podem
manter-se assintomaticos, embora os sintomas
aumentem geralmente com a idade. A maioria dos
doentes é sintomatica a partir dos 40 anos de idade.

Diagnéstico
Ver Secgdo 3.2 para principios gerais.

Os achados clinicos dependem da variante individual
(ver acima). Cinquenta por cento dos doentes tém
tempo de condugdo AV prolongado e praticamente todos
apresentam desvio esquerdo do eixo ou desvio esquerdo
extremo do eixo no ECG.

O ecocardiograma constitui a principal técnica
de diagndstico, fornecendo uma avaliagdo de
cada componente anatdé mico do defeito do septo
auriculo-ventricular (DSAV), das valvulas AV e suas
conexdes (straddling, overriding) e da gravidade e do
substrato exacto da regurgitacdo da valvula AV, da
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magnitude e direcgdo do shunt intracardiaco, da funcao
do VE e do VD, da PAP e avaliagdo da presenca/auséncia
de ESubA.

A RMC esta indicada nos casos em que € necessaria
quantificacdo adicional dos volumes e fungao ventricular
ou de shunts intracardiacos para tomar decisges.

O cateterismo cardiaco é necessario nos casos de
PAP elevada no ecocardiograma para determinar RVP
(ver Secgdo 3.2.5 para mais informacgées).

Tratamento cirurgico/cateterismo

de intervencgao (Quadro 5)

O encerramento de DSAV por cateterismo ndo é
viavel pelo que a intervencdo indicada é cirlrgica
(encerramento do defeito, reparagao valvular). Nos
casos em que ha comunicagdo interauricular ou
interventricular residual, o pacing endocardico constitui

Quadro 5 Indicagles para intervencao
nos defeitos do septo auriculo-ventricular

Indicagbes Classe® | Nivel®

DSAV total:

o Devera ser evitada a cirurgia cardiaca
em doentes com fisiologia
Eisenmenger. Em caso de duvida,
recomenda-se a avaliagdo da RVP

e Para indicagOes de intervengao, ver
também a secgdo 2.2 (CIV).

DSAV parcial:

o Devera ser efectuado o encerramento
cirdrgico em caso de sobrecarga
significativa de volume do VD. Para mais
pormenores ver a secgao 2.1 (CIA).

II1 C

Regurgitagdo da valvula AV:

e Doentes com sintomas que tenham
regurgitacdo da valvula AV moderada a
grave devem ser submetidos a cirurgia I C
valvular, de preferéncia reparacdo da
valvula AV.

Doentes assintomaticos com
regurgitagdo da valvula esquerda
moderada a grave e DTSVE > 45mm
e/ou disfungdo do VE (FEVE < 60%) I B
devem ser submetidos a cirurgia
valvular quando outras causas de
disfuncdo do VE estejam excluidas.

Deve ser considerada a reparagao
cirirgica em doentes assintomaticos
com regurgitagdo da valvula esquerda
moderada a grave que revelem sinais
de sobrecarga de volume do VE e um
substrato de regurgitagdo com
elevadas probabilidades de ser
susceptivel de reparagdo cirdrgica.

IIa C

ESubA:

 seccdo 4.5.3. | - | i

aClasse de recomendacdo.

Nivel de Evidéncia

CIA = comunicacgdo interauricular; AV = auriculo-ventricular;
DSAV = defeito do septo auriculo-ventricular; VE = ventriculo
esquerdo; FEVE = fraccdo de ejeccdo do ventriculo esquerdo;
DTSVE = diametro telesistélico do ventriculo esquerdo;

RVP = resisténcia vascular pulmonar; VD = ventriculo direito;
ESubA = estenose aértica subvalvular; CIV = comunicagdo
interventricular.

um risco elevado de ocorréncia de émbolos paradoxais.
Isto ndo deve ser ignorado sempre que esta indicado
pacing e a implantagdo epicardica pode ser necessaria.

Recomendacdes para seguimento
Recomenda-se o seguimento regular ao longo da
vida de todos os doentes com DSAV, operados ou nao
operados, incluindo avaliagdo em centros especializados
em CCA. Deve ser prestada particular atencao a shunt
residual, disfuncdo da valvula AV, dilatagdo e disfungdo
do VE e do VD, aumento da PAP, ESubA e arritmias.3¢ A
frequéncia das consultas depende da presencga e
gravidade das anomalias residuais. Um DSAV reparado
cirurgicamente sem anomalias residuais significativas
deve ser observado no minimo a cada 2-3 anos. Em caso
de anomalias residuais, os intervalos entre consultas
deverdo ser mais curtos.

As indicacOes para reoperacdo por anomalias
residuais sdo equivalentes as indicacBes para cirurgia
primaria. Nos doentes que foram submetidos a cirurgia,
o problema mais frequente é a regurgitacdo da valvula
AV esquerda.3’.38 A estenose da valvula AV esquerda
(quase sempre decorrente de reparagdo anterior)
guando provoca sintomas deve ser operada (IC).

Outras consideragoes

Exercicio/desporto: A maioria dos doentes com DSAV
reparado sem complicagdes ndo necessita de restringir
a actividade fisica. No entanto, muitos tém capacidade
de exercicio abaixo da média em avaliagdes objectivas.
Os doentes com alteracles residuais significativas
necessitam de recomendacdes individualizadas (ver
Seccao 3.4.2).

Gravidez: A gravidez é bem tolerada em doentes com
reparacao total e sem lesdes residuais significativas.
Um DSAV parcial ndo operado tem um risco mais
elevado de embolia paradoxal. Deve ser considerado
o encerramento de todas as CIA significativas o antes
da gravidez. Em doentes com HAP grave, a gravidez é
contra-indicada. Por norma, os doentes com regurgitagao
residual da valvula AV esquerda, sem indicagao para
cirurgia, suportam relativamente bem a gravidez,
embora possam ocorrer arritmias e agravamento da
regurgitacdo da valvula AV3* (ver Seccao 3.4.3). O risco
de recorréncia de CC é relativamente elevado, até 11%,
sendo necessario aconselhamento genético4°.
Profilaxia de EI: Recomendada apenas em doentes de
alto risco (ver Secgao 3.3.5).

4.4 Persisténcia do canal arterial

Introducao

O canal arterial persistente (CAP) consiste na
persisténcia da comunicagdo entre a artéria pulmonar
proximal esquerda (APE) e a aorta descendente distal a
artéria subclavia esquerda. Pode estar associado a outras
anomalias cardiacas congénitas. No entanto, no adulto
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aparece habitualmente na forma isolada. O CAP resulta
inicialmente em shunt E-D e sobrecarga do volume VE.
Em CAP médios e grandes, a pressdo pulmonar esta
elevada. Nos doentes que chegam a idade adulta com
CAP moderado, podera predominar a sobrecarga do
volume VE ou HAP (predisposicdo genética). Os doentes
adultos com CAP grande desenvolveram, em geral,
fisiologia de Eisenmenger.

Apresentacao clinica e histéria natural

As formas de apresentacdo clinica de CAP em adultos

incluem:

e Canal pequeno sem sobrecarga do volume VE (VE
normal) e PAP normal (normalmente assintomatico)

e CAP moderado com predominéncia de sobrecarga do
volume VE: VE grande com fungao normal ou reduzida
(podera apresentar-se com insuficiéncia cardiaca
esquerda)

e CAP moderado com HAP predominante: sobrecarga da
pressdo VD (podera apresentar-se com insuficiéncia
cardiaca direita)

e CAP grande: fisiologia de Eisenmenger com hipoxemia
e cianose diferencial (extremidades inferiores
ciandticas, por vezes brago esquerdo também); ver
seccles 4.17 e 4.18.

Ha ainda o potencial risco de endarterite, embora
seja aparentemente baixo. A formagao de aneurisma
no canal é uma complicagdo rara e podera até causar
compressao da artéria coronaria esquerda.

Diagnéstico
Ver Seccdo 3.2 para principios gerais.

As manifestagdes clinicas especificas incluem sopro
continuo, que desaparece com a evolugdo para sindrome
de Eisenmenger (sobre cianose diferencial, ver acima).

O ecocardiograma é a principal técnica de
diagndstico, fornecendo o diagnodstico (podera ser dificil
no caso de doentes com fisiologia de Eisenmenger), o
grau de sobrecarga de volume do VE, a PAP, a dimenséao
da AP e alteragbes no coragao direito.

As RMC/TAC sao indicadas nos casos em que €&
necessaria quantificagcdo adicional dos volumes do VE ou
avaliacdo da anatomia da AP.

O cateterismo cardiaco é necessario nos casos de
PAP elevada no ecocardiograma para determinar RVP
(ver Secgdo 3.2.5 para mais informacdes).

Tratamento ciruargico/cateterismo

de intervencao (Quadro 6)

Em adultos, a calcificagcdo do CAP pode dificultar
o0 encerramento cirdrgico. O encerramento com
dispositivo € o método a adoptar, mesmo quando
estd indicada cirurgia cardiaca para outras lesGes
coexistentes, sendo efectuado com éxito na maioria
dos adultos, apresentando uma taxa de complicagdes
muito baixa.443 A cirurgia é efectuada apenas em casos
raros de doentes com canais demasiado grandes para
encerramento com dispositivo ou que apresentem

Quadro 6 IndicagOes para intervencgao no canal
arterial persistente

Indicagoes Classe? | Nivel®

O CAP deve ser encerrado em doentes
que revelem sinais de sobrecarga de I C
volume do VE.

O CAP deve ser encerrado em doentes
com HAP mas com PAP < 2/3 da pressao I C
sistémica ou RVP < 2/3 da RVS.

O encerramento com dispositivo é o
método a adoptar quando seja adequado I C
tecnicamente.

Deve ser considerado o encerramento
do CAP em doentes com HAP e com

a PAP > 2/3 da pressdo sistémica ou a
RVP > 2/3 da RVS mas ainda com shunt
E-D (Qp:Qs > 1,5) . ou quando o teste ITa Cc
com vasodilatadores, de preferéncia
oxido nitrico, ou apds terapéutica
especifica para HAP se demonstre
reactividade vascular pulmonar.

Deve ser considerado encerramento com
dispositivo em CAP pequenos com sopro ITa C
continuo (VE normal e PAP).

Deve ser evitado o encerramento do CAP
em canais silenciosos (muito pequenos, 111 C
sem sopro).

Deve ser evitado o encerramento do CAP
em CAP com fisiologia deEisenmenger

e em doentes com dessaturagao dos 111 C
membros inferiores induzida por

exercicio.

aClasse de recomendacao. *Nivel de evidéncia.

Shunt E-D = shunt esquerdo-direito; VE = ventriculo esquerdo;

HAP = hipertensdo arterial pulmonar; PAP = pressdo artéria pulmonar;
CAP = canal arterial persistente; RVP = resisténcia vascular pulmonar;
Qp:Qs = relagdo entre débitos pulmonar e sistémico; RVS = resisténcia
vascular sistémica.

anatomia desfavoravel, por exemplo com formagdo de
aneurisma.

Recomendacgdes para seguimento
A avaliagdo por ecocardiograma deve incluir dimensao e
fungdo do VE, PAP, shunt residual e lesGes associadas.

Doentes sem shunt residual, com VE normal e PAP
normal ndo necessitam de acompanhamento regular
apds os seis meses.

Doentes com disfungao do VE e doentes com HAP
residual devem ser acompanhados em intervalos de
1-3 anos, conforme a gravidade, incluindo a avaliagao
em centros especializados em CCA.

Outras consideracgoes

Exercicio/desporto: Sem restrigbes em doentes
assintomaticos antes ou ap6s intervengdo sem
hipertensdo pulmonar; doentes com HAP restringidos a
pratica de desporto de baixa intensidade.

Gravidez: Sem risco acrescido significativo em gravidas
sem hipertensdo pulmonar. A gravidez é contra-indicada
em doentes com HAP grave ou sindrome de Eisenmenger
(ver Secgdo 3.4.3).
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Profilaxia de EI: Recomendada apenas em doentes de
alto risco (ver Seccao 3.3.5).

4.5 Obstrucao da camara de saida
do ventriculo esquerdo

A OCSVE pode ocorrer a nivel valvular, subvalvular
ou supravalvular, isoladamente ou a varios niveis em
simulténeo. O local de obstrugdo mais comum é valvular
(75%).

4.5.1 Estenose aértica valvular

Introdugao

A causa mais comum de EA valvular congénita é VAB,
com prevaléncia na populacdo geral estimada em 1-2%.
As mutacdes no gene NOTCH I tém sido relacionadas
com VAB. Anomalias da parede da aorta, associadas a
VAB, podem provocar dilatagdo progressiva, aneurisma
da aorta, ruptura ou disseccdo. Sobre a abordagem da
RA associada a VAB, consulte as Recomendacdes para o
tratamento da doenga valvular cardiaca.?s

Apresentacao clinica e historia natural
Frequentemente, os doentes mantém-se
assintomaticos durante varios anos. A estenose evolui
de formas diferentes, conforme a gravidade inicial,
o grau de calcificacdo, a idade e os factores de risco
aterosclerdtico. Na VAB, a evolugdo é mais rapida em
doentes que apresentem uma linha de encerramento
mais excéntrica ou com orientacdo anteroposterior.

Apresenta um bom progndstico e a morte subita
ndo é frequente em doentes assintomaticos com uma
boa tolerdncia ao exercicio, ainda que com estenose
severa.** Assim que aparecem os sintomas [angina
de peito (AP), dispneia, ou sincope], o progndstico
deteriora-se rapidamente. Em doentes com VAB,
a mortalidade cardiaca é de 0,3% por doente-ano
de seguimento, sendo a frequéncia de disseccdo da
aorta de 0,1%, e endocardite de 0,3%. Verificou-se a
existéncia de dilatacdo dos seios de Valsalva e/ou da
aorta ascendente em 45% dos doentes, apds 9 anos de
acompanhamento.*>

Diagnéstico (Quadro 7)
Ver Seccdo 3.2 para principios gerais.

Os achados clinicos especificos incluem sopro sistélico
de ejeccdo na area, irradiando para as carotidas. Um
frémito podera ser palpavel. O ECG pode apresentar
hipertrofia ventricular esquerda (HVE) com ou
semsobrecarga.

O ecocardiograma é o método por exceléncia para
diagndstico de EA e para avaliar o grau de calcificagdo, a
fungdo do VE, a hipertrofia do ventriculo esquerdo (HVE)
e lesdes associadas. Através do ecocardiograma com
Doppler, é possivel determinar o grau de EA com base na
velocidade maxima transvalvular (Vmax), no gradiente
médio e na area de orificio efectivo (AVA) calculada

Quadro 7 Critérios de diagnéstico do grau
de gravidade da estenose adrtica 35

EA EA EA
ligeira moderada grave
Vmax (m/s)? 2,0-2,9 3,0-3,9 >4,0
fnrqanf:jg)tf e <30 30-49 >50
AVA (cm2) >1,5 1,0-1,5 <1,0
AVAI (cm2/m2 ASC) >1,0 0,6-0,9 <0,6

2A um fluxo transvalvular normal.
EA = estenose adrtica; AVA = area valvular adrtica; AVAi = AVA indexada;
ASC = area de superficie corporal; Vmax = velocidade maxima Doppler.

por equacao de continuidade. Para mais informacgoes,
consulte as recentes recomendacgdes para avaliagdo de
estenose valvular.4¢

O ETE podera ajudar ocasionalmente a medir a AVA
em valvulas ndo calcificadas.

A prova de esforgo é recomendada para doentes
assintomaticos, especialmente no caso de EA grave,
para confirmar o estado assintomatico e avaliar a
toleréncia ao exercicio, para avaliar a resposta tensional
e para deteccdo de arritmias para estratificacdo do
risco e programacao da cirurgia.

O ecocardiograma com dobutamina é util em caso
de EA com disfungdo do VE (EA com débito reduzido,
gradiente baixo).

As RMC/TAC, ndo obstante a sua capacidade para
avaliar EA, sdo utilizadas principalmente para avaliar a
dilatacdo da aorta, que poderd nao ser detectavel por
ecocardiograma quando ocorre numa posicao distal a
jungao sinotubular.

O cateterismo cardiaco s6 é necessario caso
os resultados de uma avaliagdo ndo invasiva sejam
inconclusivos e para avaliar as artérias coronarias (ver
Secgdo 3.2.5).

Terapéutica médica

Os doentes sintomaticos tém indicagdo para cirurgia
urgente. O tratamento médico de insuficiéncia cardiaca
é reservado a doentes que ndo podem ser operados.
Nem o tratamento com estatinas nem qualquer outro
tratamento médico revelou até a data capacidade de
impedir a progressao de EA.¥

Tratamento cirargico/cateterismo

de intervencao (Quadro 8)

Em alguns adolescentes e jovens adultos com valvulas
nao calcificadas, a valvuloplastia por baldo pode ser
considerada. Em doentes com valvulas calcificadas,
o tratamento de eleicdo é a substituicdo valvular.
As valvulas mecanicas sdao mais duraveis do que as
valvulas bioldgicas ou homoenxertos, mas obrigam
a uma terapéutica com anticoagulantes para toda a
vida. A cirurgia de Ross tem sido sugerida em doentes
em idade reprodutiva e nos que pretendam evitar a
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Quadro 8 Indicagdes para intervengao
na estenose aodrtica3s

Indicagbes Classe? | Nivel®

Doentes com EA grave e sintomas
relacionados com a valvulopatia (angina
de peito, dispneia, sincope) deverdo ser
submetidos a substituicdo da valvula.

Doentes assintomaticos com EA grave
deverdo ser submetidos a cirurgia caso
apresentem sintomas durante a prova
de esforgo.

Independentemente dos sintomas,

a cirurgia devera ser realizada quando
exista disfungdo VE sistdlica associada a I C
EA grave (FEVE < 50%), excluidas outras
causas.

Independentemente dos sintomas, a
cirurgia devera ser realizada quando os
doentes com EA grave sdo submetidos a I C
cirurgia da aorta ascendente ou a bypass
coronario.

Independentemente dos sintomas, a
cirurgia da aorta devera ser considerada
caso a aorta ascendente seja maior do
que 50 mm (27,5 mm/mz2 ASC) e néo
existam outras indicagGes para cirurgia
cardiaca.

ITa C

Doentes assintomaticos com EA grave
devem ser considerados para cirurgia
caso apresentem queda da tensdo arterial ITa C
para valores abaixo dos valores de

referéncia durante a prova de esforgo.

Doentes assintomaticos com EA grave e
calcificagdo moderada a grave e uma taxa
de progressdo da velocidade maxima ITa C
de > 0,3 m/segundo/ano devem ser
considerados para cirurgia.

Doentes com EA moderada que vao ser
submetidos a cirurgia de bypass coronario
ou cirurgia da aorta ascendente ou a
outra valvula devem ser considerados
para uma substituicdo adicional da
valvula.

IIa Cc

Casos de EA grave com gradiente
reduzido (< 40 mmHg) e disfungdo VE
com reserva contractil devem ser
considerados para cirurgia.

IIa C

Casos de EA grave com gradiente
reduzido (< 40 mmHg) e disfungdo VE
sem reserva contractil podem ser
considerados para cirurgia.

IIb C

Doentes assintomaticos com EA grave
e HVE excessiva (> 15 mm) podem ser
considerados para cirurgia, excepto se
a HVE for provocada por hipertenséo.

IIb Cc

aClasse de recomendacdo . ®Nivel de evidéncia.

AP = angina do peito; EA = estenose aortica; ASC = area de superficie
corporal; VE = ventriculo esquerdo; FEVE = fraccdo de ejecgdo do
ventriculo esquerdo.

anticoagulagdo. Trata-se de um procedimento mais
extenso (envolvendo duas valvulas) com uma taxa de
reoperagdo bastante elevada a partir da primeira década
ap0s cirurgia.*® A implantacdo percutdnea de valvulas
tornou-se uma técnica opcional para o tratamento de
estenose dos homoenxertos em posicao pulmonar.

Actualmente a implantagdo por cateter de protese
adrtica ndo tem lugar no tratamento de EA congénita.

Recomendacdes para seguimento
E necessario um seguimento regular e ao longo de toda
a vida, a intervalos variaveis dependendo do grau de
gravidade da estenose. Este seguimento também é
necessario em intervalos anuais apds a cirurgia valvular.
E obrigatdria a avaliacdo ecocardiogréaficas da valvula
aortica e da raiz da aorta para avaliar a progressao
da estenose valvular e da dilatagao da aorta. A RMC
da aorta é recomendada em doentes com VAB e apds
cirurgia valvular.

Outras consideragoes

Exercicio/desporto: Os doentes com EA severa
sintomaticos e assintomaticos, assim como os que
apresentam estenose moderada por VAB e dilatacao
da aorta, devem evitar praticar exercicio intensivo ou
isométrico, assim como desporto de competigdo. Os
doentes com EA ligeira e moderada podem praticar
desporto. Recomenda-se a realizagdo de uma prova de
esforco prévia com vista a aconselhar o doente.
Gravidez: Na EA severa sintomatica, a gravidez
esta contra-indicada. A doente deve ser submetida a
valvotomia com baldo ou a cirurgia antes de engravidar.
Em doentes assintomaticas com EA severa e que
apresentem uma prova de esforgo normal, a gravidez
é possivel, embora seja controverso. A aorta requer
atencao especial, uma vez que durante a gravidez a
dilatacdo da aorta relacionada com VAB pode ser induzida
e progredir. Existe o risco de dissecgao (ver Secgao 3.43).
A taxa de recorréncia de CC é no minimo de 5%, embora
ja tenham sido publicadas taxas mais elevadas.
Profilaxia de EI: Recomendada apenas em doentes de
alto risco (ver Secgao 3.3.5).

4.5.2 Estenose aortica
supravalvular

Introducao

A estenose aortica supravalvular (ESupraA) é
responsavel por < 7% de todas as formas fixas de
OCSVE. A sua ocorréncia tem sido associada a uma
mutacgdo com perda de fungdo do gene da elastina do
cromossoma 7q11.23, conducente a uma arteriopatia
obstrutiva de gravidade variavel, mais pronunciada na
juncdo sinotubular.#® Pode ocorrer quer como diafragma
fibroso localizado distalmente aos orificios das artérias
coronarias ou, mais frequente, como deformacédo
externa em forma de ampulheta com estreitamento
luminal da aorta ou como estenose difusa da aorta
ascendente. Frequentemente ccorre associada a
sindrome de Williams-Beuren e podera estar associada
a hipoplasia de toda a aorta, envolvimento dos orificios
coronarios ou estenose dos principais ramos da aorta ou
das artérias pulmonares.
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Apresentacgao clinica e historia natural

Os doentes apresentam sintomas como obstrugdo da
camara de saida ou isquémia do miocardio. A morte
sUbita acontece raramente, embora seja mais frequente
em EASupra com sindrome de Williams-Beuren, com
estenoses difusas periféricas da AP ou com doenga
coronaria.

Diagnéstico
Ver Seccdo 3.2 para principios gerais.

Devido a um jacto preferencial através da ESupraA
para a artéria braquiocefalica direita (efeito de
Coanda), o exame clinico pode revelar um aumento
acentuado da pressdo sistdlica da extremidade
superior direita em relagdo a esquerda e um frémito
suprasternal.

O ecocardiograma permite efectuar um diagndstico
anatdmico da ESupraA. A ecocardiografia com Doppler
fornece gradientes de pressdo, mas estes poderao
sobrestimar a real quebra de pressao na zona da
obstrucao.

Sobre a prova de esforgo, ver EA valvular (Secgao
4.5.1).

As RMC/TAC fornecem uma definicdo anatdmica
precisa da prépria lesao e identificam outras lesGes
na aorta e nos seus ramos (estenose da carétida e da
artéria renal) e nas artérias pulmonares.

O cateterismo cardiaco pode ter riscos,5°
especialmente na sindrome de Williams-Beuren.
No entanto, devera ser efectuada uma avaliagéo
hemodinéamica sempre que a medicdo ndo invasiva
ndo seja conclusiva. A angiografia coronaria deve
ser efectuada em todos os doentes em que esteja
programada uma ressecgao cirurgica. A TAC podera
evitar uma angiografia invasiva.

Sugere-se o recurso a avaliagdo genética com
hibridagdo in situ fluorescente (FISH) para estabelecer o
diagndstico da sindrome de Williams-Beuren.

Tratamento cirurgico/cateterismo

de intervencgao (Quadro 9)

A cirurgia é o tratamento primario. A taxa de
mortalidade operatdria nos casos com diafragma fibroso
e deformagdo em forma de ampulheta é <5%. Como
as artérias coronarias estdo sujeitas a pressao elevada,
podera ser considerada cirurgia mais cedo do que em
doentes com EA valvular, principalmente quando ndo
€ necessaria a substituicdo da valvula. Apds reparacao
cirdrgica, a taxa de sobrevida é de 85% aos 15 anos.5!
A RA pode manifestar-se em cerca de 25% dos doentes,
mas normalmente ndo € progressiva apds ao remogao
cirlrgica de ESupraA.

Recomendacgdes para seguimento

E necessario um seguimento regular ao longo de toda
a vida, incluindo a realizacdao de ecocardiograma, a
fim de determinar a progressdo da obstrugdo (rara),
dimensdes/fungdo do VE e desenvolvimento de

Quadro 9 IndicagOes para intervengao
na estenose adrtica supravalvular

Indicagoes Classe?|Nivel®

Doentes com sintomas (esponténeos ou

na prova de esforgo) e gradiente médio por
Doppler > 50 mmHg deverao ser submetidos
a cirurgia.

Doentes com gradiente médio por Doppler
< 50 mmHg deverdo ser submetidos

a cirurgia quando:

e apresentam sintomas que se possam
atribuir a obstrugdo (dispneia de esforgo, I
angina, sincope) e/ou
apresentam disfungdo sistdlica do VE I
(sem qualquer outra explicagdo),
apresentam HVE grave que se possa I
atribuir a obstrugdo (ndo relacionada
com hipertensao), I
quando seja necessaria cirurgia para DC
significativa.

0o o 0O 0

Doentes com gradiente médio por Doppler
> 50 mmHgc mas sem sintomas, disfungdo
sistdlica VE, HVE ou prova de esforco
anormal podem ser considerados para
reparacao quando ha risco cirargico
reduzido.

IIb C

aClasse de recomendacdo. Nivel de evidéncia.

<Os gradientes derivados de Doppler poderdo sobrestimar a obstrugédo
e poderdo necessitar de confirmagdo através de cateterismo esquerdo.
DC = doenga coronaria; VE = ventriculo esquerdo; HVE = hipertrofia

do ventriculo esquerdo.

sintomas, bem como apds cirurgia a fim de detectar
reestenose tardia, desenvolvimento de aneurisma
(RMC/TAC) e a ocorréncia ou progressdo de DC. O
seguimento deverad incluir a avaliacdo em centros
especializados em CCA.

Outras consideragoes

Exercicio/desporto: Ver EA valvular (Secgdo 4.5.1).
Gravidez: Ver EA valvular (Secgdo 4.5.1). Os filhos
incorrem num risco mais elevado de recorréncia de CC
(rastreio familiar recomendado).

Profilaxia de EI: Recomendada apenas em doentes de
alto risco (ver Secgdo 3.3.5).

4.5.3 Estenose aodrtica subvalvular

Introducao

A ESubA pode ocorrer enquanto lesdo isolada, mas é
frequentemente associada a CIV, DSAV ou complexo
de Shone, ou pode desenvolver-se apds correcgdo
destas lesGes. A prevaléncia é de 6,5% na populagdo
CCA.52 E provocada por um anel fibroso na cdmara de
saida do ventriculo esquerdo (CSVE) junto a valvula
adrtica ou por estreitamento fibromuscular, e tem de ser
distinguida da cardiomiopatia hipertrofica.

Apresentacao clinica e histéria natural

A evolugdo clinica é muito variavel. Num estudo com
adultos, o aumento da gravidade da obstrucdo ocorreu
apenas em doentes com mais de 50 anos.52 A RA é
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frequente, embora raramente hemodinamicamente
significativa ou progressiva.

Diagnéstico
Ver Seccdo 3.2 para principios gerais.

Os achados clinicos incluem sopro sistdlico de ejeccéo
junto ao bordo esquerdo do esterno e no apex, sem
irradiacdo para as carétidas, nem estalido sistélico de
ejeccdo. O sopro diastdlico indica RA.

O ecocardiograma permite visualizar a anatomia
da camara de saida do ventriculo esquerdo (CSVE), a
anomalia da valvula adrtica associada, o grau de RA,
a fungdo do VE, HVE e lesGes associadas. A gravidade
da obstrucgdo subvalvular é determinada através do
ecocardiograma com Doppler, mas os gradientes
derivados de Doppler podem sobrestimar a obstrucao
e poderd ser necessaria confirmagdo através de
cateterismo cardiaco. Por vezes é necessario efectuar um
ETE para visualizar a membrana. O ETE tridimensional
podera ser util para caracterizar a anatomia complexa
da CSVE.

Tratamento cirargico/cateterismo de
intervencao (Quadro 10)

O tratamento cirlrgico inclui a ressecgdo circunferencial
do anel fibroso e de parte da base muscular do septo
esquerdo. A ESubA fibromuscular ou de tipo tinel obriga
a uma ressecgao mais extensa ou a uma cirurgia de
Konno. Os resultados cirdrgicos sdo bons, mas pode
ocorrer reestenose. Em doentes com um risco cirdrgico
baixo e uma morfologia favoravel a reparagdo, o limiar
para a intervengdo é mais baixo do que em estenose
aodrtica valvular, principalmente porque néo é necessario
implante de prétese. No caso de RA moderada ou severa,
a valvula aodrtica deve ser substituida no momento da
cirurgia.

Recomendacgdes para seguimento

E necessario um seguimento regular e ao longo de toda
a vida, incluindo a realizacdo de ecocardiograma, em
doentes ndo operados a fim de determinar a progressao
da obstrucdo, a RA e a funcdo e a dimensdo do VE. E
também necessario um seguimento pds-operatorio
regular a fim de detectar reestenose tardia (frequente,
especialmente em formas isoladas e apds tratamento
cirtrgico na inféancia), RA progressiva, complicacbes
do tipo arritmias, bloqueio A-V e CIV iatrogénica. O
seguimento devera incluir a avaliagdo em centros
especializados em CCA.

Outras consideracoes

Exercicio/desporto: Ver EA valvular (Seccdo 4.5.1).
Gravidez: Contra-indicada apenas em ESubA severa
e sintomatica, em que a doente deve ser submetida a
cirurgia antes de engravidar (devendo ser considerada
mesmo em ESubA assintomatica). Ver Secgéo 3.4.3.
Profilaxia de EI: Recomendada apenas em doentes de
alto risco (ver Seccao 3.3.5).

Quadro 10 Indicagdes para intervencao
em estenose sub-adrtica

Indicagbes Classe? |Nivel®

Doentes com sintomas (esponténeos ou
mediante prova de esforgo) e gradiente
médio de Doppler

> 50 mmHgc ou RA grave deverdo ser I ¢

submetidos

a cirurgia.

Doentes assintomaticos devem ser considerados

para cirurgia quando:

e a FEVE é < 50% (o gradiente podera
ser < 50 mmHg devido ao fluxo IIa C
reduzido).

e a RA é grave e 0 DSFVE > 50 mm Ila C

(ou 25 mm/m2 ASC) e/ou a FE < 50%¢.

o gradiente médio de Doppler
é > 50 mmHge IIa C
e existe HVE distinta

o gradiente médio de Doppler é

> 50 mmHgc e existe uma resposta
andmala da pressdo sanguinea mediante
prova de esforgo.

IIa C

Doentes assintomaticos podem ser considerados
para cirurgia quando:

¢ 0 gradiente médio de Doppler
é > 50 mmHg¢, o VE

X . IIb C
é normal, a prova de esforgo € normal
e o risco cirlrgico € reduzido.
e a progressao da RA é documentada
e a RA passa a ser mais do que b C

moderada (para impedir a continuagdo
da progressdo).

aClasse de recomendagdes. PNivel de evidéncia.

<Os gradientes derivados de Doppler poderdo sobrestimar a obstrugdo

e poderdo necessitar de confirmagdo através de cateterismo cardiaco.
dVer RecomendagOes da ESC para o tratamento da doenga valvular
cardiaca.3

RA = regurgitagdo aodrtica; ASC = area de superficie corporal; FE = fraccdo
de ejecgdo; VE = ventriculo esquerdo; FEVE = fracgdo de ejecgdo do
ventriculo esquerdo; DSFVE = didmetro sistdlico final do ventriculo
esquerdo; HVE = hipertrofia do ventriculo esquerdo.

4.6 Coarctacao da aorta

Introducao

A CoA é considerada parte de uma arteriopatia
generalizada, e ndo apenas como estreitamente
circunscrito da aorta. Ocorre na forma de estenose
localizada ou como extenso segmento adrtico
hipoplasico. A CoA situa-se normalmente na zona
de insercdo do canal arterial, e s6 em casos raros a
localizagdo é ectdpica (aorta ascendente, descendente
ou abdominal).

A CoA representa 5-8% do numero total de defeitos
cardiacos congénitos. A prevaléncia é de ~3 por
10 000 nados vivos.

As lesdes associadas incluem a VAB (até 85%), EA
subvalvular, valvular ou supravalvular, estenose da
valvula mitral (valvula mitral em paraquedas, complexo
designado como sindrome de Shone), ou defeitos
cardiacos congénitos complexos. A CoA pode estar
associada as sindromes de Turner, Williams-Beuren
ou rubéola congénita, neurofibromatose, aortite de
Takayasu ou traumatismo.
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A CoA condiciona aumento da pdés-carga sobre
o VE, provocando mais stress sobre a parede, HVE
compensatdria, disfuncdo do VE e desenvolvimento de
colaterais arteriais.

A «necrose quistica da média» com fragmentagdo
precoce das fibras elasticas e fibrose foi identificada
na aorta ascendente e descendente, resultando numa
maior rigidez da aorta e das artérias carotideas.53

Apresentacao clinica e historia natural

Os sinais e sintomas dependem da gravidade da CoA. Os
doentes com CoA grave manifestam sinais e sintomas
numa fase precoce das suas vidas, enquanto os casos
particularmente ligeiros podem manifestar-se apenas a
partir da idade adulta.

Os principais sintomas incluem cefaleias, hemorragias
nasais, tonturas, zumbidos, dispneia, angina abdominal,
claudicacdo, caibras nas pernas, fadiga dos membros
inferiores e extremidades frias.

A evolucdo natural pode ser complicada por
insuficiéncia cardiaca esquerda, hemorragia intracraniana
(devido a aneurismas saculares), EI, ruptura/disseccao da
aorta, doenca coronaria e vascular cerebral prematuras e
defeitos cardiacos associados.>*>5

Diagnéstico
Ver Secgdo 3.2 para principios gerais.

As manifestacdes clinicas incluem hipertensdo
sistélica nos membros superiores, hipotensdo abaixo
do nivel da coartagdo, um gradiente de pressédo arterial
entre extremidades superiores e inferiores (> 20 mmHg
indica CoA significativa), atraso do pulso radio-femoral e
colaterais palpaveis.

Outros achados incluem frémito supraesternal, sopro
vascular no dorso ou sopros continuos (devido a vasos
colaterais). A radiografia de térax pode ainda identificar
erosGes nas terceira e quarta costelas (até a oitava)
provocados por colaterais, uma aorta ascendente
ectasiada, kinking ou duplo contorna da aorta
descendente (em forma de 3) e dilatagdo da artéria
subclavia esquerda.

O ecocardiograma fornece informagao sobre a
localizagdo, estrutura e extensdo da CoA, fungao
e hipertrofia VE, anomalias cardiacas associadas e
didametros da aorta e dos vasos supra-aorticos. Os
gradientes por Doppler ndo sdo Uteis para quantificacao,
nem em coarctagdo nativa nem em apds intervencgdo. O
fendmeno de run-off diastdlico é provavelmente o sinal
mais fiavel de coarctacao ou recoarctagdo significativa.

Na presenca de colaterais extensas, os gradientes ndo
sao fidedignos. Apds a reparagao cirlirgica, a velocidade
do fluxo sistdlico pode aumentar, mesmo na auséncia
de estreitamento significativo, devido a redugdo da
compliance aortica.

RMC e TAC sdo as técnicas ndo invasivas preferidas
para avaliar a totalidade da aorta em adultos.
Ambas mostram a localizagdo, extensdao e grau de
estreitamento da aorta, do arco aortico, da aorta pré e

pos-estendtica, de aneurismas e de colaterais. Os dois
métodos detectam complicagdes como aneurismas,
restenose ou estenose residual (ver Secgdes 3.2.2 e
3.2.3).

O cateterismo cardiaco com manometria (um
gradiente de pico a pico de > 20 mmHg indica uma CoA
significativa em termos hemodinamicos na auséncia de
colaterais desenvolvidos) e angiocardiografia continua a
ser o método por exceléncia para a avaliacdo da CoA em
muitos centros, antes e depois de tratamento cirdrgico
ou por caterismo de intervengdo (ver Secgao 3.2.5).

Tratamento cirargico/cateterismo

de intervengdo (Quadro 11)

Na CoA nativa com anatomia adequada, a colocacdo de
stent tornou-se a primeira escolha para o tratamento de
adultos em muitos centros. Se o melhor é utilizar stents
cobertos ou ndo cobertos ainda esta por decidir. Estdo a
ser desenvolvidos stents biodegradaveis.

Em adultos com CoA recorrente ou residual, a
angioplastia com ou sem implantacao de stent tem-se
revelado eficaz em mdos experientess® e o stenting é
cada vez mais a primeira escolha desde que a anatomia
seja favoravel.

As técnicas cirargicas incluem resseccgdo e anastomose
topo a topo, aortoplastia com patch protésico,
aortoplastia com retalho de subclavia, interposicdo de
um conduto ou bypass com conduto. A reparacdo da
re-CoA em adultos pode ser complicada e podera ser
preferivel inserir condutos da aorta ascendente para a
aota descendente nos casos de anatomia dificil. Embora
o risco cirargico na CoA simples possa ser actualmente
< 1%, ele aumenta significativamente a partir dos

Quadro 11 IndicagOes para intervencgao
na coarctacgao da aorta

Indicagoes Classe® |Nivel®

Todos os doentes com uma diferenga de
pressdo (avaliagdo ndo invasiva) > 20 mmHg
entre os membros superiores e inferiores,
independentemente dos sintomas mas com
hipertensdo nos membros superiores I C
(> 140/90 mmHg nos adultos), resposta
patoldgica da pressdo sanguinea durante
o exercicio ou HVE significativa devem ser
submetidos a intervencao.

Independentemente do gradiente de pressao,
os doentes hipertensos com estreitamento da
aorta > 50% relativo ao didmetro da aorta ao
nivel do diafragma (avaliado com RMC, TAC
ou angiografia) devem ser considerados para
intervengao.

IIa Cc

Independentemente do gradiente de pressao
e da presencga de hipertensdo, os doentes
com estreitamento da aorta > 50% relativo
ao diametro da aorta ao nivel do diafragma
(avaliado com RMC, TAC ou angiografia)
podem ser considerados para intervengao.

ITb C

aClasse de recomendacao. ®Nivel de evidéncia.

RMC = ressonancia magnética cardiaca; CoA = coarctagdo da aorta;
TAC = tomografia axial computorizada; HVE = hipertrofia do ventriculo
esquerdo.
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30-40 anos. Acarreta ainda o risco de lesdo da medula
espinal.

Como a coarctacdo ndo é uma doenca localizada da
aorta, devem ser considerados os problemas associados
que podem obrigar a uma intervengao:

e Estenose ou regurgitacdo significativa da valvula
adrtica
e Aneurisma da aorta ascendente com didametro >50 mm

[area de superficie corporal (ASC) >27,5 mm/mz2] ou

com progressao rapida
e Aneurisma na zona da CoA
e Aneurismas sintomaticos ou volumosos do poligono de

Willis.

Estas intervencGes terapéuticas devem ser efectuados
em centros com vasta experiéncia no tratamento de CC.

Recomendagdes para seguimento

AS possiveis lesGes residuais, sequelas e complicages

sdo enumerados abaixo:

A hipertensdo arterial em repouso ou durante a
pratica de exercicio € comum, mesmo apos tratamento
bemsucedido, e constitui um factor de risco importante
de DC, disfungao ventricular e ruptura de aneurisma da
aorta ou cerebral.5” A geometria do arco (gético, ameia,
normal) pode influenciar o aparecimento de hipertensao.
O significado da hipertensdo isolada induzida por
exercicio é objecto de debate.

e CoA recorrente ou residual podera induzir ou agravar
a hipertensdo arterial sistémica e as respectivas
consequéncias.

e Aneurismas da aorta ascendente ou no local
da intervengao representam risco de ruptura e
morte.5® As reparagdes com patch (por exemplo, com
Dacron) estdo particularmente sujeitas a aneurisma
no local da reparacgdo, pelo que devem ser avaliadas
por imagem com regularidade.

o E necessario estar atento a valvula adrtica bictspide,
doenga da valvula mitral, DC prematura e aneurismas
saculares no poligono de Willis (actualmente, a maioria
dos médicos ndo vé motivos para uma despistagem de
rotina em doentes assintomaticos).

Todos os doentes com coarctacdo necessitam de
um seguimento regular pelo menos a cada dois anos,
incluindo uma avaliagdo em centros especializados em
CCA. E necesséario efectuar um exame imagioldgico
da aorta (de preferéncia através de RMC) para
documentar a anatomia e complicagGes pds-reparagao
ou pés-intervencgdo (reestenose ou formacgao de
aneurismas). Os intervalos de tempo entre os exames
imagioldgicos dependem da patologia de base.

Outras consideracoes

Exercicio/desporto: Os doentes sem obstrugdo
residual e que sdo normotensos em repouso e em
exercicio podem ter vida activa normal, sem restricoes,
excluindo os desportos estaticos intensos praticados
ao nivel da competicdo. Os doentes com hipertensao
arterial, obstrucao residual ou outras complicagGes

devem evitar exercicios isométricos pesados, na
proporcao da gravidade dos seus problemas.
Gravidez: Apds tratamento bem sucedido da CoA,
muitas mulheres conseguem suportar a gravidez sem
problemas.®® Especialmente as mulheres com CoA nao
reparada, mas também as que depois de reparagdo
apresentam hipertensdo arterial, CoA residual ou
aneurismas da aorta, incorrem num maior risco de
ruptura da aorta e ruptura de um aneurisma cerebral
durante a gravidez e parto. Tem sido referido um
numero excessivo de abortos espontdneos e eventos
hipertensivos (ver Seccao 3.4.3).

Profilaxia de EI: Recomendada apenas em doentes de
alto risco (ver Seccdo 3.3.5).

4.7 Sindrome de Marfan

Introducao

A sindrome de Marfan é um distlUrbio autossémico
dominante do tecido conjuntivo, em que anomalias
cardiovasculares, cutaneas e do esqueleto, oculares,
pulmonares e da dura mater podem manifestar-se
em graus muito variaveis. A prevaléncia é de
aproximadamente 2-3 por 10 000 e cerca de 25-30%
sdo mutacgGes novas. A sindrome de Marfan é provocada
por mutacdes no gene FBN1 do cromossoma 15q21,
codificante da fibrilina-1, uma glicoproteina na matriz
extracelular. A falta de fibrilina pode provocar o
enfraquecimento do tecido conjuntivo e desregulagao
do transforming growth factor-p (TGF-B). Foram
identificadas mais de 1000 mutacdes, quase todas
especificas de cada familia afectada. Em 10% dos
doentes diagnosticados com sindrome de Marfan,
continua a ndo ser possivel detectar uma mutagdo do
FBN1.

Apresentacao clinica e histéria natural

O prognostico é essencialmente determinado pela
dilatagdo progressiva da aorta, conducente a disseccdo
ou ruptura aortica, que constituem as principais causas
de morte. A sobrevida média em doentes ndo tratados
é de 40 anos. A dilatagdo da raiz da aorta é identificada
em 60-80% dos doentes. A progressdo da dilatagdo é
heterogénea e imprevisivel. O risco de disseccdo de
tipo A aumenta claramente a medida que aumenta
o didmetro da raiz da aorta, mas a dissecgdo pode
também ocorrer em doentes com apenas uma ligeira
dilatagdo adrtica. Podera haver dilatagdo noutras zonas
da aorta. Os doentes com aorta dilatada normalmente
ndao manifestam sintomas. A presenca de regurgitacao
adrtica, tricuspide ou mitral significativa pode provocar
sintomas de sobrecarga do volume ventricular, mas a
doenga VE pode também ocorrer independentemente. A
sindrome de Marfan é facilmente confundida com outros
disturbios hereditarios do tecido conjuntivo que imitam
os sintomas de Marfan, por exemplo a sindrome de
Loeys-Dietz, aneurisma da aorta hereditario, VAB com
dilatacdo da aorta, ectopia lentis familiar, fenétipo MASS
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e sindrome de Ehlers-Danlos, devido a significativa
sobreposicdo clinica entre varios tipos de sindromes.

Diagnéstico

A identificagdo e diagnodstico precoces sdo essenciais,
uma vez que a cirurgia profilactica pode prevenir a
disseccdo e ruptura da aorta. O esclarecimento dos
mecanismos moleculares inerentes a sindrome de
Marfan permitird melhorar os testes de diagnostico.
Para um bom diagndstico é, efectivamente, necessaria
uma equipa multidisciplinar. Actualmente o diagndstico
da sindrome de Marfan apoia-se essencialmente nas
manifestagdes clinicas; para um diagnéstico conclusivo
é necessario haver uma manifestacdo major em dois
o6rgdos distintos e o envolvimento de um terceiro
(critérios de Ghent).5° Estes critérios foram revistos
recentemente e na pratica clinica futura uma nova
classificacdo® devera substituir a antiga. Sera atribuida
maior relevancia as duas caracteristicas cardinais da
sindrome de Marfan: aneurisma/disseccdo da raiz da
aorta e ectopia lentis. Para além disso, é atribuido um
papel mais relevante aos testes genéticos moleculares.é:

Uma avaliacdo ecocardiografica da raiz da aorta
deve incluir - para além do calculo do didametro maximo
- medigGes a nivel do anel, dos seios de Valsalva, da
juncao sinotubular e da aorta ascendente distal. O
ecocardiograma fornece uma avaliagao da fungao VE,
da valvula adrtica e da RA, prolapso e regurgitacdo da
valvula mitral e/ou da valvula tricispide. O ETE podera
ser Util em caso de suspeita de disseccdo da aorta e no
periodo pré-operatério.

As RMC e TAC devem ser realizadas em todos
os doentes, fornecendo imagens de toda a aorta,
incluindo as dimensdes da aorta para além da raiz.
Pensa-se que a elasticidade adrtica da aorta toracica
descendente, mensuravel através de RMC, seja
um factor independente de previsao de dilatacao
progressiva da aorta descendente.5?

Como a manipulagdo com cateter acarreta um
certo grau de risco de disseccdo da parede aortica
enfraquecida, a angiografia coronaria por TAC deve
ser utilizada preferencialmente para excluir qualquer
probabilidade de DC antes da cirurgia.

A monitorizacao com Holter deve ser efectuada em
doentes sintomaticos, porque podem ocorrer arritmias
ventriculares, perturbagées da conducao e MCS.

Terapéutica médica

Tanto as terapéuticas médicas como cirdrgicas
ajudaram a aumentar a esperanca de vida até aos
60-70 anos. Os betabloqueadores podem reduzir o
grau de dilatacdo da aorta e melhorar a sobrevida, pelo
menos nos adultos.s364 E importante um tratamento
médico anti-hipertensivo rigoroso, tendo por objectivo
a obtencdo de uma pressdo sanguinea sistdlica inferior
a 120 mmHg e a 110 mmHg em doentes com dissecgdo
aguda da aorta. O bloqueador do receptor 1 da
angiotensina II, losartan, é potencialmente Gtil porque

condiciona antagonismo TGF-B. Estdo actualmente
em curso ensaios clinicos para avaliar o seu efeito
benéfico. Actualmente o tratamento preventivo de
complicages da aorta mais comum nos centros sao
ainda os betabloqueadores. O tratamento médico deve
ser continuado apds a cirurgia.

Tratamento cirargico/cateterismo

de intervencgao (Quadro 12)

A substituigdo combinada da valvula adrtica e da aorta
ascendente representa actualmente um risco baixo
e, em maos experientes, constitui uma intervencgao
duravel (mortalidade operatéria calculada em 1,5%
para as operacodes electivas e 11,7% para operacdes de
emergéncia). Tém sido referidas taxas de sobrevivéncia a
5 e 10 anos de 84 e 75%, respectivamente.55 A Sindrome
de Marfan esta, no entanto, relacionada com um risco
consideravelmente mais elevado de re-dissecgdo e
aneurisma recorrente, quando comparado com outras
etiologias de doenca adrtica.

Nos doentes com valvulas com anatomia normal,
em que a insuficiéncia decorre da dilatacdo do anel ou
dissecgdo, as intervengdes sem substituicdo da valvula,
com substituicdo da raiz por uma prétese de Dacron e
reimplantacdo das artérias coronarias na protese (técnica
de David) ou remodelagdo da raiz da aorta (técnica de
Yacoub) sdo actualmente as intervengdes cirlrgicas
preferidas. A RA é, no entanto, uma complicagédo
frequente, que obriga a reintervengdo em 20% dos
doentes passados 10 anos.% Os resultados a longo prazo
de substituicdo da raiz da aorta, mantendo a valvula
original sdo ainda desconhecidos na sindrome de Marfan.

As mulheres tém, em média, aortas 5mm mais
pequenas, o que sé em parte é explicado por uma ASC
mais pequena.s® Em individuos pequenos, provavelmente
deveria ser utilizado um diametro indexado ajustado a
uma ASC de 2,75 cm/m? para fins de decisédo cirlrgica.s®

Quadro 12 Indicagles para cirurgia da aorta
na sindrome de Marfan¢’

Indicagdes |Classea Nivel®

Os doentes devem ser submetidos a cirurgia quando
o diametro maximo da raiz da aorta é:
e >50 mm. I Ce
e 46-50 mm em conjunto com
- antecedentes familiares de disseccdo ou I C
- dilatagdo progressiva > 2 mm/ano I C

confirmada por medicbes repetidas ou
- RA ou RM grave I C
- desejo de engravidar. I C
e Os doentes devem ser considerados para

cirurgia quando as outras partes da IIa c

aorta sejam > 50 mm ou haja dilatagdo

progressiva.

aClasse de recomendacdo.

bNivel de evidéncia.

cAs recomendagdes da ESC para doencga valvular cardiaca sdo
ligeiramente mais rigorosas, recomendando apenas um didametro
(45 mm) independentemente de outros resultados.

RA = regurgitacdo adrtica; RM = regurgitagdo mitral.
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Se necessario, todas as partes da aorta podem ser
substituidas por proétese.

Embora haja alguns relatos de sucesso a curto prazo
apos colocacgdo de stent endovascular na aorta toracica
descendente, a implantacdo de stent em doentes com
sindrome de Marfan ndo é recomendada, a ndo ser
que o risco de reparacgdo cirurgica convencional seja
considerado proibitivo.”

Recomendacgdes para seguimento

Um seguimento regular ao longo de toda a vida
implica o envolvimento de especialistas com uma
vasta experiéncia num centro especializado. A
visualizacdo da raiz da aorta por ecocardiografia e
da totalidade da aorta por RMC (ou TAC caso a RMC
esteja contra-indicada) é de crucial importancia,
especialmente se persistir uma disseccdo. A
regurgitacao valvular e a funcao ventricular podem ser
estudadas através do ecocardiograma.

Os doentes estaveis necessitam de uma consulta
anual, incluindo ecocardiograma. No inicio deve ser
realizada uma RMC da totalidade da aorta e deve
repetir-se uma vez a cada 5 anos caso a dimensao da
aorta para la da raiz seja normal. Em caso de formacédo
de aneurisma acima da raiz da aorta, a RMC deve ser
repetida pelo menos anualmente.

Outras consideracoes

Exercicio/desportos: Os doentes devem ser
aconselhados a evitar esforgos no maximo da sua
capacidade, desportos competitivos, de contacto e
isométricos.

Gravidez: Existe 50% de probabilidade de o filho de
uma mde com sindrome de Marfan ser afectado com a
mesma condicdo (aconselhamento genético). As mulheres
com um didmetro da aorta > 45 mm sdo fortemente
desaconselhadas a engravidar sem reparagdo prévia,
devido ao elevado risco de disseccdo. Um didmetro da
aorta <40 mm raramente constitui um problema, embora
ndo exista um diametro que seja totalmente seguro. Com
uma aorta entre 40 e 45 mm, com ou sem reparacao
prévia, a progressdo da dilatagdo da aorta e a histéria
familiar contribuem para o aconselhamento da doente
relativamente a gravidez.”* Mesmo apds reparacdo da aorta
ascendente, os doentes de Marfan permanecem sujeitos
ao risco de disseccdo da restante aorta. Ver Secgéo 3.4.3.
Profilaxia de EI: Recomendada apenas em doentes de
alto risco (ver Seccao 3.3.5).

4.8 Obstrucao da camara de saida
do ventriculo direito

Introducgao
A OCSVD pode ocorrer a nivel subinfundibular,
infundibular, valvular ou supravalvular.

A estenose subinfundibular ou VDBC estd muitas vezes
associada a CIV. E provocada pelo estreitamento por

bandas musculares proeminentes e hipertrofiadas do VD
que separam as zonas de entrada e apical hipertrofiadas
e com pressao elevada da zona infundibular de baixas
pressdes, ndo hipertrofiada e ndo obstructiva.”

A estenose infundibular ocorre habitualmente em
combinagdo com outras lesdes, especialmente CIV,
ToF, ou como lesdo secundaria a estenose valvular
pulmonar (EP) (hipertrofia miocardica reactiva). A nivel
infundibular, e até certo ponto a nivel subinfundibular,
a obstrugdo é normalmente dindmica, i.e. da-se
estreitamento do orificio durante a sistole.

A EP valvular é normalmente uma lesdo isolada,
ocorre em cerca de 7-12% dos defeitos cardiacos
congénitos e é responsavel por 80-90% das OCSVD.
A taxa de hereditariedade varia entre 1,7 e 3,6%.
Pode ocorrer dilatagdo do tronco pulmonar e APE
essencialmente devido a anomalias intrinsecas da
parede e independentemente da hemodinamica,
sendo a AP direita (APD) geralmente menos afectada.
Frequentemente, verifica-se que a valvula pulmonar tem
configuracdo em clpula, com abertura central estreita,
mas com a base preservada e mével. A valvula pulmonar
displasica, com cuspides pouco moveis e espessamento
mixomatoso é menos comum (15-20%, ou menos em
adultos ndo tratados) e é frequentemente associada a
sindrome de Noonan. Existem também descricGes de
deformacdo em ampulheta da valvula pulmonar, com
seios em forma de garrafa e estenose valvula nivel
das comissuras. Em adultos, uma valvula pulmonar
estenotica pode calcificar numa fase mais tardia da vida.

A EP supravalvular ou a estenose da artéria pulmonar
€ provocada pelo estreitamento do tronco pulmonar
principal, bifurcagdo da artéria pulmonar ou ramos
pulmonares. Raramente ocorre isoladamente, e pode
verificar-se com ToF, sindrome de Williams-Beuren,
sindrome de Noonan, sindrome de Keutel, sindrome
de rubéola congénita ou sindrome de Alagille. A
estenose pode localizar-se nos ramos principais ou em
zonas mais periféricas; pode ser localizada ou difusa
(hipoplasica) ou levar a oclusdo, podendo ocorrer sob a
forma de estenose isolada ou multipla. A estenose pode
resultar da colocagdo prévia de uma banda na artéria
pulmonar ou ocorrer no local de um shunt anterior. Uma
estenose > 50% é geralmente considerada significativa,
condicionando um gradiente de pressao e hipertensao
na AP proximal.

Apresentacao clinica e histéria natural
Subinfundibular/infundibular: Os doentes adultos
com VDBC sem intervencdo cirurgica podem ser
assintomaticos ou podem apresentar-se com angina,
dispneia, tonturas ou sincope. O grau de obstrugdo
evolui com o tempo.”?

Valvular: Os doentes com EP ligeira a moderada
sdo habitualmente assintomaticos. Ndo é habitual
a EP valvular ligeira progredir na idade adulta.’ A EP
moderada pode progredir a nivel valvular (calcificagdo)
ou ao nivel subvalvular, resultante de hipertrofia
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miocardica reactiva. Os doentes com estenose severa
podem manifestar dispneia e capacidade reduzida
de exercicio, apresentando um progndstico mais
desfavoravel.

Supravalvular: Os doentes podem ser assintomaticos
ou manifestar sintomas de dispneia e capacidade de
exercicio mais reduzida. Sdo normalmente reconhecidas
no contexto de algumas sindromes ou referenciados por
suspeita de hipertensdo pulmonar. A estenose da AP
periférica pode agravar-se.

Diagnéstico
Ver secgdo 3.2 para principios gerais.

Os achados clinicos incluem sopro sistélico intenso ao
longo da area de obstrugdo e desdobramento alargado
do segundo som cardiaco. Em EP periférica, o sopro
sistolico é habitualmente audivel sobre os campos
pulmonares. As observacdes no raio X toracico podem
incluir calcificacdo da valvula pulmonar, dilatagdo do
tronco pulmonar e AP esquerda, assim como aumento
do coracgao direito.

O ecocardiograma é a técnica de diagndstico de
primeira linha, permitindo a visualizagdo da OCSVD, da
anatomia da valvula pulmonar, da hipertrofia do ventriculo
direito (HVD) e das lesdes coexistentes. O ecocardiograma
com Doppler fornece o gradiente ao longo da obstrugao,
a presenca e gravidade de RP e RT e a pressdao sistolica
do VD. Deve ser tomado especial cuidado para distinguir
0 jacto de um VDBC de um jacto de CIV ou de estenose
infundibular ou valvular. A pressdo sistdlica maxima
do VD pode resultar de mais do que uma obstrucdo a
varios niveis em simultadneo. Os gradientes de Doppler
podem nao ser fiaveis (sobrestimativa) em doentes
com estenose tubular e em doentes com estenoses em
séries (sub-valvular e valvular). Em doentes com VDBC, o
gradiente maximo podera fazer com que a estenose seja
subestimada, por dificuldade de alinhamento da amostra
com a orientagdo do fluxo. O ecocardiograma nao é tao
eficaz para a identificacao EP periférica.

A OCSVD é considerada ligeira quando o gradiente
de pico na zona da obstrugado é <36 mmHg (velocidade
maxima < 3 m/s), € moderada entre 36 a 64 mmHg
(velocidade maxima 3-4 m/s) e grave quando o gradiente
é > 64 mmHg (velocidade maxima >4 m/s). Visto que as
medicoes de Doppler podem nao ser fidveis (ver acima),
a velocidade de RT com calculo da pressao do VD devem
ser sempre utilizados como complemento na avaliagao
da gravidade.*¢

A RMC e TAC oferecem frequentemente informacao
importante identificando o nivel de obstrucado,
especialmente a nivel sub-infundibular, dos condutos ou
dos ramos da AP e na avaliacdo do VD. S&o os métodos
preferidos para a visualizacao de dilatacao pulmonar e
EP periférica.

As técnicas nucleares podem revelar anomalias
de perfusdo em diferentes segmentos dos pulmdes em
casos de EP periférica (também podem ser avaliadas
através de RMC).

O cateterismo cardiaco podera ser necessario para
confirmar a extensédo, gravidade e nivel de obstrugdo
(por exemplo, VDBC). Para angiografia coronaria, ver
Seccao 3.2.5.

Tratamento cirargico/cateterismo

de intervencao (Quadro 13)

A intervengdo por cateterismo é recomendada em
doentes com EP valvular com valvulas sem displasia
(valvotomia com baldo) e em EP periférica (stent).”

A cirurgia é recomendada em doentes com EP
subinfundibular ou infundibular e anel pulmonar
hipoplasico, com valvulas pulmonares displasicas e em
doentes com lesGes associadas que necessitam de uma
abordagem cirlrgica, como RP ou RT graves. A cirurgia
podera ser necessaria em doentes com EP periférica,
que apresentem uma anatomia ndo abordavel por
terapéutica percutdanea. A abordagem cirdrgica a
estenose subinfundibular e a CIV associada pode
efectuar-se através da AD, preservando o infundibulum
(desobstruido) e a valvula pulmonar.

Quadro 13 Indicagdes para intervengao
na obstrugdo da camara de saida do ventriculo
direito

Indicagbes Classe? |Nivel®

Qualquer grau d OCSVD deve ser reparado
independentemente dos sintomas se o
gradiente maximo de Doppler for > 64 mmHg
(velocidade maxima > 4 m/s), desde que

a fungdo do VD seja normal e ndo seja
necessario substituir qualquer valvula.

Em caso de EP valvular, devera optar-se
por realizar valvotomia com baldo.

Em doentes assintomaticos, para os quais
a valvotomia com bal@o nao seja eficaz e a
Unica opgdo seja a substituicdo da valvula
através de cirurgia, esta deve ser realizada
na presenga de uma PVD sistélica

> 80 mmHg (velocidade de RT > 4.3 m/s).

Devera ser considerada intervengdo em
doentes com gradiente < 64 mmHg, na
presenca de:

sintomas relacionados com EP ou,
fungdo reduzida do VD ou,

VD bicavitario (que normalmente

€ progressivo) ou,

arritmias relevantes ou,

shunt direito-esquerdo através de CIA
ou CIV.

ITa C

A EP periférica, independentemente dos
sintomas, deve ser considerada para
reparagao se a reducdo do didmetro

for > 50% e a pressao sistdlica do VD
for > 50 mmHg e/ou estejam presentes
anomalias de perfusdo nos pulmdes.

IIa C

aClasse de recomendagdo. *Nivel de evidéncia.

CIA = comunicagdo interauricolar; EP = estenose pulmonar;

VD = ventriculo direito; OCSVD = obstrugdo da camara de saida do
ventriculo direito; PVD = pressédo do ventriculo direito; RT = regurgitagdo
tricispide; CIV = comunicagdo interventricular.
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Tanto as intervengdes cirurgicas como por
cateterismodevem ser realizadas apenas em centros
especializados em CC.

Em doentes com EP subvalvular, valvular e
supravalvular pode também existir um tronco pulmonar
marcadamente dilatado. E extremamente raro ocorrer
ruptura nestes vasos muito elasticos e com baixa
pressdo e estes aneurismas pulmonares normalmente
ndo requerem intervencdo.’® Para conduto VD-AP ver
Seccao 4.16.

Recomendagdes para seguimento

Os doentes com OCSVD tém de ser seguidos ao longo
de toda a vida, com avaliacdo ecocardiografica regular.
A frequéncia do seguimento depende da gravidade da
lesdo, mas a maioria dos doentes ird necessitar de uma
consulta anual, incluindo a realizagdao de uma avaliacao
em centros especializados em CCA. Doentes com EP
valvular ligeira ou residual ligeira apenas necessitam de
ser observados uma vez a cada 5 anos.””

Outras consideracoes

Exercicio/desportos: Sem restricées para doentes
com EP ligeira (residual). Os doentes com EP moderada
devem evitar praticar desporto de competicdo e
estatico. Os doentes com EP grave devem limitar-se a
praticar desportos de baixa intensidade.

Gravidez: A gravidez é bem tolerada, a ndo ser que
a OCSVD seja extremamente severa ou a faléncia VD
seja significativa. A valvotomia percutédnea com -baldo
pode ser efectuada durante a gravidez embora seja
raramente necessaria (ver Secgdo 3.4.3)

Profilaxia de EI: Recomendada apenas em doentes de
alto risco (ver Secgao 3.3.5).

4.9 Anomalia de Ebstein

Introdugao

A anomalia de Ebstein —doencga relativamente rara —
caracteriza-se por malformacao e deslocamento apical
dos folhetos da valvula tricispide. O plano de abertura
da valvula tricUspide esta deslocado relativamente ao
anel da valvula no sentido do dpex ou da camara de
saida do ventriculo direito (CSVD). O folheto anterior
origina-se normalmente a nivel do anel, mas tem
dimensdes aumentadas e abre-se como uma vela,
enquanto os folhetos septal e posterior se deslocam
no sentido do apex ventricular direito, frequentemente
«repuxados» e aderentes ao endocardio (tethered).

O deslocamento apical da valvula trictspide significa
que o coracgdo direito é composto por uma AD, uma
parte atrializada do VD e o restante VD funcional. A
valvula tricispide é frequentemente regurgitante.

As anomalias mais frequentemente associadas incluem
um shunt ao nivel auriculaCIA ostium secundum ou
foramen oval patente (FOP)] e vias acessorias [sindrome
de Wolff-Parkinson-White (WPW)]. Pode ocorrer CIV,
EP, atresia pulmonar, ToF, CoA ou anomalias da valvula

mitral. Um terco das transposicdes das grandes artérias
congenitamente corrigidas (TGAcc) apresenta anomalias
do tipo Ebstein da valvula tricispide sistémica.

A anomalia de Ebstein ocorre com mais frequéncia se
a mae tiver tomado litio ou benzodiazepinas durante a
gravidez.

O espectro morfoldgico e hemodinamico é largo. As
alteragdes hemodinamicas dependem da gravidade da
disfungdo da valvula tricuspide, do grau de atrializacao
do VD, da contractilidade do restante ventriculo funcional
e do ventriculo sistémico, do tipo e da gravidade das
anomalias concomitantes e das arritmias.

A fisiopatologia caracteriza-se pela regurgitagao
sistdlica de sangue do VD funcional, através da valvula
tricuspide para o ventriculo atrializado ou AD, que
tendem a dilatar. Uma comunicagdo nterauricular
permite um shunt E-D ou, especialmente durante o
exercicio, um shunt D-E. A anomalia de Ebstein pode
resultar num débito cardiaco sistémico cronicamente
baixo.

Apresentacao clinica e historia natural
A apresentacdo clinica pode variar entre sintomas
ligeiros e uma cardiopatia om cianose marcada.

Os doentes com formas ligeiras podem manter-se
assintomaticos durante décadas até serem
diagnosticados. Em séries mais antigas, que muitas
vezes incluem casos mais graves, verifica-se que na
historia natural 50% dos doentes morre antes dos
20 anos e 80% antes de atingir os 30 anos. Alguns
sobrevivem até a nona década de vida.

ComplicagGes tipicas incluem RT grave, disfungdo
VD, insuficiéncia cardiaca direita, abcessocerebral,
embolismo paradoxal, embolia pulmonar, taquiarritmias,
MSC e EI (rara).

Arritmias, dispneia, fadiga, fraca tolerancia ao
exercicio, dor toracica e cianose periférica e/ou central
sdo os principais sintomas.

Diagnéstico
Ver seccdo 3.2 para principios gerais.

As manifestagbes clinicas podem incluir cianose
e hepatomegalia. Os dados da auscultagdo sédo
desdobramento alargado do primeiro som e segundo
som, estalidos, terceiro e quarto sons, ritmo a trés ou
quatro tempos e um sopro sistélico de RT. O ECG pode
mostrar hipertrofia auricular direita, um intervalo PQ
prolongado, bloqueio do ramo direito (frequentemente
com um complexo QRS muito alartgado), Q profundo em
11, 111, avF e V1-V4, sindrome de pré-excitacdo, baixa
voltagem e arritmias supraventriculares e ventriculares.
A radiografia do torax ajuda a acompanhar as alteragées
nas dimensdes do coragao.

O ecocardiograma é a principal técnica de
diagnéstico, fornecendo informacdo sobre a
anatomia e a fungao da valvula tricuspide, o grau de
deslocamento apical do folheto septal ou posterior
(nos adultos > 0,8 cm/m2 ASC), a dimensdo do folheto
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anterior,tethering dos folhetos septal ou posterior ao
septo ou a parede ventricular, a dimensdo e fungdo das
diferentes zonas do coracgdo (auricula direita, ventriculo
atrializado, restante VD funcional ou VE), OCSVD e
lesGes associadas.

A RMC é importante no que diz respeito a avaliagcdo
para cirurgia, na medida em que proporciona uma boa
visualizagdo do coracao direito dilatado, da funcao do
VD e da valvula triclspide.

Tratamento cirargico/cateterismo

de intervencgao (Quadro 14)

Os sintomas clinicos determinam o tratamento. Uma
terapia conservadora pode ajudar a aliviar os sintomas
temporariamente e criar uma base favoravel para a
intervencdo cirurgica seguinte.’® A anticoagulagédo
oral é recomendada em doentes com antecedentes
de embolia paradoxal ou fibrilhagdo auricular. As
disfuncgGes ritmicas sintomaticas podem ser tratadas
com meios conservadores, ou de preferéncia com
intervencgdo por EF.7° Na presenca de um maior risco
tromboembdlico ou shunt D-E, pode ser considerada a
administracdo de anticoagulacdo oral. Podera, algumas
vezes, haver indicagao para fecho da comunicagao
auricular isoladamente. No entanto, essa hipétese deve
ser discutida cuidadosamente, pois pode causar um
aumento ainda maior das pressdes no coragao direito e
diminuicdo do débito cardiaco sistémico.

A reparacdo cirurgica continua a ser um desafio
e deve ser executada apenas por cirurgides com
experiéncia especificanesta anomalia. A reparacgao
da valvula tricuspide, se possivel, é preferivel a
substituicdo desta valvula (com encerramento da
comunicacgao interauricular associada). A reparacao da
valvula tricuspide através da criacdo de uma “valvula
monocuspide” pode ser exequivel se existir um folheto
anterior da valvula tricuspide mével e se o VD funcional
representar mais de um terco do VD total.8° Podera ser
necessario recorrer a anastomose bicavo-pulmonar
bidireccional adicional no caso do VD ser demasiado
pequeno ou ter-se desenvolvido disfuncdo VD. A
transplantacdo cardiaca pode ser a Unica alternativa em
doentes em que a reparacao nao tenha resultado ou que
apresentem disfuncao biventricular grave.

A mortalidade operatdria anteriormente elevada
(> 25%) desceu para < 6% nos centros especializados.
Mais de 90% dos doentes submetidos a cirurgia por
um cirurgido experiente sobrevivem > 10 anos, muitos
dos quais em classe funcional I ou II. As mortes
tardias provavelmente resultam de arritmias. Numa
série grande, a taxa de sobrevida sem reoperagédo
é de 86, 74, 62 e 46% a 5, 10, 15 e 20 anos,
respectivamente.8!

Recomendagdes para seguimento

E necessario um seguimento regular (pelo menos
anualmente) para todos os doentes em centros
especializados em CCA. Entre as anomalias residuais

Quadro 14 IndicagOes para intervengao
na anomalia de Ebstein

Indicagoes Classe? Nivel®

Indicagdes para cirurgia

e A reparacdo cirdrgica deve ser
realizada em doentes com RT mais
do que moderada e que
apresentem sintomas (classe I C
NYHA > II ou arritmias) ou
deterioragdo da capacidade de
exercicio avaliada através de PECP.

e Caso exista também indicagdo para
cirurgia da valvula tricispide, o
encerramento cirdrgico da CIA/FOP I C
devera ser executado no mesmo
tempo da reparacdo da valvula.

A reparagao cirurgica deve ser
considerada, independentemente
dos sintomas, em doentes com
dilatagdo progressiva do coragdo
direito ou redugdo da fungao
sistolica do VD e/ou cardiomegalia
progressiva avaliada através de
radiografia do térax.

IIa C

Indicagdes para intervengdo por cateterismo

e Doentes com arritmias relevantes
devem ser submetidos a estudo
electrofisioldgico, seguidos de
terapéutica de ablagdo, se possivel, I C
ou tratamento cirdrgico das
arritmias em caso de cirurgia
cardiaca planeada.

e Em caso de embolia sistémica
documentada provavelmente
provocada por embolia paradoxal
deve ser considerado o
encerramento isolado da CIA/FOP
com dispositivo.

Se o problema principal for cianose
(saturacdo de oxigénio em

repouso < 90%), podera ser
considerado o encerramento isolado
da CIA/FOP com dispositivo, sendo
necessario proceder a uma
avaliagdo cuidadosa antes da
intervengdo (ver texto).

ITa C

ITb C

aClasse de recomendacdo. ®Nivel de evidéncia.

CIA= comunicagdo interauricular; PECP = prova de esforgo
cardiopulmonar; NYHA = New York Heart Association; FOP = foramen
oval patente; VD = ventriculo direito; RT = regurgitacdo tricispide;
CIV= comunicagdo interventricular.

poOs-operatérias tipicas as quais se deve estar atento
contam-se a RT persistente ou de novo, as complicagdes
habituais apds substituicdo de valvulas, insuficiéncia do
VD ou do VE, shunts auriculares residuais, arritmias e
blogueios cardiacos de grau elevado.

Pode ser necessaria a reintervencdo para RT
recorrente e disfungdo da proétese valvular.

Outras consideracgoes

Exercicio/desportos: Os doentes sem anomalias
residuais normalmente podem viver vidas activas
normais sem restricdes, excluindo os desportos estaticos
ao nivel de competicdo. Os doentes com RT mais do
que ligeira, disfuncdo ventricular, shunting, arritmias
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ou outras complicacdes devem evitar os exercicios
isométricos pesados, na proporgdo da gravidade dos
seus problemas.

Gravidez: As doentes assintomaticas com boa fungao
ventricular podem ter uma gravidez bem tolerada. Existe
algum risco de insuficiéncia VD, arritmias e embolismo
paradoxal. A gravidez terd um risco maior na presenca
de cianose significativa, arritmias graves e insuficiéncia
do coracao direito (ver Seccdo 3.4.3). O risco de CC na
descendéncia é de cerca de 6%.

Profilaxia de EI: Recomendada apenas em doentes de
alto risco (ver Seccao 3.3.5).

4.10 Tetralogia de Fallot

Introdugao

A Tetrologia de Fallot é a forma mais comum de
doenca coronaria cianodtica a partir do ano de idade,
com uma incidéncia proxima de 10% de todas
as formas de CC. Este defeito resulta do desvio
antero-superior do septo de saida, que condiciona
as quatro caracteristicas seguintes: uma CIV ndo
restritiva, cavalgamento da aorta (mas < 50%),
OCSVD que pode ser infundibular, valvular ou
(normalmente) uma combinacao das duas, com ou
sem estenose da AP supravalvular ou dos ramos e
consequente HVD. As lesGes associadas incluem CIA,
CIV muscular adicional, arco adrtico direito artéria
coronaria descendente anterior anémala (pode ser
dupla) (3%) que pode implicar a necessidade de
reparacao com colocacao de conduto e DSAV completo
(raro, normalmente associado a sindrome de Down).
Aproximadamente 15% dos doentes com ToF tém
delecgdo do cromossoma 22ql1 (anteriormente
designado sindrome de Di George), com transmissao
autossdmica dominante e aparecimento frequente de
depressdo ou doenca psiquiatrica precoces.82

Apresentacao clinica e histéria natural

Apresentacdo clinica inicial A apresentagao clinica inicial
é dominada por sopro cardiaco na infancia e cianose
progressiva (shunt D-E a nivel ventricular decorrente do
e OCSVD). A tetralogia ndo operada apresenta um mau
prognéstico (> 95% dos doentes morriam normalmente
antes de atingirem os 40 anos). Entre os tipos de
tratamento precoce possiveis estdo os procedimentos
paliativos para aumentar o fluxo sanguineo pulmonar
(shunt de Blalock- Taussig: classico ou modificado—
artéria subclavia para AP com ligagdo termino-lateral ou
com interposicdo de enxerto, respectivamente; shunt de
Waterston: shunt da aorta ascendente para a AP direita;
shunt de Potts: shunt da aorta descendente para AP
esquerda) seguidos de reparagdo. A reparacao consiste
no encerramento da CIV e remocdo do OCSVE (com
resseccdo do infundibulo e valvotomia pulmonar; muitos
doentes necessitam de patch na CSVD ou transanular).
A reparacgdo primaria entre os 6 e 18 meses de idade é

actualmente um procedimento comum, com mortalidade

peri-operatoria < 1%.83
Apresentacdo clinica tardia: A sobrevida prolongada

apds reparacdo da tetralogia é excelente, com uma

sobrevida aos 35 anos de cerca de 85%.8485 As
complicagGes mais comuns na idade adulta sao:

e RP: é quase sempre encontrada RP significativa apds
reparacao com colocacdo de patch transanular. A RP
é normalmente bem tolerada durante varios anos.
No entanto, a RP crénica grave acaba por conduzir a
dilatagdo e disfungdo sintomatica do VD.8 A gravidade
da RP e seus efeitos nocivos a longo prazo sdo
agravados pela coexisténcia de estenoses distais da
AP ou HAP (sendo esta pouco comum).

e OCSVD residual: pode ocorrer no infundibulo, ao
nivel da valvula pulmonar e do tronco pulmonar
principal, distal a bifurcacdo e, ocasionalmente,
nos ramos das AP direita e esquerda (esta
frequentemente devido as sequelas de cirurgia
paliativa anterior).

e Dilatacdo e disfuncdo do VD: a dilatagdo do VD
normalmente resulta de RP grave de longa duracgédo
associada a um grau maior ou menor de OCSVD
residual. A RT significativa pode ocorrer como
consequéncia da dilatagdo VD, e gera mais dilatacao
do VD.

e CIV residual: pode dever-se a deiscéncia parcial do
patch ou a encerramento incompleto total na altura
da cirurgia; pode provocar sobrecarga do volume VE.

e Dilatacdo da raiz da aorta com RA: A dilatagdo da
raiz da aorta (progressiva) ocorre tardiamente em
cerca de 15% dos adultos e esta relacionada quer
com anomalias intrinsecas da aorta (necrose quistica
da média) e aumento do fluxo (por exemplo, doentes
com atresia pulmonar).8” Geralmente causa RA e,
raramente, disseccdo da aorta.

e Disfuncao do VE: devido a cianose prolongada antes
de reparacdo e/ou proteccdo insuficiente do miocardio
durante a reparacao (antigamente), sobrecarga do
volume VE decorrente da manutengdo prolongada de
shunts arteriais paliativos, CIV residual e/ou RA. Pode
ainda resultar de uma interacgdo adversa entre os
dois ventriculos (RP).s8

e Taquicardia auricular/ventricular e MSC: esta
associada a alteracées hemodinamicas progressivas
e/ou cicatrizes cirlrgicas, pelo que ocorre com
mais frequéncia no seguimento tardio. A MSC varia
entre 1-6% [na maioria dos casos resultando de
TV/fibrilhacdo ventricular (FV)], responsavel por
aproximadamente um terco a metade das mortes
tardias.®®

e Endocardite: a endocardite é rara.

Diagnéstico em doentes submetidos
a reparagao
Ver Secgdo 3.2 para principios gerais.
Os sinais clinicos incluem desdobramento alargado
do segundo tom. Um sopro diastélico suave e curto é
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sugestivo de RP. Um sopro sistolico de ejeccdo intenso
e prolongado indicaOCSVD, um sopro diastélico de
timbre alto indica RA e um sopro pansistoélico indica CIV
residual.

O ECG normalmente revela bloqueio completo de ramo
direito, com a duragdao do complexo QRS reflectindo o
grau de dilatacdo do VD. Um complexo QRS > 180 ms,
especialmente se progressivo, constitui um factor de
risco de TV e MSC.86:8°

O ecocardiograma é a técnica de diagndstico de
primeira linha, fornecendo uma avaliagdo da OCSVD e
da RP residuais, da CIV residual, da dimensédo e fungao
VD e VE,°° da RT, da PVD, da dimensdo da raiz da aorta
e da RA.

A RMC é o método preferido para avaliar o volume e a
fungdo do VD, a RP, a dimensao, formato e dilatacdo das
AP, a aorta ascendente e a posicao dos grandes vasos
ou condutos em relagdo ao esterno (re-esternotomia).
Para mais informacgdes, consulte as recomendagdes
para o uso de RMC nas CCA. O realce com gadolinio
evidencia fibrose, cuja extensdo tem correlacdao com
outros factores de risco de TV e MSC.91

A TAC pode constituir uma alternativa a RMC em
dentes com pacemaker/CDI. Fornece ainda informacao
sobre as artérias coronarias, parénquima pulmonar e
a extensdo da calcificagcdo do conduto (para eventual
implantagdo de valvula por via percutanea).

A PECP ajuda a determinar o momento em que se
deve proceder a reintervencgao e fornece informacao
sobre progndstico.*

As arritmias e avaliacdo do risco de MSC merecem
especial cuidado. A monitorizacdo com Holter,
registo de eventos e o estudo electrofisiolégico
sdo necessarios em alguns doentes (de elevado risco,
estudados na sequéncia de arritmia cardiaca ou suspeita
desta, e/ou doentes estudados para reoperacao sobre
a CSVD).899293 A indugdo de TV mantida tem valor
prognostico para a ocorréncia de TV e MSC.93

O cateterismo cardiaco é um método que deve
ser limitado aos doentes submetidos a procedimentos
de intervencao (i.e. dilatacdo de estenose distal da
AP, implantacdo percutdnea de valvula) e quando a
avaliagdo diagndstica ndo invasiva é inconclusiva.

Tratamento cirargico/cateterismo

de intervencao (Quadro 15)

A substituigdo da valvula pulmonar (SubsVP) e/ou
a remocdo do OCSVD podem ser efectuadas com
uma mortalidade baixa (< 1%) em doentes que ndo
apresentam insuficiéncia cardiaca e/ou disfuncdo
ventricular avancada. A RP constitui o motivo mais
frequente para considerar cirurgia e o respectivo timing
€ ainda um desafio. Para determinar o momento da
reintervengao sdo mais importantes os dados seriados do
que uma avaliacdo isolada. A normalizagdo da dimensao
do VD apos reintervengdo é improvavel quando o indice
do volume telediastolico ultrapassa 160 ml/m2.,%° As
estenoses distais da AP tém de sertratadas, quer

durante a cirurgia (por exemplo, através do stenting
intraoperatdrio) ou por via percutdanea. As préteses
pulmonares bioldgicas tem revelado uma duracgdo de
10-15 anos. A experiéncia com valvulas mecanicas neste
contexto é reduzida e a necessidade de anticoagulacdo
adequada é um motivo de preocupacdo. CIV residuais
e/ou dilatacdo da raiz da aorta/RA também devem ser
abordadas durante a cirurgia.

Sobre implantacdo percutanea da valvula, ver a
Seccao 4.16.

IndicacOes para exames EF e para CDI

Os exames electrofisioldgicos e/ou a ablagdo devem ser
considerados para doentes sintomaticos com suspeita
de arritmia clinica ou arritmia clinica documentada,
tanto auricular como ventricular.

Deve ser implantado um CDI para a prevencgao
secundaria de MSC (doentes com paragem cardiaca ou
TV sustentada) (IC). A implantacdao de CDI como forma
de prevencgdo primaria permanece controversa e, até ao
momento, ndo foi desenvolvido um esquema ideal de
estratificacdo do risco. Foram identificados - embora de
forma pouco consistente - os seguintes identificadores
de risco: disfungdo do ventriculo direito e/ou esquerdo,
fibrose ventricular extensa (avaliada através de RMC),
QRS > 180 mseg, RP significativa, taquicardia ventricular
(TV) ndo mantida avaliada através de monitorizacao
Holter, TV induzida em exames EF, shunts paliativos
de longa duragdo e idade avangada no momento da

Quadro 15 IndicagOes para intervengao
apos reparacgdo de tetralogia de Fallot

Indicagdes Classe?| Nivel®

A substituicdo da valvula adrtica deve ser
realizada em doentes com RA grave com I C
sintomas ou sinais de disfungdo do VE.

A SubsVP deve ser realizada em doentes
sintomaticos com RP grave e/ou estenose
(presséo sistolica do VD > 60 mmHg,
velocidade RT > 3,5 m/s).

A SubsVP deve ser considerada em doentes
assintomaticos com RP e/ou EP grave, se
pelo menos um dos seguintes critérios
estiver presente:

e Diminuigdo objectiva da capacidade

de exercicio,

Dilatacao progressiva do VD, IIa C
Disfungao sistdlica progressiva do VD,

RT progressiva (pelo menos moderada),
OCSVD com pressao sistdlica do VD

> 80 mmHg (velocidade de RT > 4,3 m/s),
Arritmias auriculares/ventriculares
mantidas.

O encerramento da CIV deve ser
considerado em doentes com CIV residual
e uma significativa sobrecarga de volume ITa C
do VE ou se o doente vai ser submetido
a cirurgia da valvula pulmonar.

aClasse de recomendacdo. *Nivel de evidéncia.

RA = regurgitacdo adrtica; VE = ventriculo esquerdo; RP = regurgitagédo
pulmonar; SubsVP = substituicdo da valvula pulmonar; VD = ventriculo
direito; OCSVD = obstrugdo da cdmara de saida do ventriculo direito;
RT = regurgitacdo tricispide; CIV= comunicagdo interventricular.
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reparacgdo.s88991-94 Os doentes com sincope inexplicada
e fungao ventricular deficiente devem ser submetidos
a avaliagdo hemodinamica e EF. Na auséncia de uma
causa definida e reversivel, deve ser considerada a
implantagdo de um CDI (ver Secgdo 3.3.2).

Recomendacgao para seguimento

Todos os doentes com ToF devem ser alvo de um
seguimento cardiaco peridédico num centro especializado
em CCA, o que em alguns doentes deve traduzir-se
numa consulta anual, podendo ser menos frequente nos
doentes que estdo na extremidade melhor do espectro,
com alteragdes hemodinamicas minimas/estaveis No
seguimento devem ser identificadas as complicagdes
referidas anteriormente (ver manifestagGes clinicas
tardias). O ecocardiograma deve ser incluido em cada
consulta. Os doentes devem ser submetidos a RMC. A
periodicidade exames depende da patologia encontrada.

Outras consideracoes

Exercicio/desporto: Nao existem restrigGes em
doentes assintomaticos com boa situagdo hemodinamica.
Os doentes que apresentem risco elevado de arritmias/
MSC, doentes com disfungao biventricular avancada e
doentes com patologia significativa da aorta ascendente
devem limitar-se a pratica de actividades/desportos de
baixa intensidade e evitar o exercicio isométrico.
Gravidez: A gravidez em doentes que nao foram
submetidas a reparacgdo constitui um risco consideravel
de complicagbes e morte tanto materna como fetal. O
risco associado a gravidez em doentes com reparagao
depende da situagdo hemodinédmica (baixa em doentes
com uma boa hemodinamica). Em doentes com
les@es residuais significativas o risco de arritmia e de
insuficiéncia do coracdo direito é efectivo e a gravidez
pode produzir um efeito adverso prolongado sobre a
fungdo cardiovascular (ver Seccéo 3.4.3). O risco de CC é
de aproximadamente 3%, salvo se a doente apresentar
microdelecgdo em 22q11 (em que o risco atinge 50%).
Profilaxia de EI: Recomendada apenas em doentes de
alto risco (ver Secgao 3.3.5).

4.11 Atresia pulmonar com
comunicacao interventricular

Introdugao

A atresia pulmonar com CIV (AP + CIV), por vezes
também denominada TF com atresia pulmonar, partilha
a anatomia intracardiaca com a tetralogia mas nao
tem uma comunicacgao directa entre o VD e a AP. Os
doentes com conexdes cardiacas discordantes e/ou
uma “fisiologia de ventriculo Unico” e o seu tratamento
serdo discutidos nas respectivas secgdes. Apesar
de os doentes com AP + CIV terem um VD de boas
dimensodes e, deste ponto de vista, serem candidatos
a reparacdo biventricular, as anomalias graves das AP
sdo frequentes e determinam tanto as manifestagdes

clinicas como o tratamento (a complexidade do leito

vascular pulmonar podera tornar a reparagcdo menos

atractiva ou impossivel). Existem trés padrdes de PA:

e Unifocais com AP confluentes de boas dimensdes
abastecidas por CAP.

e Multifocais com AP confluentes mas hipoplasicas
(aparéncia de “gaivota”) abastecidas por multiplas
artérias colaterais aorto-pulmonares major (ACAPM).

e Multifocais com AP nao confluentes abastecidas por
ACAPM.

A PA + CIV abrange ~1-2% dos defeitos cardiacos
congénitos. A microdelecgdo 22q11.2 é comum
(anomalias faciais, voz nasalada e atraso no
desenvolvimento).82

Apresentacao clinica e histéria natural

As manifestagdes clinicas iniciais®:% variam desde

cianose (em doentes com débito pulmonar reduzido

ou comprometido), deficiente desenvolvimento e/ou
dispneia de esforgo, até a insuficiéncia cardiaca (em
doentes com débito pulmonar excessivo através de

grandes ACAPM, que, ao longo do tempo, podem vir a

desenvolver HAP segmentar).

Quando o fluxo pulmonar depende da permeabilidade
do canal arterial, a sua oclusdo resulta em cianose
marcada e colapso cardiocirculatdrio. Os doentes com
AP confluentes e de bom calibre e tronco pulmonar
(normalmente com atresia valvular) sdo candidatos
a uma reparacao do tipo Fallot utilizando um patch
transanular. Doentes com AP de boas dimensdes
mas sem um tronco pulmonar devem ser submetidos
a reparagdo com um conduto VD-AP. Doentes
com AP confluentes mas hipoplasicas necessitam
frequentemente de um shunt arterial ou de uma
reconstrugdao da CSVD (sem encerramento da CIV), o
gue pode promover o crescimento das AP, e numa fase
posterior devem ser reavaliados para reparagao com a
colocagao de um conduto valvulado. Doentes com AP
ndo confluentes com um fluxo sanguineo pulmonar
adequado, mas ndo excessivo, podem sobreviver até a
idade adulta sem cirurgia. Para este grupo de doentes
particularmente desafiante existem defensores de
uma abordagem com unifocalizagdo por etapas, com o
objectivo ultimo de uma reparacdo com colocagao de
conduto.®798

A apresentagao clinica tardia em doentes submetidos
a reparacdo é semelhante a dos doentes com tetralogia
(ver Seccdes 4.10 e 4.16), enquanto os doentes nao
submetidos a reparagdo apresentam dispneia de
esforco, fadiga e cianose croénica progressiva,®s sendo
que esta Ultima pode levar a um envolvimento
multi-organico (ver Secgdo 4.18) e, com o tempo, a uma
série de complicacdes:

e As hemoptises podem dever-se a ruptura de vasos
colaterais normalmente pequenos e/ou trombose de
pequenas AP.

e A insuficiéncia cardiaca créonica normalmente é
multifactorial e pode dever-se a cianose crdnica,



e32

Recomendagdes da ESC

débito pulmonar excessivo inicial, aumento da RVP,
disfuncdo do VD, RA e outras causas.

e Pode ocorrer dilatagdo progressiva da aorta
ascendente com RA e disseccdo da aorta (complicacao
muito rara).

e A endocardite pode ser especialmente grave em
doentes com uma reserva cardiovascular limitada e
em doentes com cianose significativa.

e O agravamento da cianose pode dever-se a diminuicdo
do fluxo sanguineo pulmonar por estenose das
colaterais, estenose das AP, aumento da RVP ou
aumento da pressao telediastoélicas ventricular.

e As arritmias e a MSC ndo sdo invulgares.

Diagnéstico
Consulte a Secgdo 3.2 para os principios gerais.

Os achados clinicos podem incluir impulso VD com
cicatrizes de toracotomia + esternotomia mediana em
doentes previamente submetidos a intervencgdo (oes)
cirdrgica(s). A cianose pode ser acentuada em doentes
ndo submetidos a reparagdo, mesmo com esforgo fisico
minimo. Sopros continuos no dorso indiciam. ACAPM Os
dados do ECG incluem desvio direito do eixo e HVD. A
radiografia de térax pode revelar uma silhueta cardiaca
em forma de bota concavidade do arco médio do bordo
esquerdo da silhueta cardiaca) com vascularizagdo
diminuida (em alternancia com algumas zonas de
vascularizagdo aumentada devido a grandes ACAPM.

O Ecocardiograma é a técnica de diagndstico de
primeira linha. Os resultados dependem do tipo de
reparacao (ver Secgdes 4.10 e 4.16). Em doentes nao
submetidos a reparacao, é possivel observar a auséncia
de fluxo directo do VD para a AP, com fluxo continuo em
multiplos locais no Doppler a cores devido a ACAPM.

A RMC, a TAC e o cateterismo cardiaco sédo
necessarios para determinar a origem da vascularizacao
pulmonar e a dimensdo das AP e para avaliar a HAP
e 0os ACAPM (o cateterismo é necessario para a HAP
eACAPM).

Tratamento cirargico/cateterismo
de intervencgao
Para seguimento e intervengdo em doentes com
reparacdo do tipo Fallot por patch transanular, consulte
a Seccdo 4.10; para doentes com reparagao utilizando
um conduto VD-AP valvulado consulte a Seccdo 4.16.
Os doentes com AP + CIV que sobrevivem até a
idade adulta sem reparacdo ou com procedimentos
paliativos?®9-102 podem ter sido considerados inoperaveis
anos atras, mas podem actualmente beneficiar dos
procedimentos cirlrgicos ou interventivos modernos.
Este pode mesmo ser o caso em doentes com AP
confluentes de boas dimensdes, mas ocasionalmente
também em doentes com grandes ACAPMcom anatomia
adequada para unifocalizacdo que ndo tenham
desenvolvido doenga vascular pulmonar grave devido
as estenoses protectoras. Na auséncia de disfungdo
avancgada do VD ou do VE, estes doentes podem ser

considerados para reparacao.?® Portanto, todos os
doentes ndo submetidos a reparacao devem reavaliados
em centros especializados. No entanto, muitos doentes
nao submetidos a reparacdo podem nao ser candidatos,
sobretudo devido a complexidade da sua vascularizagdo
pulmonar.

E importante ter em conta que, embora a cirurgia
cardiaca pode melhorar a situagdo clinica ou o
progndstico (este Ultimo é puramente especulativo),
esta é também uma importante causa de mortalidade.
Apesar do desafio adicional que constitui uma
vascularizagdo pulmonar anormal, a sobrevida de
individuos submetidos a reparagdo pode aproximar-se
da TF em individuos seleccionados cuja hemodinamica
seja boa (CIV encerrada, remocao da OCSVD e a
vascularizacdo pulmonar e RVP serem normais ou
proximas da normalidade). A sobrevida diminui para
niveis tanto mais baixos quanto maior for a complexidade
das malformacgdes pulmonares e menos satisfatoria
a reparacao (a sobrevida em doentes submetidos a
procedimentos paliativos esta referida com sendo
de 61% no seguimento a 20 anos). O transplante
cardiopulmonar pode ser uma opgdo remota, mais uma
vez em individuos altamente seleccionados, mas esta
associado a importantes desafios técnicos, elevados
riscos operatorios e um pior resultado; existe também
actualmente escassez de érgaos.

A intervencado por cateterismo pode incluir a dilatagao
com baldo ou stenting dos vasos colaterais para
melhorar o fluxo sanguineo pulmonar.103

Recomendacao para seguimento

Doentes com AP + CIV devem ser alvo de um seguimento
periddico num centro especializado em CCA (pelo menos
uma vez por ano). Para o tratamento de envolvimento
multi-organico relacionado com cianose, consulte a
Seccdo 4.18.

Doentes com HAP segmentar tém sido candidatos a
terapia especifica para HAP, apesar de haver falta de
dados (ver a Secgao 4.17).

Devera dar-se especial atengdo a sintomas como
dispneia, aumento da cianose, alteracdes no sopro do
shunt, insuficiéncia cardiaca ou arritmias, que justificam
reavaliagdo antecipada e eventual intervengao.

Consideragoes adicionais

Exercicio/desporto: Os doentes que apresentem
uma hemodinamica excelente devem ser encorajados a
praticar exercicio regularmente, talvez evitando apenas
0 exercicio isométrico extremo. Os que apresentem uma
hemodinamica menos optimizada estdo mais limitados a
nivel funcional. Devem evitar-se esforgos extremos ou
desportos de contacto e/ou de competicdo, mas deve
ser encorajada uma pratica regular de actividade fisica
de baixa intensidade (caminhadas, natagdo ou até andar
de bicicleta).

Gravidez: O risco provocado pela gravidez é baixo em
doentes submetidas a reparacdao que apresentem boa



Recomendagdes da ESC

e33

hemodindmica e ndo tenham antecedentes de arritmias.
O risco aumenta com hipoxemia, HAP, disfuncao
ventricular, sintomas de insuficiéncia cardiaca e
arritmias (ver Seccao 3.4.3). Dado que a microdelecgdo
22q11.2 é bastante comum neste defeito, a sua pesquisa
deve ser feita antes da gravidez.

Profilaxia de EI: Recomendada apenas para doentes
de alto risco (incluindo todos os doentes ndo submetidos
a reparacdo; ver Secgdo 3.3.5).

4.12 Transposicao das grandes
artérias

Introdugao

A TGA - que representa ~5% das CC - é caracterizada
por uma discordancia ventriculo-arterial: o VE esta
conectado com a AP e o0 VD com a aorta, havendo
concordancia AV. Se ndo existirem anomalias cardiacas
adicionais significativas, é designada TGA simples. A TGA
complexa esta associada a anomalias intracardiacas,
incluindo CIV (até 45% dos casos), OCSVE (-25%) e CoA
(-5%).

Em geral, ndo é familiar. Ndo existe associagédo
conhecida com sindromes ou anomalias cromossomicas.
Existe uma preponderancia no sexo masculino de 2:1.

Em geral, os doentes adultos sdao observados
apds procedimentos cirdrgicos. Devido as diferencgas
fundamentais na apresentacdo e evolucdo clinica,
consoante a patologia inicial e o tipo de operacgao a
que estes doentes tenham sido submetidos, a evolugao
pos-operatdria sera descrita em separado.

Apresentacao clinica e histéria natural

A maioria dos doentes adultos com uma TGA simples
devera ter sido submetida a um procedimento de switch
auricular de Mustard ou de Senning. A maioria dos
doentes tem uma capacidade de exercicio reduzida em
comparacgao com a populagao normal.’2¢ A disfuncao
do VD, que funciona como ventriculo sistémico, é o
problema clinico mais grave.1°s A prevaléncia aumenta
substancialmente com o tempo de seguimento.1%:
Geralmente desenvolve-se RT como sinal da dilatacao
do VD e evolui a medida que a insuficiéncia cardiaca
se torna mais evidente.!%® Frequentemente ocorrem
taquiarritmias. A manifestacdo mais frequente é o flutter
auricular, mas pode ocorrer fibrilhagao auricular e todos
0s outros tipos de arritmias supraventriculares.?® Foram
registados casos de TV e FV e estes estdo associados
a MSC.110 No seguimento a longo prazo verifica-se uma
disfuncdo do nédulo sinusal progressiva. E comum
existir braquicardia devida a disfungdo do nddulo
sinusal, sendo necessaria implantagéo de PM.!! Os
circuitos de redireccionamento do fluxo auricular sdo
frequentemente designados baffles. Estes podem
ter fugas provocando shunt E-D ou D-E ou podem
condicionar obstrucdo a drenagem venosa sistémica
e/ou venosa pulmonar. Esta Ultima pode provocar

hipertensdo pulmonar. Nas diferentes séries a estenose
do baffle venoso sistémico, mais frequentemente
do baffle superior, esta presente em quase 25% dos
doentes apo6s a cirurgia de Mustard. Uma obstrugdo
da VCS pode provocar a congestdo venosa da parte
superior do corpo, sendo necessaria uma reintervengao.
Uma obstrugdo do baffle venoso sistémico inferior
pode provocar a congestdo venosa da parte inferior do
corpo, congestdo hepatica e cirrose hepatica. Todavia,
quer a estenose seja do baffle superior ou do baffle
inferior, os sintomas clinicos podem nao existir devido a
circulagdo colateral eficaz assegurada pelas veias azigos
e hemiazigos. O estreitamento da cadmara de saida
sub-pulmonar pode ocorrer devido ao abaulamento do
septo interventricular para a esquerda. Esta situagao
pode provocar um gradiente significativo, o que é
geralmente bem tolerado pelo VE subpulmonar. Pode
mesmo proteger a fungdo ventricular sistémica devido
ao desvio do septo para a direita. A CIV residual ou HAP
sdo outros problemas referidos.

Quanto aos doentes adultos jovens foram, com maior
probabilidade, submetidos a uma operacdo de switch
arterial. A maioria destes doentes esta assintomatica,
em classe funcional I da NYHA. Entre as complicagdes
a longo prazo incluem-se: disfungao do VE e arritmias
(ambas podem estar relacionadas com problemas nas
artérias coronarias, que foram reimplantadas na nova
aorta durante a operacgdo de switch arterial); dilatagao
da parte proximal da aorta ascendente, originando
RA;112113 EP supravalvular; e estenose dos ramos
pulmonares (unilateral ou bilateral), provocada pelo
posicionamento da bifurcacdo pulmonar anterior a aorta
ascendente na técnica de Lecompte.

Os doentes adultos com uma transposicao complexa
gue tenham sido submetidos a uma reparacgao de tipo
Rastelli, na qual se liga o VE anatémico a aorta através
da CIV e o VD a AP através de um conduto valvulado,
podem ser totalmente assintomaticos com uma
capacidade de exercicio normal; contudo, as anomalias
residuais - ou os problemas que surgem anos apos a
operacgdo - sdo comuns. Os problemas mais comuns
estdo relacionados com o conduto valvulado entre o VD
e a AP e com a CIV residual. Também podem ocorrer
arritmias - ventriculares e supraventriculares.

4.12.1 Operacgao de switch auricular

Diagnéstico
Consulte a Secgdo 3.2 para os principios gerais.
Durante a avaliacdo clinica devem procurar-se sinais
de congestdo venosa na parte superior e/ou inferior do
corpo. Um sopro sistélico de ejecgdo indicia obstrugao
do tracto de saida sub-pulmonar e um sopro sistdlico de
regurgitacdo indicia regurgitagdo da valvula tricUspide
sistémica. Os resultados do ECG incluem HVD e, ndo
raramente, ritmo de escape de QRS estreitos. O flutter
auricular é observado com frequéncia (mas também
outros tipos de arritmias supraventriculares).
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O ecocardiograma é a técnica de diagnostico
de primeira linha, fornecendo informacdo sobre as
dimensdes e fungao ventricular sub-pulmonar e
sistémica, a obstrugdo da cdmara de saida sub-pulmonar,
a RT, fugas (leaks) ou obstrucdo dos baffles auriculares
e avaliagcdo do retorno venoso pulmonar. Todavia, a
estenose da VCS é muito dificil de avaliar através do
ecocardiograma transtoracico (ETT).

O ecocardiograma de contraste é indicado caso exista
suspeita de /eak dos baffles e é extremamente (til na
deteccdo de estenose dos baffles. Se o contraste for
injectado num braco e entrar no coragdo por baixo, € um
sinal fidavel de estenose do baffle superior (se entrar no
coragao por cima depois de injectado numa perna indicia
estenose do baffle inferior). o ete é (til na avaliagdo dos
baffles.

A RMC esta indicada na avaliagdo da fungao do VD
sistémico e da paténcia dos baffles auriculares. A TAC é
uma alternativa, especialmente em doentes com PM ou
claustrofobia.

A PECP pode “desmascarar” um leak num baffle que
seja assintomatica em repouso. Também é util para
avaliar arritmias e recomenda-se a sua realizagao de
forma regular.

As arritmias e a avaliagao do risco de MSC requerem
especial atengcao. A monitorizacdo por Holter, o
gravador de eventos e os exames EF s3o necessarios
para determinados doentes (alto risco, em observagao
por suspeita de arritmia ou por arritmia clinica).

O cateterismo cardiaco esta indicado quando a
avaliacdo ndo invasiva é inconclusiva ou é necessario
avaliar a HAP (ver Secgao 3.2.5).

Tratamento médico

Faléncia do VD sistémico: Os diuréticos e a digoxina
sdo a base fundamental do tratamento médico. O
papel desempenhado pelos inibidores ECA!4 e pelos
betabloqueantes é controverso. A utilizacdo da TRC é
experimental.

Tratamento cirurgico/cateterismo
de intervencgao
Consulte o Quadro 16.

Exames EF, ablacdo e CDI

Estes procedimentos sdao complicados pelo facto
de as auriculas ndo serem normalmente acessiveis
aos cateteres e procedimentos EF “normais” devido
ao trajecto dos bafflesits e devem ser realizados
unicamente em centros especializados com competéncia
especifica.

Os doentes apresentam um risco elevado de MSC.
Taquiarritmias auriculares,!t¢ disfuncdo do VD sistémico
e duragcao de QRS > 140 mseg!!?” foram reportadas
como factores de risco. Os critérios especificos para
implantagdo de CDI como forma de prevengdo primaria
ainda ndo foram devidamente estabelecidos (ver Secgdo
3.3.2 para recomendacdes gerais).

Quadro 16 IndicagOes para intervengao
na transposicdo das grandes artérias apos switch
auricular

Indicacoes Nivel®

|Classea

Indicagbes para intervengéao cirdrgica

A reparagdo ou substituicdo da valvula deve
ser realizada em doentes com regurgitagao
da valvula AV sistémica (tricuspide) I C
sintomatica grave, sem disfungdo

ventricular significativa (FEVD > 45%).

A disfungdo ventricular sistémica
significativa, com ou sem RT, deve ser
tratada de forma conservadora ou
eventualmente com transplantagdo cardiaca.

A OCSVE, caso apresente sintomas
ou caso a fungdo do VE se deteriore, I C
deve ser tratada de forma cirdrgica.

Em caso de obstrugdo venosa pulmonar
sintomatica, deve ser realizada a reparacao
cirdrgica (a intervengdo por cateter
raramente é possivel).

Doentes sintomaticos com estenose do
baffle que ndo sejam elegiveis para
intervengdo por cateter devem ser tratados
cirurgicamente.

Doentes sintomaticos com fugas no baffle
que ndo sejam elegiveis para intervengao
por stent devem ser tratados
cirurgicamente.

A reparagdo ou substituicdo da valvula deve
ser considerada em doentes com regurgitagdo
da valvula AV sistémica (trictspide) Ila C
assintomatica grave, sem disfungao
ventricular significativa (FEVD > 45%).

O banding da AP para provocar desvio
do septo ou como forma de treino do
ventriculo esquerdo com subsequente 11 C
switch arterial, é actualmente experimental
e deve ser evitada.

IndicagOes para intervengao por cateterismo

O stenting deve ser realizado em doentes
sintomaticos com estenose do baffle.

O stenting (coberto) ou o encerramento
com dispositivo deve ser realizado em
doentes sintomaticos com fugas no baffle e I C
cianose significativa em repouso ou durante
o0 exercicio.

O stenting (coberto) ou o encerramento
com dispositivo deve ser realizado em
doentes com fugas no baffle e sintomas
devidos a shunt E-D.

O stenting (coberto) ou o encerramento
com dispositivo deve ser considerado em
doentes assintomaticos com fugas no baffle IIa C
com sobrecarga de volume ventricular
significativa devido a shunt E-D.

O stenting deve ser considerado em
doentes assintomaticos com estenose do IIa C
baffle e que necessitem de PM.

O stenting podera ser realizado em doentes

assintomaticos com estenose do baffle. IIb c

aClasse de recomendacdo. PNivel de evidéncia.

AV — auriculo-ventricular; Shunt E-D — shunt esquerdo-direito;
VE — ventriculo esquerdo; OCSVE — obstrugdo da camara de saida
do ventriculo esquerdo; PM — pacemaker; FEVD — fracgdo de
ejecgdo do ventriculo direito; RT — regurgitagdo tricuspide.
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4.12.2 Operacgao de switch arterial

Diagnéstico
Consulte a Secgdo 3.2 para os principios gerais.

Podem estar presentes os sinais clinicos de RA ou
de EP. O ecocardiograma ¢ a principal técnica de
diagnéstico, fornecendo informacgdo sobre a fungao
do VE (global e regional), a estenose nos locais das
anastomoses arteriais, geralmente EP, a regurgitacdo da
valvula neo-adrtica, a dimensdo da aorta ascendente!s e
a angulacdo do arco adrtico.!'2 E necessario avaliar
o tronco pulmonar, a bifurcacdo e ambos os ramos
para detectar a presenca, localizagdo e gravidade
de estenoses. A fungdo do VD deve ser analisada e a
pressdo sistdlica deve ser calculada (velocidade de RT).
Os ostia das artérias coronarias e o curso proximal
podem ser avaliados através do ETE.

O ecocardiograma de esforco pode revelar disfuncao
do VE e detectar isquémia do miocardio.

A RMC pode ser necessaria quando a informagdo
fornecida pelo ecocardiograma é insuficiente,
especialmente para avaliacdao da aorta, estenose dos
ramos pulmonares e distribuicdo do fluxo entre os
pulmdes esquerdo e direito.

A TAC pode ser utilizada como exame imagioldgico
ndo invasivo das artérias coronarias, incluindo osostia,
caso haja suspeitas de estenose e como alternativa a
RMC.

As técnicas nucleares podem ser utilizadas para
avaliacao de perfusdo coronaria quando ha suspeita de
isquémia do miocardio, sendo recomendado um teste
de perfusao pulmonar em caso de estenose dos ramos
pulmonares para avaliar a distribuicao de fluxo entre os
pulmdes esquerdo e direito (a RMC é uma alternativa).

O cateterismo cardiaco, incluindo a angiografia
coronaria, é indicado no caso de disfungdo do VE
e suspeita de isquémia do miocardio. Em doentes
assintomaticos pode considerar-se uma avaliacao
invasiva Unica da paténcia da circulagdo coronaria. No
caso de estenose dos ramos pulmonares e avaliagdo nao
invasiva inconclusiva, também ¢é indicado o cateterismo
cardiaco.

Tratamento ciruargico/cateterismo
de intervencgao
Consulte o Quadro 17.

4.12.3 Operacao de tipo Rastelli

Diagnéstico
Consulte a Secgdo 3.2 para os principios gerais.

Os dados clinicos podem sugerir estenose do conduto,
CIV residual, RT, regurgitacao mitral ou RA.

O ecocardiograma é a técnica de diagndstico de
primeira linha, fornecendo informacgdo sobre a fungao
do VE e do VD. A ligacdo entre o VE posterior e a valvula
adrtica anterior (devido a TGA) e o funcionamento
do conduto entre o VD e o tronco pulmonar deve

Quadro 17 Indicagdes para intervengao na
transposicao das grandes artérias ap6s operacao
de switch arterial

Indicagbes para intervengao Classe? | Nivel®
na transposicao das grandes artérias

apos operacgao de switch arterial

Deve realizar-se stenting ou cirurgia
(conforme o substrato) na estenose da
artéria coronaria que esteja a causar
isquémia.

A reparagdo cirargica de OCSVD deve ser
realizada em doentes sintomaticos com
pressao sistélica do VD > 60 mmHg
(velocidade de RT > 3,5 m/s).

A reparagdo cirtrgica de OCSVD deve ser
realizada independentemente dos
sintomas quando existe disfungdo do VD
(neste caso a PVD pode ser inferior).

A reparagdo cirurgica deve ser considerada
em doentes assintomaticos com OCSVD e
PVD sistélica > 80 mmHg (velocidade de
RT > 4,3 m/s).

A cirurgia da raiz da aorta deve ser
considerada quando a raiz (neo) adrtica é
maior do que 55 mm, tendo em conta a
estatura média de um adulto (para
substituicdo da valvula adrtica em caso de
RA grave, ver recomendagdes* para RA).

Ila Cc

Deve considerar-se stenting ou cirurgia
(conforme o substrato) em EP periférica,
independentemente dos sintomas, em
caso de estreitamento > 50% no diametro Ila c
e pressdo sistdlica do VD > 50 mmHg e/ou
caso estejam presentes anomalias de

perfusdo pulmonar.

aClasse de recomendacdo. ®Nivel de evidéncia.

RA — regurgitagdo adrtica; AV — auriculo-ventricular; VD — ventriculo
direito; OCSVD — obstrugdo da camara de saida do ventriculo direito;
PVD — pressdo do ventriculo direito; RT — regurgitagéo tricispide.

ser visualizada e avaliada com recurso ao Doppler.
Frequentemente, as CIV residuais séo dificeis de avaliar
devido ao trajecto invulgar do conduto ou do patch
utilizado na ligagdo do VE a valvula adrtica. O gradiente
Doppler ao longo do conduto pode ser dificil de medir
e, além disso, pode ndo ser fidvel. Portanto, o calculo
da PVD a partir da velocidade da RT é de especial
importancia na avaliacao da estenose do conduto (ver
Secgdo 4.16).

A RMC pode ser utilizada para efectuar uma avaliagao
ndo invasiva da funcgdo do VE e do VD. E possivel avaliar
os condutos e as valvulas semilunares, bem como a
presenca de CIV residual, incluindo Qp:Qs.

O Cateterismo cardiaco pode ser necessario para
a avaliacao hemodindmica da estenose do conduto. A
angiografia pode ser (til para avaliar o grau de estenose
e de estenose da AP periférica (ver Secgao 3.2.5).

Tratamento cirargico/cateterismo

de intervencgao

Para indicacdes para o tratamento de estenose dos
condutos, ver Secgao 4.16.
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A estenose na ligagdo entre o VE e a valvula adrtica
com um gradiente médio > 50 mmHg (inferior quando a
funcdo do VE e o débito cardiaco estdo reduzidos) deve
ser considerada para reparagao cirurgica (I1aC).

Se o shunt E-D através de uma CIV residual causar
sintomas ou sobrecarga de volume significativa a
esquerda, deve ser realizado o tratamento cirdrgico
(1C).

Recomendagdes para seguimento
(independentemente do tipo de reparacao)
Todos os doentes com TGA, independentemente do
tipo de operacdo, devem ser observados pelo menos
anualmente num centro especializado em CCA, dando
especial atengdo as questdes especificas descritas
acima.

Consideracoes adicionais (independentemente
do tipo de reparacgao)

Exercicio/desporto: Doentes com sintomas ou
antecedentes de arritmias devem ser cuidadosamente
aconselhados de forma individualizada devido a um
risco possivelmente elevado de arritmias provocadas
pelo exercicio (recomenda-se a prova de esforgo).
Os doentes que apresentem uma hemodinédmica
excelente devem ser encorajados a praticar exercicio
regularmente, evitando apenas o exercicio isométrico
extremo. Os que apresentem uma hemodinédmica menos
optimizada estdo mais limitados anivel funcional. Devem
evitar-se esforgos extremos ou desportos de contacto
e/ou de competicdao, mas deve ser encorajada uma
pratica regular de actividade fisica de média ou baixa
intensidade.

Gravidez: Doentes com compromisso hemodinamico
apresentam risco elevado durante a gravidez. Doentes
com TGA e switch auricular tém um risco acrescido de
desenvolver arritmias potencialmente fatais ou disfungao
do VD que pode ndo ser reversivel.!® Doentes com TGA,
independentemente do tipo de reparacdo cirurgica,
gque estejam em boas condigdes clinicas tém elevada
probabilidade de ter uma gravidez normal, apesar dos
riscos de aborto espontaneo, atraso no desenvolvimento
do feto e parto prematuro serem mais elevados do que
na populagdo normali2® (ver Seccao 3.4.3). O risco de
recorréncia de TGA é reduzido.

Profilaxia de EI: Recomendada apenas para doentes
de alto risco (ver Seccao 3.3.5).

4.13 Transposicao das grandes
artérias congenitamente corrigida

Introdugao

A TGAcc, ou discordancia auriculo-ventricular e
ventriculo-arterial, é rara, representando < 1% de todas
as CC. Os ventriculos estdo invertidos relativamente a
situacdo normal, com a aorta a ter origem no VD, em
posicao anterior (do lado esquerdo), e a AP a ter origem

no VE, posterior, (do lado direito). As ligagdes anémalas
em “dupla” discordancia podem surgir em coragdes
com uma disposicdo auricular normal ou «em espelho».
A orientagdo cardiaca ou eixo base-apex pode incluir
levocardia, dextrocardia ou mesocardia. As lesdes
associadas sao comuns (80-90%), incluindo CIV (70%)
e EP (40%). E frequente a existéncia de anomalias da
valvula tricispide sistémica, podendo ter caracteristicas
da doencga de Ebstein.

O nddulo AV e o feixe de His podem estar anormalmente
posicionados e originar anomalias de conducdo.

Apresentacao clinica e histéria natural
Normalmente, antecedentes histdria natural e a
apresentacdo clinica sdo determinadas pelas anomalias
cardiacas associadas. Em doentes com uma CIV grande,
pode desenvolver-se insuficiéncia cardiaca congestiva
na infancia. Quando ha CIV e EP, pode estabelecer-se
cianose progressiva.

A TGAcc isolada pode ndo ter consequéncias
hemodindmicas na infancia e juventude. Muitas vezes, os
doentes sdo assintomaticos e é possivel que o diagndstico
soO se efectue na idade adulta devido a uma radiografia
do torax ou um ECG andémalo (frequentemente durante
exames médicos de rotina). A faléncia do ventriculo
(sub-adrtico) direito sistémico e/ou a regurgitacdo grave
da valvula AV sistémica (especialmente com uma valvula
tricuspide do tipo Ebstein) pode provocar dispneia
e intolerancia ao exercicio por volta dos quarenta
ou cinquenta anos de idade. Nesta fase, os doentes
podem ser incorrectamente diagnosticados como tendo
cardiomiopatia dilatada. Um balango desadequado entre
o abastecimento de sangue ao miocardio e a carga do
ventriculo (sub-adrtico) sistémico pode contribuir para a
insuficiéncia cardiaca.

Existe uma tendéncia progressiva para desenvolver
problemas de condugao AV (2% por ano de bloqueio
completo),sendo o bloqueio AV ainda mais comum
apos reparagao de uma CIV ou apés substituicdo da
valvula tricispide. Podem surgir palpitagées provocadas
por arritmias supraventriculares na quinta e sexta
décadas da vida. As arritmias ventriculares podem estar
associadas a anomalias hemodinamicas e/ou disfungao
ventricular.

Diagnéstico
Consulte a Secgdo 3.2 para os principios gerais.

Os achados clinicos podem incluir sopros de RT, CIV e/
ou EP. O ECG pode mostrar um intervalo PQ prolongado
ou bloqueio AV completo. Visto que os ramos do feixe
de His estdo invertidos, existe uma activagao septal
precoce da direita para a esquerda, o que pode provocar
ondas Q profundas em II, III, aVF, e V1 a V3. Esta
situacdo pode ser incorrectamente diagnosticada como
enfarte do miocardio. A inversdo da progressdo normal
nas derivacdes precordiais pode originar um padrao QR
em V1 erS em V6. A sindrome de WPW esta presente em
2-4% dos doentes.



Recomendagdes da ESC

e37

A radiografia de térax pode mostrar uma silhueta
cardiaca com rectificacdo do bordo esquerdo devido
a posicdo esquerda e anterior da aorta ascendente,
dextrocardia (20%) ou mesocardia (relativamente
comum).

O ecocardiograma é a principal técnica de
diagnostico, demonstrando dupla discordancia. (A
posicdo invertida dos ventriculos com situs auricular
normal pode ser reconhecida através das diferencas
morfoldgicas fundamentais entre os dois ventriculos.
O ventriculo morfologicamente direito apresenta uma
trabeculagdo mais acentuada, uma banda moderadora
e uma valvula tricispide com isercdo mais apical. Existe
uma descontinuidade entre a valvula AV e a valvula
arterial. No VE a valvula mitral tem uma insergdo mais
alta, a parede muscular é mais lisa e existe continuidade
entre a valvula mitral e a valvula arterial.) E importante
identificar anomalias associadas, particularmente
anomaliasdas valvulas AV (malformacéao do tipo Ebstein)
e regurgitagdo, CIV OCSVE e EP. E possivel avaliar
de forma qualitativa a funcdo sistdlica do ventriculo
sistémico (sub-adrtico) e a gravidade da regurgitagao
da vélvula Av.

A RMC fornece informacao relativamente a anatomia
intracardiaca e dos grandes vasos e é indicada para
quantificar volumes, massa e FE ventriculares.'?*

As arritmias, o bloqueio AV progressivo e a avaliacdao
do risco de MSC requerem especial atencao. A
monitorizagcao por Holter, o gravador de eventos
e 0os exames EF sdo necessarios para determinados
doentes (alto risco, em observacdo por suspeita de
arritmia ou por arritmia clinica).

O cateterismo cardiaco esta indicado quando a
avaliacdo ndo invasiva é inconclusiva ou é necessario
avaliar a HAP (ver Secgdo 3.2.5).

Tratamento ciruargico/cateterismo

de intervencao (Quadro 18)

A intervencgdo por cateterismo pode ser recomendada
em doentes com estenose da AP ou estenose do conduto,
que pode ser submetida a dilatacdo ou a colocagdo de
stent. Todavia, uma OCSVE residual podera exercer
um efeito benéfico no VD sistémico dilatado (ventriculo
sub-adrtico) e na regurgitagdo da valvula AV sistémica
(tricispide) devido ao desvio do septo.

Tem-se demonstrado que é possivel realizar a
cirurgia correctiva em criangas através de switch
duplo (switch auricular e arterial) ou através de switch
auricular e operagdo do tipo Rastelli (redireccionamento
intraventricular+ conduto). O objectivo é permitir que
o VE se torne o ventriculo sistémico (sub-adrtico). Os
resultados permanecem duvidosos e o procedimento
é considerado controverso na infancia. Nos adultos
a mortalidade é elevada e, portanto, esta operacgédo
ndo é recomendada. A regurgitacdao da valvula AV
sistémica (valvula tricispide) é o alvo mais frequente do
tratamento cirdrgico. Na maior parte das vezes, nao é
possivel realizar a reparagao porque, frequentemente,

Quadro 18 IndicagOes para intervengdao na
transposicao das grandes artérias
congenitamente corrigida

Indicagdes para intervencao Classe? | Nivel®
na transposicao das grandes artérias

congenitamente corrigida

A cirurgia da valvula AV sistémica
(valvula tricuspide) por regurgitagdo
grave deve ser considerada antes que
ocorra deterioragdo da fungao
ventricular sistémica (sub-adrtica)
(antes de FEVD < 45%).

IIa C

A reparagdo anatdmica (switch
auricular + switch arterial ou Rastelli
quando seja possivel, em caso de CIV
ndo restritiva) pode ser considerada
quando o VE esta a funcionar com

ITb C

pressao sistémica.

aClasse de recomendacdo. ®Nivel de evidéncia.
AV — auriculo-ventricular; VE — ventriculo esquerdo; FEVD — fracgdo
de ejecgdo do ventriculo direito; CIV — comunicagdo interventricular.

a valvula é morfologicamente anormal. A cirurgia
por regurgitacao grave da valvula deve ser realizada
antes de a FE ventricular sistémica ser <45%.128 A
regurgitacdo da valvula AV sistémica (valvula tricispide)
pode melhorar se existir um obstaculo residual a
nivel da CSVE (subpulmonar) que leva a um desvio
do septo interventricular para o VD sistémico dilatado
(sub-aodrtico). Tem sido sugerido que a colocagdo de uma
banda na AP (banding da AP) produz um efeito benéfico
sobre o VD sistémico dilatado (sub-aortico) e sobre a
regurgitacdo da valvula AV sistémica (tricuspide), mbora
esta questdo permanega controversa.

Podera ser necessario recorrer ao pacing devido
ao bloqueio AV progressivo. A fixacdo do eléctrodo
ventricular no VE subpulmonar de paredes lisas podera
ser dificil e requer competéncia especifica.

Em alguns doentes com disfuncdo ventricular
sistémica, podera ser (til recorrer ao pacing
biventricular, mas nao existem dados suficientes para
apoiar esta terapéutica.

Recomendacdes de seguimento

Os doentes com TGAcc necessitam de seguimento
ao longo de toda a vida num centro especializado em
CCA!2° com intervalos anuais, especialmente devido as
perturbacdes de condugdo e a disfungdo do ventriculo
sistémico e da valvula AV sistémica. Os inibidores ECA
tém sido utilizados cada vez com mais frequéncia no
tratamento ou prevencao de disfuncdo do VD. Todavia,
os dados de pequenos estudos relativos a sua eficacia
sdo contraditérios. Para arritmias, ver acima e a Secgédo
3.3.2.

Consideracoes adicionais

Exercicio/desporto: Os doentes com TGAcc devem
evitar a pratica de desportos de competicdo e estaticos.
Os doentes com lesdes significativas associadas e/ou
deficiente fungdo do VD sistémico devem estar limitados
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a pratica de desportos de baixa intensidade (ver Secgdo
3.4.2).

Gravidez: O risco depende do estado funcional, fungdo
ventricular, presencga de arritmias e lesdes associadas
(ver Secgdo 3.4.3). O risco de recorréncia de CC parece
ser reduzido.

Profilaxia de EI: Recomendada apenas para doentes
de alto-risco (ver Seccdo 3.3.5).

4.14 Coracao univentricular

Esta secgdo trata de CUV nao operados ou submetidos
a cirurgias paliativas. Para doentes apods cirurgia de
Fontan, consulte a Seccao 4.15.

Introdugao

O termo “coragdo univentricular” resume uma variedade

de malformacGes nas quais o VD ou o VE é inexistente

ou, mesmo que exista, é hipoplasico e, portanto, ndo

elegiveis para reparagdo biventricular, tais como:

e Atresia tricuspide

¢ Variantes da sindrome do coracdo direito hipoplasico,
como por exemplo, atresia pulmonar com variantes do
septo interventricular intacto

e Variantes da sindrome do coragdo esquerdo
hipoplasico, incluindo atresia mitral

e VE de dupla entrada

¢ VD de dupla entrada

e Formas extremas ndo balanceadas de defeitos
completos do septo AV Ventriculo GUnico com
morfologia indeterminada.
Estas anomalias estdao sempre associadas a lesdes

adicionais intra e/ou extracardiacas, tais como:

e CIA, CIV, DSAV, CAP

e EA (valvular, subvalvular)

e Anomalias no arco aértico: hipoplasia, interrupgéo,

coarctacao

EP (valvular, subvalvular), atresia pulmonar

e Anomalias na AP: estenoses periféricas, hipoplasia,
auséncia unilateral

e Conexdes discordantes, malposicdo das grandes

artérias

Estenose, regurgitacao, overriding, straddling das

valvulas AV

Isomerismo auricular esquerdo ou direito, drenagens

venosas sistémicas ou pulmonares anémalas

¢ VCS esquerda, veia inominada ausente, VCS direita

ausente, VCI infra-hepatica ausente com continuagao

pela azigos ou hemiazigos

Artérias colaterais da aorto-pulmonares

Polisplenia ou asplenia.

A descrigdo anatomica detalhada ultrapassa o ambito

destas recomendacdes e pode ser consultada em livros

de texto.13° Dada a falta de dados, as recomendacdes sédo

baseadas principalmente no consenso de peritos.130-135
Basicamente, é possivel identificar duas situagdes

hemodinamicas diferentes:

(1) Sem restri¢bées anatémicas ao fluxo pulmonar: caso
a circulagao pulmonar permaneca inalterada (ou
seja, sem cirurgia), muitos doentes morrerdo na
infancia devido a insuficiéncia cardiaca intratavel.
Aqueles que sobrevivem para la deste periodo
desenvolvem doenga vascular pulmonar grave. Esta
sera uma determinante fundamental para a evolugdo
a longo prazo. Muitos doentes terdo sido submetidos
a banding da artéria pulmonar para limitar o fluxo
sanguineo pulmonar logo na primeira infancia.
Um banding adequado assegura proteccdo contra
doenga vascular pulmonar, ao mesmo tempo que
permite um fluxo sanguineo suficiente para limitar
0 grau de cianose. Um banding pouco apertado
acabara por permitir excesso de fluxo pulmonar
e a consequente doenga vascular pulmonar. Se
o banding estiver demasiado apertado, o débito
pulmonar serd extremamente limitado, provocando
cianose grave.

(2) Obstrucdo do fluxo pulmonar (normalmente EP
ou atresia valvular e/ou subvalvular): por vezes, o
grau de obstrugdo permite que o débito pulmonar
seja adequado (ndao excessivo, evitando assim
o desenvolvimento de hipertensao pulmonar, e
ndo demasiado reduzido, portanto, sem cianose
extrema). Estas situagOes equilibradas sdo a
excepgdo mas permitem a sobrevida até a idade
adulta sem cirurgia. A maioria dos doentes
tem um débito pulmonar muito limitado, sendo
necessaria uma operacgao de tipo paliativo (shunt
sistémico-pulmonar) durante a infancia - a forma
mais comum é a operacao de Blalock-Taussig (da
subclavia para AP), e mais raramente shunt de
Waterston ou de Potts (da aorta ascendente ou
descendente para a AP, respectivamente). Se o shunt
sistémico para AP for demasiado grande, o débito
pulmonar excessivo ird provocar doenca vascular
pulmonar na idade adulta. Se o shunt for demasiado
pequeno, os doentes terdo cianose extrema. Para
1a da infancia, a anastomose entre a VCS e a AP é
uma possibilidade: a classica anastomose de Glenn
para a AP direita (histérica) ou uma anastomose
termino-lateral com a AP, criando uma anastomose
cavo-pulmonar bidireccional. Um shunt adequado irad
originar uma situacdo de equilibrio (ver acima).
Quando observados na idade adulta, a grande maioria
dos doentes com estas condigles ja deve ter sido
submetida a cirurgia paliativa através de algum tipo
de shunt sistémico para AP, conexdo cavo-pulmonar
(Glenn), ou hoje em dia preferencialmente a uma
cirurgia de Fontan ou uma das suas variantes. Esta
ultima é abordada na Secgdo 4.15.

Apresentacdo clinica e historia natural

Dependendo do débito pulmonar, da presenca ou
auséncia de doenca vascular pulmonar e da funcgdo
ventricular, os doentes podem apresentar varios graus
de cianose e insuficiéncia cardiaca congestiva. Em geral,
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a capacidade de praticar exercicio fica substancialmente
reduzida (com excepgdes); pode ocorrer bloqueio
AV completo, arritmias (supraventriculares mas
também ventriculares, a MSC n&o é incomum), AVC,
abcesso cerebral e tromboembolismo. A endocardite
é relativamente comum nesta populagdo. Para mais
pormenores, consulte as secgles relativas a sindrome
de Eisenmenger e aos doentes ciandticos (4.17 e 4.18,
respectivamente).

Normalmente, a cianose esta presente em doentes
com CUV ndo submetidos a cirurgia de Fontan. A
saturacdo de oxigénio no sangue arterial encontra-se
normalmente entre os 75% e os 85%, mas é possivel
que, em casos excepcionais com circulagao equilibrada
de forma ideal, atinja valores acima dos 90%.

Os doentes podem apresentar obstrucao progressiva
na saida para a aorta. Esta obstrugdo ird provocar
hipertrofia ventricular e, eventualmente, um débito
cardiaco reduzido. A obstrucao progressiva na saida
para a AP ira provocar cianose progressiva. Em doentes
com Glenn, o agravamento da cianose também pode
dever-se ao desenvolvimento de malformagdes AV
pulmonares ou colaterais da VCI para a VCS.

O CUV tem de receber tanto o retorno venoso
pulmonar como o retorno venoso sistémico. Esta
sobrecarga de volume crdénica condiciona a elevada
probabilidade de insuficiéncia ventricular em idades
relativamente jovens. A regurgitacao da(s) valvula(s)
AV pode desenvolver-se ou progredir, se ja estiver
presente. A capacidade de pratica de exercicio, ja
reduzida, ird deteriorar-se ainda mais. Eventualmente,
podera desenvolver-se insuficiéncia cardiaca manifesta,
para além da cianose.

Em casos raros, com uma situacdo hemodinamica
equilibrada, ndo se desenvolve disfungao ventricular,
e tém sido registados casos de sobrevida até a quinta,
sexta ou mesmo sétima década de vida.

Diagnéstico
Consulte a Secgdo 3.2 para os principios gerais.

As manifestagdes clinicas incluem cianose central,
hipocratismo digital das m&os e dos pés e, com
frequéncia, térax assimétrico com uma elevagéo
pré-cordial do lado onde se encontra o coragdo. A
escoliose é um problema comum. O segundo som
cardiaco é normalmente Unico, mas a restante
auscultacdao depende das anomalias associadas. O ECG
pode revelar perturbacdes de ritmo ou de conducao.
A taquicardia de reentrada auricular com um bloqueio
de 2:1 e uma taquicardia moderada podem facilmente
passar despercebidas.

O ecocardiograma € a principal técnica de diagndstico,
fornecendo informagdo sobre a anatomia e avaliando
a funcao cardiaca durante o seguimento. A analise
segmentar é um requisito do exame ecocardiografico,
visto que os CUV sdo sempre complexos e podem
apresentar uma vasta série de anomalias em termos de
localizagao, orientagdo e conexdes.

Os aspectos fundamentais para o diagnostico dos CUV

sao:

Situs abdominal e auricular

e Posicao do coracdo no térax e posicao do apex

e Conexoes viscero-auriculares, auriculo-ventriculares,
ventriculo-arteriais

e Deve obter-se informagdo morfoldgica e hemodinanica
de todo o coragao.

O E necessério avaliar a anatomia exacta das conexdes
ventriculo-arteriais e a sua situagao funcional, com
especial atengao a eventual obstrugdo na saida para
a aorta ou para a circulagao pulmonar

O A fungdo da(s) valvula(s) AV deve ser avaliada com
especial atengdo a regurgitacao

O Fungao/hipertrofia ventricular

O Tipo, localizacdo, dimensdo, quantidade, localizagao
de CIA/CIV

O Aorta ascendente, arco aodrtico e aorta descendente;
detectar/excluir coarctacao

O Artérias pulmonares - tronco comum, ramos e
fontes de abastecimento da circulacdo pulmonar

O Visualizacdo de shunts (Blalock-Taussig, Waterston,
etc.).

O ETE pode estar indicado em caso de imagens

inadequadas por ETT.

A RMC é a modalidade imagioldgica de eleigdo
para anatomia extracardiaca, incluindo conexdes
veno-auricular es e ventriculo-arteriais (a TAC é uma
alternativa). Também é possivel obter informagéo
pormenorizada da anatomia intracardiaca. A RMC
é também o método de eleigdo para quantificar os
volumes ventriculares, a FE e a distribuigdo relativa do
fluxo sanguineo nos pulmoes direito e esquerdo.

O cateterismo cardiaco é necessario, para avaliagao
hemodindmica, quando se considera a hipdtese de
intervengdo, em particular para quantificacdo da PAP e
do gradiente transpulmonar (normalmente é dificil de
avaliar a RVP neste contexto). E obrigatério para doentes
em avaliacdo para cirurgia de Fontan. Também pode ser
necessario recorrer ao cateterismo para avaliacao de
shunts sistémicos para AP ou de Glenn - e as respectivas
sequelas (estenose dos ramos pulmonares) e outras
anomalias vasculares (vasos colaterais arterio-venosos,
fistulas, etc.).

Tratamento cirargico/cateterismo

de intervengao (Quadro 19)

O cateterismo de intervencdo, tal como a valvotomia
pulmonar para aumentar o débito pulmonar em casos de
EP grave, é discutivel.

Caso a situacdo clinica seja estavel, o risco (frequente-
mente elevado) de qualquer tipo de intervencao cirlrgica
deve ser cuidadosamente ponderado tendo em conta os
possiveis beneficios.

Uma cirurgia de Fontan apenas pode ser considerada
em doentes muito bem seleccionados (ver Seccao 4.15).
Um shunt de Glenn bidireccional (VCS para AP) pode
ser uma opgao para doentes com cianose grave, com
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fluxo sanguineo pulmonar reduzido sem RVP elevada.
Se a Unica opgao for um shunt sistémico para pulmonar
(por exemplo, fistula arterio-venosa axilar ou shunt de
artéria sistémica para a pulmonar) (porque um shunt
de Glenn bidireccional ndo é suficiente ou porque a
PAP ndo é suficientemente baixa para este shunt), o
beneficio do aumento do fluxo sanguineo pulmonar deve
ser ponderado, considerando a sobrecarga de volume a
suportar pelo ventriculo sistémico.

A hipotese de transplante implica desafios técnicos
e médicos que se prendem com esternotomias/
toracotomias prévias, colaterais aorto-pulmonares
e a natureza multi-sistémica da CC ciandtica, e que
condicionam os resultados.

Tratamento conservador

Consulte as secgdes relativas a sindrome de Eisenmenger
e aos doentes ciandticos (4.17 e 4.18, respectivamente)
para tratamento hematoldgico e o papel da terapéutica
especifica na doenga vascular pulmonar.

Recomendagdes para seguimento
E necessaria uma avaliacdo regular num centro
especializado em CCA.

A frequéncia do seguimento deve ser avaliada
individualmente, mas deve ser pelo menos anual,
incluindo exame fisico, medigdo da saturacdo de
oxigénio, analises laboratoriais (indices hematoldgicos,
cnética do ferro, fungdo renal, etc.), ECG, radiografia de
térax e ecocardiograma (ver também Seccgdo 4.18).

E necessario realizar a RMC pelo menos uma vez na
idade adulta e posteriormente se indicado.

Quadro 19 Consideragoes especiais e indicagles
para intervencao em coracgoes univentriculares

Consideragdes especiais e indicagoes | Classe? | Nivel®

Apenas doentes extremamente bem
seleccionados apés avaliagdo cuidadosa
[resisténcias vasculares pulmonares
baixas, funcionamento adequado da(s) IIa C
valvula(s) AV, manutengdo da fungdo
ventricular] deverdo ser considerados
candidatos a uma cirurgia de Fontan

Doentes com um fluxo sanguineo
pulmonar aumentado - improvavel na
idade adulta - devem ser candidatos a IIa C
aplicagdo de um banding na AP ou a
ajuste de banding previamente colocado

Doentes com cianose grave, com débito
pulmonar reduzido sem RVP elevada,
devem ser candidatos a um shunt de
Glenn bidireccional

ITa C

O transplante cardiaco e o transplante
cardiopulmonar devem ser considerados
apenas quando ndo existe opgdo cirdrgica IIa C
convencional para doentes em mas
condigdes clinicas

aClasse de recomendacdo. "Nivel de evidéncia.
AV — auriculo-ventricular; AP— artéria pulmonar; RVP — resisténcia
vascular pulmonar.

Consideragoes adicionais

Exercicio/desporto: Por norma, os doentes ndo
apresentam um risco elevado de morte durante o
exercicio, mas tém uma capacidade reduzida de pratica
de exercicio. Pode-se considerar a pratica de desportos
de lazer a um nivel limitado pelos sintomas.

Gravidez: A gravidez esta contra-indicada em doentes
com fluxo sanguineo pulmonar gravemente reduzido
ou com doenca vascular pulmonar grave (sindrome
de Eisenmenger) ou em caso de fungao ventricular
diminuida. A cianose representa um risco significativo
para o feto, com poucas probabilidades de ser nado-vivo
(< 12%) se a saturagdo de oxigénio for < 85%?!5 (ver
Secgdo 3.4.3).

No que se refere a contracepcgdo, deve evitar-se a
utilizacdo de pilula contraceptiva oral combinada devido
ao risco de trombogenicidade e de tromboembolismo.
As pilulas apenas com progestagénio e os dispositivos
intrauterinos ou sistemas de implantagao com eluigdo de
progestagénio proporcionam uma contracepgdo segura
com risco cardiovascular mais reduzido.

Profilaxia de EI: Indicada em todos os doentes (ver
Seccdo 3.3.5).

4.15 Doentes apos cirurgia
de Fontan

Introducao

A cirurgia de Fontan foi introduzida em 1968 e tornou-se
o tratamento definitivo para doentes adequados com
uma série de malformacdes cardiacas caracterizadas
por um uUnico ventriculo funcional (ver Secgdo 4.14). A
cirurgia consiste na separagao dos retornos venosos
sistémico e pulmonar sem um ventriculo subpulmonar
e o restabelecimento do seu funcionamento “em série”.
Desde a sua introducgao, foram efectuadas diversas
modificacdes ao procedimento original, destinadas a
simplificar o retorno venoso sistémico para as artérias
pulmonares. Actualmente, a ligagdo cavo-pulmonar
total (LCPT) veio substituir a ligagdo auriculo-pulmonar
(LAP, apéndice auricular direito para a AP) através de
um conduto intracardiaco ou extracardiaco entre a VCI
e a AP, em conjunto com uma anastomose VCS para
AP (Glenn bidireccional).136 Este tipo de circulagdo é
geralmente estabelecida em duas fases.

A histdria natural e os resultados de outras
intervencgdes paliativas para coragdes “univentriculares”
ndo sdo satisfatdrios, pelo que, normalmente, se opta
pela cirurgia de Fontan em todos os doentes cuja
hemodinédmica seja adequada. Sabe-se actualmente que
a mortalidade operatdria e os resultados subsequentes
dependem da adequacdo da circulagdo e do respeito
pelos critérios definidos. Uma selecgdo rigorosa permite
melhores resultados a curto e a longo prazo, com
mortalidade operatoéria < 5% em séries recentes, e inclui
uma RVP e uma PAP baixas (média de <15 mmHg), funcédo
ventricular conservada, dimensdes adequadas das AP,
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ritmo normal, sem regurgitacdo relevante da valvula AV.
Tem sido feita uma “fenestragao” em casos seleccionados
ou, em alguns centros, em todos os casos.!3” Devido ao
resultado limitado a longo prazo, a cirurgia de Fontan
nem sempre é o tratamento paliativo de eleigcdo.

Apresentacao clinica e histéria natural

A inexisténcia de um ventriculo subpulmonar origina
hipertensdo venosa sistémica crénica, hemodinamica
pulmonar nitidamente alterada e um ventriculo
cronicamente “privado de pré-carga”. Surgiram varios
problemas significativos durante o seguimento de longo
prazo. Apesar de a sobrevida no prazo de 10 anos se
aproximar dos 90%, é importante ter em conta que,
mesmo nos melhores doentes de Fontan, é inevitavel
um declinio prematuro no desempenho cardiovascular,
com reducado da sobrevida.!3® Entre os aspectos
hemodindmicos importantes que contribuem para a
faléncia a longo prazo da cirurgia de Fontan contam-se
a deterioragdo progressiva da fungao ventricular
sistémica, regurgitacdo da valvula AV, aumento da RVP,
dilatagdo das auriculas, obstrucdo venosa pulmonar e as
consequéncias da hipertensdo venosa sistémica crénica,
incluindo congestdo e disfuncdo hepatica.3® Outras
complicacdes incluem ainda a formacdo de trombos
nas auriculas e AP, desenvolvimento de malformac&es
arterio-venosas pulmonares, conexdes entre artérias
sistémicas e veias pulmonares ou artérias pulmonares e
colaterais venosas sistémico-pulmonares.

Apés a cirurgia de Fontan, a maioria dos doentes
passa bem durante a inféancia e adolescéncia, apesar
de a capacidade de exercicio ser reduzida se for
medida de forma objectiva. Todavia, as complicacGes
clinicas podem desenvolver-se posteriormente, com
um declinio progressivo do desempenho durante o
exercicio, insuficiéncia cardiaca, cianose (especialmente
se existe fenestracgdo), insuficiéncia venosa cronica e
desenvolvimento de arritmias significativas.#® Ao fim
de 10 anos ap6s uma cirurgia de Fontan, cerca de 20%
dos doentes tém taquiarritmias supraventriculares
(incluindo, tipicamente, taquicardia de reentrada
intra-auricular e flutter auricular mas também fibrilhacdo
auricular e taquicardia auricular focal).*t A incidéncia
pode ser inferior ap6s LCPT, em comparagdo com o
Fontan com LAP, mas isto ainda ndo esta provado.42

A enteropatia exsudativa (EE) é uma complicacdo rara
mas importantee provoca edema periférico, derrames
pleurais e ascite. O seu diagndstico faz-se através da
documentacdo de albumina sérica baixa com niveis
elevados de al-antitripsina nas fezes.143 Esta associada
a um progndstico muito reservado (sobrevivéncia aos
5 anos < 50%) e os tratamentos disponiveis tém uma
eficacia limitada.13

Diagnéstico
Consulte a Secgédo 3.2 para os principios gerais.

Os achados clinicos incluem distensdo venosa jugular
ndo pulsatil, geralmente ligeira. No entanto, distensdo

venosa jugular significativa e hepatomegalia levam a
suspeitar de obstrugdo do Fontan ou faléncia ventricular.
Frequentemente, o ECG mostra ritmo juncional ou
arritmias auriculares. Derrame pleural na radiografia de
torax sugere EE.

O ecocardiograma é a ferramenta de diagndstico de
primeira linha, fornecendo informacdo relativamente a
fungdo ventricular e valvular. Para examinar o circuito
do Fontan, normalmente é necessario recorrer ao ETE
ou a outras modalidades de exame imagioldgico.

As anaélises laboratoriais anuais devem incluir
hematologia, albumina sérica, fungdo hepatica e
renal. Caso exista suspeita de EE, deve ser calculada a
clearance da al-antitripsina.

A RMC e a TAC sao particularmente Uteis para
avaliagao da circulagdao de Fontan, colaterais e veias
pulmonares (por exemplo, obstrugdo da veia pulmonar
direita devido ao alargamento da AD) e perfusao
pulmonar diferencial.

E importante efectuar uma avaliacao hepatica através
de ecografia (e TAC) (fibroses, cirrose, cancro).

O cateterismo cardiaco deve ser realizado, com
um limiar baixo, em casos de edema de etiologia
desconhecida, deterioracdo da capacidade de exercicio,
arritmia de inicio recente, cianose e hemoptise. Fornece
informacdo sobre a fungdo ventricular e valvular, a
hemodinamica, incluindo RVP, e obstrucdao do Fontan e
conexdes vasculares andmalas (ver acima).

Tratamento médico

Anticoagulacdo: Estase sanguinea na auricula direita
e perturbagdes da coagulagdo podem constituir factores
de risco para trombose. O potencial para embolia
pulmonar recorrente subclinica, que provoca um
aumento na RVP, levou a que se recomendasse a toma
de anticoagulantes para toda a vida.** No entanto, ndo
existem provas de quaisquer beneficios e a pratica varia
conforme os centros. A utilizacdo de anticoagulantes esta
definitivamente indicada na presenca de trombo auricular,
arritmias auriculares ou eventos trombo-embdlicos.
Terapéutica anti-arritmica: A perda do ritmo sinusal
pode precipitar um rapido declinio hemodinamico e a
arritmia mantida deve ser considerada uma emergéncia
meédica. A cardioversdo eléctrica é a base do tratamento,
visto que a terapéutica com farmacos ndo é, muitas
vezes, eficaz. A amiodarona pode ser eficaz na prevengao
da recorréncia, mas tem muitos efeitos secundarios a
longo prazo. O sotalol podera ser uma alternativa. Deve
existir um limiar baixo para a ablacdo por radiofrequéncia,
apesar de estas serem arritmias dificeis de tratar
no laboratério de electrofisiologia.**s PM auriculares
anti-taquicardia poderdo ser uma ajuda. Caso seja
necessaria pacingAV, este sera colocado por abordagem
epicardica. A ocorréncia de arritmias deve levar a uma
avaliagdo hemodinamica. Consulte a Secgdo 3.3.2.
Terapéutica médica da EE: A terapéutica médica
permanece um desafio e foram ja propostos diversos
tratamentos (apdés a exclusdo de problemas
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hemodinamicos) incluindo restrigdo de sal, dieta rica

em proteinas, diuréticos, inibidores ECA (podem ndo

ser bem tolerados), esterdides, infusdo de albumina,

heparina crdnica subcutédnea, criagdo de uma

fenestracdo (através de um cateterismo de intervengao)

e eventualmente a consideracao de transplantagao.
Consulte igualmente a Secgdo 3.3.1.

Tratamento cirurgico/cateterismo

de intervencgao

Os doentes com um “Fontan em faléncia” (com uma
combinacdo de arritmia intratavel, dilatagdo da
auricula direita, agravamento da regurgitagdo da
valvula AV, deterioragdo da fungdo ventricular e/ou
trombo auricular) devem ser candidatos a cirurgia.'4s A
conversdo de uma ligacdo auriculo-pulmonar numa
LCPT com uma “eficiéncia energética” mais elevada,
em conjunto com cirurgia para arritmia, tem tido
bons resultados preliminares em centros com muita
experiéncia, mas esta associada a mortalidade cirdrgica
e morbilidade continuada, sendo que na maioria dos
casos é necessaria uma terapéutica permanente com
farmacos e implantagdo de PM.'%” Caso seja realizada de
forma tardia, a conversao tem menores probabilidades
de obter um bom resultado e poderd ser necessario
recorrer a transplantagdo cardiaca. Contudo, o melhor
timing para a conversdo continua a levantar ddvidas.
Em doentes adultos seleccionados, na presenga de
cianose significativa, podera ser apropriado considerar
o encerramento com dispositivo de uma fenestragao,
mas esta intervencdo podera agravar a situagdo clinica
do doente. Podera também ser necessario recorrer ao
cateterismo de intervencdo em caso de obstrugdo do
fluxo ou conexdes vasculares anémalas (ver acima).

Recomendagdes para seguimento

Devido a sua complexidade, o seguimento de doentes
com Fontan constitui um dos maiores desafios colocados
aos médicos especializados em CCA e estes doentes
devem ser acompanhados em centros especializados
em CCA, normalmente no minimo uma vez por ano,
incluindo a realizagdo de ecocardiograma, ECG,
andlises ao sangue e prova de esforco. Os intervalos
para a realizacdo das RMC e das ecografias hepaticas
(ou TAC) devem ser decididos individualmente. E
obrigatdria a realizacdo de uma avaliagdo abrangente
em doentes com manifestacdes de “Fontan em faléncia
*, tendo especial cuidado em excluir mesmo as minimas
obstrugdes ao fluxo cavo-pulmonar e ao retorno venoso
pulmonar que podem ter um impacto hemodinamico
significativo.

Consideracoes adicionais

Exercicio/desporto: Os doentes apds a cirurgia de
Fontan tém limitagdes significativas na capacidade de
exercicio como parte da sua “circulagdo” e devem ser
aconselhados a limitar as suas ambicdes aos desportos
de lazer.

Gravidez: Uma gravidez bem sucedida é possivel em
doentes seleccionados que sejam monitorizados de
forma intensiva, incluindo no periodo apds o parto.
Existe um risco materno mais elevado se o circuito de
Fontan ndo for 6ptimo e uma taxa de aborto esponténeo
mais elevada, especialmente num contexto de cianose.
E necessario interromper a toma de inibidores ECA e 0
tratamento anticoagulante é um problema a considerar.
Profilaxia de EI: Recomendada apenas em doentes
com reoperacdo (redo Fontan) recente (< 6 meses),
cianose, protese valvular, leak residual do patch ou
antecedentes de endocardite.

4.16 Conduto do ventriculo direito
para a artéria pulmonar

Introducao

Os condutos estabelecem continuidade entre o VD e
a AP em defeitos complexos quando o tracto de saida
nativo ndo é susceptivel de reconstituicdo, incluindo
atresia pulmonar, tronco arterial comum (Truncus), TF,
sindrome de auséncia da valvula pulmonar, cirurgia de
Rastelli e cirurgia de Ross.

Entre os tipos de condutos podemos encontrar
condutos valvulados [homoenxertos pulmonares ou
aorticos, bioproteses valvulares, condutos de veia
jugular de bovino (Contegra)] e nao valvulados.

Nao existe um conduto ideal. Durabilidade limitada
implica re-operacdo precoce. Os indicadores de faléncia de
um conduto sdo o processo de esterilizagdo/conservacao,
um conduto pequeno, o tipo de conduto, idade jovem
no momento do implante, estenose da AP e diagnostico
de transposicdo.!01148.149 De acordo com o que tem sido
referido 32 a 40% dos doentes estdo livres de nova
operagdo por insuficiéncia de conduto apds 20 anos.101148

Entre as possiveis complicagdes contam-se o
crescimento do doente relativamente a dimensédo do
conduto, obstrugdo progressiva com e sem regurgitagao,
endocardite e aneurismas ou pseudoaneurismas.

As manifestagdes clinicas podem incluir dispneia de
esforco, palpitacoes, sincope e MSC.

Diagnéstico
Consulte a Secgdo 3.2 para os principios gerais.

Os achados clinicos podem incluir frémito pré-cordial,
onda A proeminente das veias jugulares e sopro
sistélico. E possivel observar a calcificacdo dos condutos
através da radiografia de torax.

O Ecocardiograma ¢ a ferramenta de diagndstico
de primeira linha, fornecendo informacao relativamente
a dimenséo e fungdo de ambos os ventriculos, RP, RT
e lesdes associadas. O gradiente ao longo do conduto
pode ser dificil de medir e ndo sdo ser fiavel. A pressdo
do VD derivada da velocidade de RT deve ser utilizada
para avaliar as estenoses do conduto.

A RMC e a TAC podem ser necessarias para visualizar
o0 conduto (grau de estenose), a PA, a anatomia
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coronaria, para avaliar o VD e a gravidade da RP. Antes
da re-esternotomia, é necessario avaliar a relagéo entre o
conduto/VD e a camada interior do esterno.

O cateterismo com avaliacdo hemodinamica é
sempre necessario caso se considere uma intervengao.
A angiografia fornece informacado sobre o grau de
estenose, estenoses periféricas da AP e a anatomia
coronaria (anomalias/curso anémalo).

Tratamento ciruargico/cateterismo

de intervencao (Quadro 20)

A dilatacdo através de baldao/implantacdo de stent é
segura e pode prolongar a duracao de dispositivos em
risco de faléncia.s%151 A implantagdo percutdnea da
valvula pulmonar (IPVP) é a mais recente inovagao para
condutos disfuncionais.!52155 Ainda ndo estdo disponiveis
dados dos resultados a médio/longo prazo. Os actuais
factores de exclusdo para IPVP incluem oclusdo de
veias centrais, infeccdo activa, tracto de saida de tecido
nativo e de morfologia desfavoravel (didmetro > 22 mm)
ou conduto <16 mm e anatomia coronaria desfavoravel
(compressdo pelo implante dilatado). E preferivel
optar pela cirurgia quando se considera a realizagao
de intervencgdes adicionais (anuloplastia tricuspide).
A avaliacdo dos dados de forma longitudinal é mais
importante para o timing da reintervencdo do que as
medicbes isoladas.

Recomendagdes para seguimento
Recomenda-se um seguimento regular num centro
especializado em CCA, pelo menos a cada 12 meses.

Quadro 20 Indicagdes para intervengao
em doentes com condutos do ventriculo direito
para a artéria pulmonar

IndicagOes para intervengdao em Classe? | Nivel®
doentes com condutos do ventriculo

direito para a artéria pulmonar

Doentes sintomaticos com a pressao

sistolica do VD > 60 mmHg (velocidade de
RT > 3,5 m/s; pode ser inferior em caso I C
de débito reduzido) e/ou RP moderada/
grave devem ser submetidos a cirurgia.

Doentes assintomaticos com OCSVD

grave e/ou RP grave devem ser

considerados para cirurgia, se pelo

menos um dos seguintes critérios estiver

presente:

o Diminuicdo da capacidade de exercicio
(PECP),

o Dilatagdo progressiva do VD,

e Disfungdo sistoélica progressiva do VD,

e RT progressiva (pelo menos moderada),

e Pressdo sistélica do VD > 80 mmHg
(velocidade de RT > 4,3 m/s),

e Arritmias auriculares/ventriculares
sustentadas.

IIa C

aClasse de recomendacdo. "Nivel de evidéncia.

PECP — prova de esforgo cardiopulmonar; RP — regurgitagdo pulmonar;
VD — ventriculo direito; OCSVD — obstrugdo da camara de saida do
ventriculo direito; RT — regurgitagdo tricuspide.

Deverd dar-se especial atengdo a capacidade de
exercicio (PECP), a pressao sistdlica do VD (gradiente do
conduto), fungdo do VD, RT e arritmias.

Consideracoes adicionais

Exercicio/desporto: Ndo sdo necessarias restricdes
em doentes assintomaticos com obstrucgdo ligeira. Os
doentes de alto risco com pressao elevada no VD devem
limitar-se a actividades/desportos de baixa intensidade
e evitar o exercicio isométrico. Os restantes deverdo
limitar-se consoante os sintomas.

Gravidez: Os riscos materno e fetal sdo influenciados
pelo defeito cardiaco congénito subjacente, pela
gravidade da OCSVD, arritmias e insuficiéncia cardiaca
(ver Secgao 3.4.3).

Profilaxia de EI: Recomendada a todos os doentes (ver
Seccdo 3.3.5).

4.17 Sindrome de Eisenmenger
e hipertensao arterial pulmonar
grave

Introducao

Caso ndo recebam tratamento, uma parte significativa
de doentes com CCA, em especial os que tém shunts
sistémico-pulmonares relevantes, desenvolve HAP. A
sindrome de Eisenmenger é definida como uma CC com
um shunt sistémico-pulmonar inicialmente grande, o
qual, provoca doenga vascular pulmonar grave e HAP,
originando uma inversao na direccao do shunt e cianose
central.t*¢ No registo do estudo Euro Heart Survey
relativo a doentes adultos com CC, entre 1877 doentes
com CIA, CIV ou cardiopatias cianéticas com outras
patologias subjacentes, 28% tinham hipertensdo
pulmonar e 12% tinham sindrome de Eisenmenger. Num
estudo mais recente, 157 em 1824 doentes adultos com
CC e defeitos do septo, a prevaléncia de HAP (definida
a partir da RVP ecografica) era de 6,1% e 3,5% tinha
sindrome de Eisenmenger.

Considera-se que as lesGes patoldgicas e as
alteragGes patobioldgicas da vasculatura pulmonar
observadas em doentes com HAP associada a shunts
sistémico-pulmonares congénitos sdo muito semelhantes
as observadas em outras formas de HAP.138 No entanto,
a proliferacdo de células endoteliais monoclonais que se
observa em HAP idiopatica ndo foi ainda confirmada em
outros tipos de HAP, o que indicia possiveis diferengas
nos mecanismos de crescimento celular alterados.
A disfuncao endotelial em doentes de Eisenmenger
também pode afectar a circulagdo sistémica.!>® Entre os
processos iniciais que provocam a disfungao endotelial
podemos encontrar a tensdo de cisalhamento (shear
stress) e a tensao circunferencial (circunferencial stress)
exercidas sobre o endotélio pulmonar pelo aumento
do fluxo e da pressdo pulmonares. As alteracdes
morfoldgicas iniciais (hipertrofia da média e proliferacao
da intima) sdo potencialmente reversiveis. Todavia, a
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medida que a doenca progride, as alteragdes patoldgicas
mais avancgadas (lexdes plexiformes e arterite) parecem
ser irreversiveis (normalmente presentes na idade
adulta).

A classificagdo das CC que provocam HAP foi
recentemente actualizada e actualmente tem em
consideracgdo tanto os aspectos clinicos como os
aspectos anatdmicos e fisiopatoldgicos.!60 Em termos
clinicos, distingue: (i) sindrome de Eisenmenger; (ii)
lesGes com shunt moderado a grande com HAP grave
mas ainda sem inversdo do shunt (sem cianose); (iii)
pequenos defeitos com HAP (quadro clinico semelhante
ao da HAP idiopatica); e (iv) HAP ap6s reparacgdo
da CC (persistente ou recorrente). A classificacao
anatomica e fisiopatoldgica manteve-se contemplar a
heterogeneidade hemodinamica e fisiopatoldgica destas
condig8es. Inclui os principais factores que contém
informacdo relevante para diagndstico, progndstico e
terapéutica: o tipo de defeito, as dimensdes, a direccdo
do shunt, as anomalias extracardiacas associadas e o
estado da reparagao.ie°

Apresentacao clinica e historia natural
A sindrome de Eisenmenger é uma doenga
multi-organica com agravamento progressivo ao longo
do tempo (ver Secgdo 4.18). As manifestagoes clinicas
incluem cianose central, dispneia, fadiga, hemoptises,
sincope e faléncia do coragdo direito numa fase mais
avancada. Os doentes com baixa saturagdo arterial de
oxigénio apresentam hemostase andémala, incluindo
trombocitopenia, o que implica risco acrescido de
hemorragia e de trombose. A trombose parietal das
artérias pulmonares proximais dilatadas, em particular,
existe em quase 20% dos doentes, podendo provocar
embolizagdo periférica e enfartes pulmonares, e esta
associada a disfuncao biventricular e velocidade
reduzida de fluxo pulmonar.16t

A sobrevida dos doentes com sindrome de
Eisenmenger é reduzida em comparagdo com a
populacdo geral,62 apesar de muitos sobreviverem até a
terceira ou quarta década de vida e alguns até a sétima
década.!3 A sobrevida parece claramente superior a das
pessoas com HAP idiopatica com uma classe funcional
equivalente. A insuficiéncia do coragdo direito e a
deterioracdo progressiva da capacidade de exercicio,
entre outras, sdo considerados factores negativos de
prognéstico.

Terapéutica (Quadro 21)
Para medidas gerais consulte a Seccao 4.18.

A utilizacdao de anticoagulantes orais e de
antiagregantes plaquetarios é controversa e deve ser
determinada pelos antecedentes individuais e pelo
risco de hemorragia. Por exemplo, a utilizacdo de
anticoagulantes orais deve ser considerada em doentes
com fibrilhacdao auricular e pode ser considerada
em doentes com trombose da AP e risco reduzido de
hemorragia.

Ndo existem dados consistentes que fundamentem
a utilizacdo de farmacos bloqueadores dos canais de
calcio.

Recentemente foram aprovadas trés classes de
farmacos destinados a modificagdo da disfuncdo
endotelial para tratamento da HAP: prostandides,
antagonistas dos receptores da endotelina (ARE)
e inibidores da fosfodiesterase tipo-5. A eficacia e
segurancga destes farmacos foram demonstradas,
sobretudo através de estudos ndo controlados, no
tratamento da HAP associada a CC e da sindrome de
Eisenmenger.

Apenas um ensaio aleatorizado e controlado
com 54 doentes registou um efeito favoravel na
capacidade de exercicio e na hemodinamica obtido
pelo tratamento de doentes de Eisenmenger®4com
bosentan, umantagonista duplo dos receptores A e
B da endotelina, confirmando assim os estudos nao
controlados. Uma analise retrospectiva recente da
terapéutica avangada (sobretudo bosentan) em doentes
de Eisenmenger indicou ainda um beneficio em termos
de sobrevida.'®>*Um pequeno ensaiol®® com sildenafil,
um inibidor da fosfodiesterase tipo-5, documentou
efeitos favoraveis a nivel funcional e hemodinamico em
10 doentes com sindrome de Eisenmenger, tendo-se
observado resultados semelhantes em estudos nao
controlados. Registaram-se resultados semelhantes em
16 doentes de Eisenmenger tratados com tadalafil, um
inibidor da fosfodiesterase tipo-5.1¢7

Quadro 21 Recomendagodes para terapéutica
especifica da hipertensdo arterial pulmonar
nas cardiopatias congénitas

Recomendagdes Classe? | Nivel®

A terapéutica especifica para HAP nas CC
deve ser realizada apenas em centros I C
especializados.

O ARE bosentan deve ser iniciado em
doentes em CF-OMS III¢ com sindrome I B
de Eisenmenger.

Outros ARE, inibidores fosfodiesterase
tipo-5 e prostandides devem ser
considerados em doentes em CF-OMS
I1Ic com sindrome de Eisenmenger.

IIa C

Podera ser considerada uma terapéutica
de combinagdo em doentes em CF-OMS ITb C
I1Ic com sindrome de Eisenmenger.

A utilizagdo de bloqueadores dos canais
do calcio deve ser evitada em doentes III C
com sindrome de Eisenmenger.

aClasse de recomendacdo. Nivel de evidéncia.

cApesar de dados recentes apoiarem também a utilizagdo de ARE, como
o bosentan, em doentes CF-OMS II com HAP idiopatica e HAP associada
a doengas do tecido conjuntivo, estes dados ndo estdo actualmente
disponiveis para doentes com Eisenmenger. Devido a diferencas
significativas na histdria natural entre estes grupos, os resultados ndo
podem ser simplesmente aplicados aos doentes congénitos e séo
necessarios mais estudos antes de efectuar recomendacgdes.

CC — cardiopatia congénita; ARE — antagonista dos receptores da
endotelina; HAP — hipertensao arterial pulmonar; CF-OMS — classe
funcional - Organizagdo Mundial de salde.



Recomendagdes da ESC

e45

Em estudos abertos, a administracao intravenosa
continua de epoprostenol demonstrou efeitos favoraveis
sobre a hemodindamica e a capacidade de exercicio,
comparaveis aos observados em relagcdo a HAP
idiopatica.168169 Contudo, a presenca de um cateter
venoso central aumenta o risco de embolismo paradoxal
e de infecgdo.

Num estudo multicéntrico aleatorizado com
treprostinil subcutaneo,?’° foi incluido um sub-grupo
de 109 doentes com HAP associada a CC, e os efeitos
favoraveis sobre a capacidade de exercicio ndo parecem
diferir dos observados em relagdo a HAP idiopatica.

O transplante de pulmado com reparagao do defeito
cardiaco ou o transplante cardiopulmonar combinado
é a ultima opgdo para doentes com sindrome de
Eisenmenger com indicadores de mau prognéstico,
tais como agravamento no estado funcional, episodios
de insuficiéncia do coragdo direito e deterioracao
avancada das alterac6es hemodinamicas, em especial
fungdo ventricular diminuida ou niveis elevados
de peptideo natriurético tipo B (BNP). O timing da
colocacao dos doentes em lista de espera permanece
um desafio.

4.18 Tratamento de doentes
cianoticos

Introducgao

A cianose é provocada por um shunt bidireccional ou
invertido devido a uma comunicacdo anatémica entre
a circulagdo pulmonar e a sistémica ao nivel auricular,
ventricular ou arterial. Os doentes cianoticos abrangem
um grupo heterogéneo de lesdes com diferentes
anatomias subjacentes e fisiopatologias: fluxo
sanguineo pulmonar normal ou reduzido na presencga de
uma obstrucdo ao longo do tracto de saida pulmonar
ou fluxo sanguineo pulmonar aumentado na auséncia
de obstrucgdo, provocando assim o desenvolvimento de
HAP e, eventualmente, sindrome de Eisenmenger (ver
Seccles 4.14 e 4.17). Podem apresentar-se com ou sem
intervengdes paliativas prévias. Os doentes cianédticos
sdo complexos e devem ser acompanhados por um
especialista em CCA.

Mecanismos de adaptacgdo

A cianose induz mecanismos de adaptacgdo para
melhorar o transporte e a entrega de oxigénio aos
tecidos: eritrocitose secundaria, desvio para a direita
da curva de dissociacdo da oxihemoglobina e aumento
do débito cardiaco.171172 A eritrocitose secundaria ao
estimulo da eritropoietina é a resposta fisioldgica
a hipoxemia crénica. A eritrocitose compensada
reflecte um equilibrio (hemoglobina estavel sem
ferropénia) e a eritrocitose descompensada indica
uma falta de equilibrio (aumento progressivo do
hematdcrito).

Doencga multi-sistémica

A cianose e a eritrocitose secundaria implicam

consequéncias profundas em todos os 6rgéos e

sistemas:

¢ A viscosidade do sangue aumenta e esta directamente
relacionada com a massa de glébulos vermelhos!”3

e As anomalias hemostaticas sdo comuns e complexas e
devem-se a anomalias nas plaquetas (trombocitopenia
e trombastenia), vias de coagulacdo e outros
mecanismos de coagulacdo anémalos. Os factores
de coagulagdo dependentes de vitamina K (factores
II, VII, IX e X) e o factor V sofrem uma diminuicdo,
a actividade fibrinolitica aumenta e os maiores
multimeros de von Willebrand esgotam-se

e O aumento do turnover de glébulos vermelhos/
hemoglobina e a filtragdo deficiente dos uratos
provocam hiperuricemia.’ A concentracdo crescente
de bilirrubina ndo conjugada representa um risco de
calculos biliares de para os doentes ciandticos.

e Disfungdo endotelial grave torna-se evidente devido a
significativa insuficiéncia da vasodilatacdo dependente
do endotélio?s®

e Hipoxemia crénica, aumento da viscosidade do sangue
e disfungao endotelial afectam a microcirculacao, o
funcionamento do miocardio e o funcionamento dos
outros 6rgdos e sistemas.

Apresentacao clinica e histéria natural

As manifestac0es clinicas incluem cianose central,
originada por um aumento da quantidade de hemoglobina
reduzida (> 5g/100mL de sangue), hipocratismo digital
e escoliose frequente. Os achados cardiacos variam e
dependem da anatomia/fisiopatologia subjacente.

A mortalidade é significativamente mais elevada
nos doentes ciandticos do que nos doentes ndo
cianoticos.'’> O progndstico depende da anatomia
subjacente, da fisiopatologia, dos procedimentos
paliativos, das complicacGes da cianose e das medidas
preventivas. Contagem de plaquetas baixa, hipoxia
grave, cardiomegalia e hematdcrito elevado durante
a infancia sdo parametros Uteis para prever a morte
prematura e eventos adversos em doentes que sofram
ou ndo de doenca vascular pulmonar.17

Complicacoes tardias

e Sintomas de hiperviscosidade incluem cefaleias,
lipotimias, tonturas, fadiga, zumbidos, visdo
enevoada, parestesia dos labios e dos dedos das maos
e pés, dores musculares e fraqueza (classificados
como moderados quando interferem com algumas
actividades e graves quando interferem com a maioria
das actividades).”t172 Os sintomas de hiperviscosidade
sdo improvaveis num doente sem caréncia de ferro
cujo hematdcrito seja < 65%.

e Didtese hemorragica e trombdtica ocorrem e ambas
provocam um dilema terapéutico visto que os
doentes correm risco de trombose e de hemorragia.
A hemorragia espontanea normalmente é minima e
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auto-limitada (hemorragias dentarias, epistaxis,
equimoses faceis e menorragias). A hemoptise é a
hemorragia grave mais comum e é uma manifestagdo
externa de uma hemorragia intra-pulmonar sem reflectir
a extensdo da hemorragia parenquimatosa (registada
em quase 100% dos doentes de Eisenmenger).163.177 A
trombose é provocada por anomalias de coagulagao,
estase sanguinea em camaras e vasos dilatados,
aterosclerose e/ou disfuncdo endotelial, presenca
de material trombogénico (por exemplo, condutos) e
arritmias. As anomalias hemostaticas ndo constituem
protecgdo contra as complicagées tromboticas.
Trombos laminados sdo comuns (até 30%) em grandes
artérias pulmonares parcialmente calcificadas e com
aneurismas.l78180 Sexo feminino, baixa saturacao de
oxigénio, idade avangada, disfuncgdo biventricular e
AP dilatadas foram identificados como factores de
risc0.161,180

e Os acidentes vasculares cerebrais podem ser
provocados por eventos trombo-embdlicos (émbolismo
paradoxal), factores reoldgicos (microcitose),
disfuncdo endotelial e factores de risco ateroscletético
“tradicionais”. A gravidade de eritrocitose secundaria
por si s ndo é um factor de risco;!8* a microcitose
provocada por falta de ferro, devido a flebotomias
inadequadas, foi o factor mais importante como
preditor independente de eventos vasculares
cerebrais.18?

Os émbolos paradoxais podem ser provocados

por arritmias supraventriculares ou eléctrodos ou

cateteres endovenosos.

A falta de ferro é provocada frequentemente por

flebotomias inadequadas.

e Arritmias - supraventriculares e ventriculares.

e Entre as complicagdes infecciosas contam-se a
endocardite, o abcesso cerebral e a pneumonia. A
febre, associada a uma cefaleia nova ou diferente,
suscita suspeitas de abcesso cerebral.

e A disfuncdo renal é comum e deve-se a anomalias
funcionais e estruturais dos rins.

¢ A colelitiase é comum. A incidéncia de calculos biliares
pode ser complicada por colecistite/coledocolitiase.

e Entre as complicacdes reumatoldgicas incluem-se
gota, osteoartropatia hipertroéfica, cifoscoliose.

Diagnéstico
Consulte a Secgdo 3.2 para os principios gerais.

Para defeitos cardiacos subjacentes consulte a Secgdo
4.14 e as seccoes relativas a lesdes especificas.

Deverd prestar-se especial atengdo a sintomas
de hiperviscosidade e complicagées hemorragicas/
isquémicas. A saturacdo de oxigénio devera obter-se
através da oximetria de pulso em repouso durante
5 minutos no minimo e a capacidade de exercicio deve
ser avaliada regularmente, de preferéncia através de
um teste de 6 minutos a caminhar.

As analises ao sangue devem incluir hemograma,
volume globular médio (VGM), ferritina sérica (ferro

sérico, transferrina e saturagdo de transferrina podem
ser necessarios para uma detecgdo precoce de caréncia
de ferro), creatinina, acido Urico sérico, perfil de
coagulacdo, BNP ou pro BNP, acido félico e vitamina
B12 na presenca de VGM elevado ou VGM normal e
baixa ferritina sérica.

Precaucodes laboratoriais

e Parametros de coagulacgdo: o volume de plasma é
reduzido devido a eritrocitose secundaria; o valor do
citrato de sdédio deve ser adaptado ao hematocrito
caso este seja > 55%.

e Determinagdo do hematocrito através de contagens
electronicas automaticas de particulas (centrifugacdo
de micro-hematdcrito origina um hematdcrito
falsamente elevado devido a retencdo de plasma).

e O nivel de glucose pode ser reduzido (glicélise in
vitro aumentada devido ao nimero mais elevado de
glébulos vermelhos).

IndicagOes para intervencao

Os riscos e os beneficios devem ser cuidadosamente
considerados e necessitam de competéncias especificas.
Um doente ciandtico sem HAP/sindrome de Eisenmenger
deve ser avaliado periodicamente em relacao a qualquer
procedimento que possa melhorar a qualidade de vida e
reduzir a morbilidade ou em relagdo a elegibilidade para
reparacdo fisioldgica (ver Secgdo 4.14).

Terapéutica médica

Para tratamento especifico da HAP, ver Secgéo 4.17.

e Arritmias: o ritmo sinusal deve ser mantido sempre
que possivel. A terapéutica antiarritmica deve ser
avaliada caso a caso (medicagdes, ablagdo, PM/
CDI epicardico). A terapéutica antiarritmica é
extremamente dificil neste grupo de doentes. A
terapéutica com farmacos devera ser iniciada com
especial cuidado e, normalmente, no hospital. Devem
evitar-se os eléctrodos transvenosos.

¢ A flebotomia terapéutica apenas deve ser realizada
na presenca de sintomas de hiperviscosidade
moderada/grave devidos a eritrocitose secundaria
(hematdcrito > 65%) e na auséncia de desidratacdo
e ferropénia. Deve ser efectuada uma substituigdo
isovolémica de fluidos (750-1000 ml de soro fisioldgico
isoténico ao mesmo tempo que se retira 400-500 ml
de sangue).

e Poderd ser necessario efectuar uma transfusao
de sangue na presencga de anemia sem ferropénia
(hemoglobina inadequada a saturacdo de oxigénio)

e Deverd recorrer-se a suplementacgdo de ferro na
presenca de ferropénia (VGM < 80 fL) e esta deve ser
cuidadosamente seguida (efeito de ressalto).

e Anticoagulacdo/aspirina de rotina: os dados
actualmente disponiveis ndo fundamentam qualquer
beneficio em doentes ciandticos na prevengdo de
complicacdes trombo-embdlicas. Todavia, existe um
risco mais elevado de hemorragia.
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Quadro 22 Estratégias de reducgao do risco
em doentes com cardiopatia congénita cianoética

Medidas profilacticas sao a base dos cuidados para
evitar complicagcdoes. Devem evitar-se as seguintes
exposicoes/actividades:

e Gravidez.

Falta de ferro e anemia (flebotomias inadequadas para
manter uma hemoglobina pré-determinada).
Desidratagao.

Doencas infecciosas: vacinagao anual contra a gripe,
vacina anti-pneumocdcica (todos os 5 anos).
Tabagismo, consumo excessivo de drogas, incluindo
alcool.

Eléctrodos endovenosos Pacemaker/CDI

Exercicio intenso.

Exposicdo aguda ao calor (sauna, banho de imersao/
chuveiro quente).

Outras estratégias de reducao de risco incluem:

o Utilizagdo de um filtro de ar nas vias endovenosas para
evitar embolias gasosas.

e Consulta com um cardiologista de CCA antes da
administracdo que qualquer agente e antes de realizar
qualquer procedimento cirirgico/de intervengdo.

e Terapéutica imediata para infecgdes do tracto respiratorio
superior.

e Evitar ou tomar precaugdes na utilizagdo de agentes que
prejudiquem a fungdo renal.

e Aconselhamento relativamente a contracepgao.

CCA — cardiopatia congénita no adulto; CDI — cardioversor
desfibrilhador implantavel; PM — pacemaker.

e IndicacOes para anticoagulacgao: flutter/fibrilhacao
auricular [racio internacional normalizado (INR) alvo
2-2,5; INR alvo mais elevado na presenca de uma
valvula mecénica].

e Hemoptise: requer a realizacao de radiografia de
térax, seguida de TAC toracica em caso de existir
infiltrado A broncoscopia representa um risco para
o doente e raramente fornece informacdo util. A
terapéutica inclui a interrupcdo da aspirina, de
agentes anti-inflamatdrios ndo esterdides e de
anticoagulantes orais; tratamento de hipovolémia e de
anemia; redugdo da actividade fisica e supressao de
tosse ndo produtiva. Podera ser necessario recorrer a
embolizagdo selectiva de artérias brénquicas no caso
de hemorragia/hemoptise intrapulmonar refractaria.

e Hiperuricemia: nao existem indicagdes para o
tratamento de hiperuricemia assintomatica.

e A artrite gotosa aguda é tratada com recurso a
colchicina oral ou intravenosa, probenecide e farmacos
anti-inflamatédrios, tendo em consideracao o risco de
insuficiéncia e hemorragia renal. Os agentes uricosuricos
(por exemplo, o probenecide) ou uricostaticos (por
exemplo, o alopurinol) ajudam a evitar a recorréncia.

Recomendacdes para seguimento

Todos os doentes ciandticos necessitam de avaliagdo

ao longo de toda a vida com consultas de seguimento

a cada 6-12 meses num centro especializado em CCA,

em estreita colaboragdo com o médico de familia. A

avaliacdo inclui:

e Avaliacdo exaustiva e analise sistematica de potenciais
complicagbes

e Analises ao sangue (ver acima)

e Formacdo relativa a estratégias de reducdo de risco
(Quadro 22).

Consideracoes adicionais

Exercicio/desporto: Evitar exercicio intenso moderado
a violento.183.184

Viagens de aviao: Viagens de avido comercial sdo
bem toleradas. As estratégias de redugdo de risco
incluem evitar stress relacionado ou ndo com a viagem,
desidratacdo e bebidas alcodlicas e medidas para
prevenir trombose das veias profundas.

Exposicdo a altitudes elevadas: Deve evitar-se
exposicdo aguda a altitudes elevadas (> 2500 m).
Subidas graduais (por exemplo, num teleférico) até
2500 m podem ser toleradas.

Gravidez: A gravidez em doentes ciandticas, sem
hipertensao pulmonar, acompanha-se de complicagdes
significativas na mde e no feto. A saturacdo de oxigénio
(> 85%) e a hemoglobina (<200 g/l) antes da gravidez
sao os melhores preditores da viabilidade fetal.1s A
gravidez esta contra-indicada em doentes com sindrome
de Eisenmenger.

Profilaxia de EI: Recomendada a todos os doentes (ver
Seccdo 3.3.5).

O texto da CME “Recomendacgdes da ESC para o tratamento cardiopatia congénita no adulto (nova versdo 2010)” foi acreditado pelo
European Board for Accreditation in Cardiology (EBAC) com 2 horas de créditos externos CME. O participante devera reclamar apenas
as horas de crédito que foram efectivamente dispendidas nesta acgdo de formacgado. A EBAC opera em conformidade com as normas
de qualidade do European Accreditation Council for Continuing Medical Education (EACCME), que constitui uma instituicdo da Unido
Europeia dos Médicos Especialistas (UEMS). Em conformidade com as orientacdes da EBAC/EACCME, todos os autores envolvidos no
presente programa revelaram potenciais conflitos de interesse que poderiam estar na origem de parcialidade no artigo. A Comissao
Organizadora sera responsavel por garantir que quaisquer potenciais conflitos de interesse inerentes ao programa sao declarados aos

participantes antes das actividades da CME serem iniciadas
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