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Resumo

As cardiopatias congénitas (CC) representam causa importante de morbimortalidade, sendo responsaveis por cerca de
8% da mortalidade infantil. Destes, aproximadamente 30% dos obitos ocorrem no periodo neonatal precoce. Sdo
definidas como anormalidades na estrutura e na fungao cardiocirculatoéria, presentes desde o nascimento, causadas pela
alteracdo no desenvolvimento embrionario do coracdo. Podem ocorrer por fatores genéticos, ambientais ou idiopaticos
e sdo classificadas como cianoéticas e acianoticas. Este presente estudo tem como objetivo realizar uma revisdo de
literatura narrativa sobre o manejo clinico das cardiopatias congénitas ciandticas. Foram analisados artigos das
plataformas Pubmed, Scielo e Google Scholar, utilizando descritores como: cardiopatia congénita, cianose ¢ recém-
nascido. Os trabalhos avaliados evidenciaram a importancia do diagnéstico precoce das CC cianoticas, podendo ser
realizados na fase gestacional, através da ecocardiografia fetal ou até mesmo pds-natal. Observou-se que a partir da
suspeita ou confirmacdo desta comorbidade, é imprescindivel a instituicdo do manejo clinico adequado desse recém-
nascido. Pois, quando o tratamento ¢ instituido precocemente, tem contribuido no aumento da sobrevida dessas criangas.
Palavras-chave: Cardiopatias congénitas; Cianose; Recém-nascido.

Abstract

Congenital heart diseases (CHD) represent an important cause of morbidity and mortality, accounting for approximately
8% of infant mortality. Of these, approximately 30% of deaths occur in the early neonatal period. They are defined as
abnormalities in the cardiocirculatory structure and function, present from birth, caused by changes in the embryonic
development of the heart. They may occur due to genetic, environmental or idiopathic factors and are classified as
cyanotic and acyanotic. This present study aims to carry out a narrative literature review on the clinical management of
cyanotic congenital heart diseases. Articles from the Pubmed, Scielo and Google Scholar platforms were analyzed,
using descriptors such as: congenital heart disease, cyanosis and hewborn. The studies evaluated showed the importance
of early diagnosis of cyanotic CHD, which can be performed during pregnancy, through fetal or even postnatal
echocardiography. It was observed that from the suspicion or confirmation of this comorbidity, it is essential to institute
the appropriate clinical management of this newborn. Because, when treatment is instituted early, it has contributed to
increase the survival of these children.

Keywords: Heart defects; Cyanosis; Newborn.

Resumen

Las cardiopatias congénitas (CC) representan una importante causa de morbilidad y mortalidad, representando Las
cardiopatias congénitas (CC) representan una importante causa de morbilidad y mortalidad, representando
aproximadamente el 8% de la mortalidad infantil. De estos, aproximadamente el 30% de las muertes ocurren en el
periodo neonatal temprano. Se definen como anomalias en la estructura y funcién cardiocirculatoria, presentes desde el
nacimiento, causadas por cambios en el desarrollo embrionario del corazon. Pueden ocurrir debido a factores genéticos,
ambientales o idiopaticos y se clasifican en cian6ticos y acianéticos. El presente estudio tiene como objetivo realizar
una revision narrativa de la literatura sobre el manejo clinico de las cardiopatias congénitas cianoticas. Se analizaron
articulos de las plataformas Pubmed, Scielo y Google Scholar, utilizando descriptores como: cardiopatia congénita,
cianosis y recién nacido. Los estudios evaluados demostraron la importancia del diagnostico precoz de la CC ciandtica,
que puede realizarse durante el embarazo, a través de ecocardiografia fetal o incluso posnatal. Se observo que a partir
de la sospecha o confirmacion de esta comorbilidad, es fundamental instituir el manejo clinico adecuado de este recién
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nacido. Porque, cuando el tratamiento se instaura de forma precoz, ha contribuido a aumentar la supervivencia de estos
nifios.
Palabras clave: Cardiopatias congénitas; Cianosis; Recién nacido.

1. Introducgéo

As cardiopatias congénitas (CC) representam causa importante de morbimortalidade, sendo responsaveis por cerca de
8% da mortalidade infantil. Destes, aproximadamente 30% dos 6bitos ocorrem no periodo neonatal precoce. Os recém-nascidos
prematuros, com baixo peso e presenca de comorbidades apresentam maior risco de mortalidade (Pedra et al., 2019).

Estima-se que globalmente 130 milhdes de neonatos sdo afetados todos os anos, e se tratando do Brasil, dados revelam
que a incidéncia seja de dois a 10 casos por cada 1.000 nascidos vivos (Soares et al., 2022).

Cerca de 1 a 2 de cada 1.000 recém-nascidos vivos apresentam cardiopatia congénita critica. Em torno de 30% destes
recém-nascidos recebem alta hospitalar sem o diagnéstico, e evoluem para choque, hipdxia ou 6bito precoce, antes de receber
tratamento adequado (Ministério da Saude, 2014). Outros 1/3 dos pacientes diagnosticados precisam ser submetidos ainda no
primeiro ano de vida a intervenc@es clinicas ou cirdrgicas (Saliba et al., 2020).

Segundo Cappellesso e Aguiar (2017), as cardiopatias congénitas sdo definidas como anormalidades na estrutura e na
fungdo cardiocirculatoria, presentes desde o nascimento, causadas pela alteracdo no desenvolvimento embrionario do coragéo,
que surge nas primeiras oito semanas de gestacdo, pois é quando ha a formacdo da estrutura cardiaca e pode ter influéncia
infecciosa, genética, nutricional, ambiental e até mesmo em fatores desconhecidos.

Séo classificadas em: Cardiopatia Congénita Cianética - € a mais grave e as principais sdo: Tetralogia de Fallot,
Anomalia de Ebstein e Atresia Pulmonar; e Cardiopatia Congénita Aciandtica — mais branda e as principais sdo: CIA
(Comunicacdo Interatrial), CIV (Comunicacdo Interventricular), PCA (Persisténcia do Canal Arterial) e DSVA (Defeito no Septo
Atrioventricular). O RN pode apresentar sinais/sintomas como: cianose nas extremidades ou nos labios, sudorese, palidez,
irritacdo, baixo peso, dispneia e entre outros (Soares et al., 2022).

Embora a ecocardiografia fetal, tradicionalmente indicada para gestantes de alto risco, seja bastante acurada, a maioria
dos recém-nascidos cardiopatas ainda nasce sem diagnostico em todas as partes do mundo. Isto porque muitos casos de
cardiopatias congénitas ocorrem em grupos de baixo risco e ndo sdo detectados pelo rastreamento no momento do
ultrassonografia pré-natal (Pedra et al., 2019).

O progresso terapéutico e avangos tecnolégicos tém colaborado para que diagnosticos precoces intra-uterino sejam
possiveis, resultando em melhorias satisfatérias das condigdes de assisténcia aos portadores de cardiopatia aumentando sua
sobrevida significativamente (Berkes et al., 2010).

A complexidade das doengas cardiacas era um cendrio desfavoravel para quase 70% das criangas ha cinco décadas atras
devido a falta de tratamento adequado. Com as melhorias na assisténcia de salde, houve um aumento na sobrevida desses
pacientes (Soares, 2018).

Com isso, falaremos a seguir sobre a importancia do reconhecimento das cardiopatias congénitas ciandticas e seu

manejo clinico, a fim de contribuir no impacto da reducdo da mortalidade infantil.

2. Metodologia

Este estudo trata-se de uma revisdo de literatura narrativa, de carater descritivo exploratério, cujo processo consiste em
uma forma de sistematizar, reunir e organizar os conhecimentos obtidos acerca do problema estudado (Pereira et al., 2018). Se
caracteriza pelo levantamento de referéncias ja analisadas e publicadas. Em sintese, refere-se a estudos secundarios, que tem sua

fonte nos estudos primarios (Gerhardt & Silveira, 2009).
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Esta categoria de artigos tem um papel fundamental na educacdo continuada pois, permitem ao leitor adquirir e atualizar
um conhecimento sobre uma tematica especifica em um curto espacgo de tempo (Rother, 2007).

Para este trabalho foram analisados artigos das plataformas Pubmed, Scielo e Google Scholar, utilizando descritores
como: cardiopatia congénita, cianose e recém-nascido. A coleta da literatura foi realizada no periodo de 2000 a 2023.

Como critérios de inclusdo temos pesquisas nacionais e internacionais classificadas como artigo cientifico, artigo de
revisdo, relato de casos e relatorios, que estejam na lingua portuguesa ou inglesa. Demais estudos anteriores ao ano 2000 foram
excluidos do trabalho. Assim como os artigos que nao eram disponibilizados na integra nos bancos de dados.

Sendo assim, este estudo selecionou 20 producdes dentre as op¢des disponiveis através de uma leitura prévia dos

resumos, posteriormente quais foram lidas na integra, afim de agregar conhecimento para este artigo.

3. Discussao

3.1 Rastreamento das cardiopatias congénitas

O exame ultrassonogréafico pré-natal e o ecocardiograma fetal sdo propostos rotineiramente como teste de triagem fetal.
O exame é normalmente baseado na visualiza¢do das cAmaras do coracdo (4CV), com visualizagdo adicional dos grandes vasos
e arco adrtico, no segundo trimestre da gestacao, entre 18 e 20 semanas (Pedra et al., 2019).

Segundo Pedra et al (2019), embora a ecocardiografia fetal seja indicada tradicionalmente para gestantes de alto risco,
a maioria dos recém-nascidos cardiopatas ainda nascem sem diagnéstico. Isto porque muitos casos de cardiopatias congénitas
ocorrem em grupos de baixo risco e ndo sdo detectados pelo rastreamento no momento do ultrassonografia pré-natal.

A realizacdo da ultrassonografia precoce e 0 aumento da realizacdo da ecocardiografia fetal tem contribuido para um
aumento do diagnoéstico intradtero das cardiopatias congénitas e consequente melhor evolugdo perinatal. Com isso, um dos
grandes objetivos deste diagnéstico pre-natal é identificar as cardiopatias congénitas graves, sendo possivel realizar um
planejamento de parto adequado em um centro de referéncia especializado (Pinto et al., 2009).

Sendo assim, a ecocardiografia fetal deve ser indicada para todas as gestantes, uma vez que, em maos experientes, pode
detectar préximo de 100% de todas as anomalias cardiacas na vida fetal, sendo considerada o padrao-ouro de diagnéstico cardiaco
fetal (Pedra et al., 2019).

3.2 Fisiologia da circulagéo fetal e neonatal

No periodo fetal existem trés comunicag¢Bes importantes entre as circulagfes: forame oval, ducto arterial e ducto venoso.
A placenta funciona como fistula arteriovenosa, o que determina uma baixa resisténcia sistémica (Gardiner, 2005).

Por outro lado, o preenchimento do parénquima pulmonar com liquido, portanto a falta de aeragéo, causa umaresisténcia
pulmonar alta. O ventriculo direito recebe a maior por¢édo do sangue venoso que chega ao atrio direito, fundamentalmente, o
sangue da porcdo superior do corpo e pequena parte do sangue oxigenado que vem pela veia umbilical e ducto venoso. Esse
volume sanguineo, ap6s ser bombeado para artéria pulmonar, direciona-se quase que integralmente para aorta descendente
através do canal arterial e em seguida para a placenta e parte inferior do corpo. Esse direcionamento é facilitado pela alta
resisténcia vascular pulmonar (Gardiner, 2005).

A mudancga maior ocorre ao nascimento, com aumento da resisténcia vascular sistémica e diminuicéo da resisténcia
vascular pulmonar; diminuigdo esta decorrente da remocao da circulacéo placentaria, do aumento do fluxo pulmonar, do aumento
na pressao do atrio esquerdo, e do fechamento funcional do forame oval e do ducto arterial (Neves et al., 2020).

Esse novo arranjo na circulagdo demanda adaptagdo nos dois ventriculos, sendo necessario receber e ejetar todo o débito

cardiaco que previamente era dividido entre eles.
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3.3 Cardiopatia Congénita Ciandtica

Os recém-nascidos (RN) com cardiopatia congénita cian6tica irdo apresentar manifestacdes, em sua maior parte, nas
primeiras semanas de vida. Com a transicao da circulacdo fetal para a circulacéo extrauterina e o fechamento do canal arterial,
ha a reducéo do fluxo sanguineo para o leito vascular pulmonar, o seu fechamento provocara piora drastica do quadro clinico e
a intervencdo torna-se necessaria imediatamente. (Silva & Silva, 2000).

A cianose refere-se a cor azulada da pele e mucosas devido ao aumento da carboxihemoglobina ou de seus derivados
acima do normal. Em geral é detectada quando a saturacao arterial do oxigénio se reduz a 85%, o que corresponde a concentragao
de hemoglobina reduzida nos capilares superior a 5 g/dl. Pode se apresentar de forma leve, moderada ou severa, dependendo do
grau de hemoglobina insaturada na circulacdo sistémica (Amaral et al., 2002).

Podemos diferenciar a cianose de causa cardiaca e pulmonar da seguinte forma: Ofertar oxigénio a 100% para 0 RN
afetado por 10 minutos. Coletar gasometria arterial pré-ductal antes e apds a oferta de oxigénio. Quando a pressédo parcial de
oxigénio se encontra acima de 250 mmHg nas extremidades superiores e inferiores praticamente elimina a possibilidade de
doenca cardiaca congénita cianogénica critica no neonato. Quando a pressdo parcial de oxigénio se encontra abaixo de 100
mmHg, na auséncia documentada de doenca pulmonar, a possibilidade da presenga de “shunt” fixo intracardiaco ¢é elevada e o
diagndstico de cardiopatia congénita cianogénica deve ser considerado. Niveis entre 100 mmHg e 250 mmHg podem ser
encontrados em pacientes com cardiopatias congénitas cianogénicas com mistura intracardiaca completa e hiperfluxo pulmonar
(Pedra & Arrieta, 2002).

As cardiopatias cianogénicas podem ser agrupadas da seguinte forma: fluxo pulmonar dependente de canal arterial,
fluxo sistémico dependente de canal arterial, circulagdo em paralelo e shunt misto. A gravidade e a persisténcia da hipoxia,
decorrente do tipo de cardiopatia, podem levar a graves situacdes clinicas, com cianose intensa e ocorréncia de acidose

metabdlica, além da observacao de poliglobulia nos casos de maior tempo de evolucéo clinica (Jatene, 2002).

3.4 Avaliacdo do recém-nascido

A avaliacdo inicial do neonato com suspeita de doenga cardiaca congénita deve seguir 0s seguintes passos: exame fisico
completo, aferi¢do da pressdo sanguinea nos quatro membros, raio x de torax, eletrocardiograma e teste da hiperdxia. Com base
nessa avaliagdo inicial, um neonato com suspeita de cardiopatia congénita tem que ser estabilizado, avaliado por um cardiologista
pediatrico e, se necessario, encaminhado para um centro de tratamento especifico (Amaral et al., 2002).

A oximetria de pulso arterial € um bom método de triagem, podendo ser realizada de rotina em recém-nascidos
aparentemente saudaveis com idade gestacional maior que 34 semanas, o0 que mostra elevada sensibilidade e especificidade para
deteccdo precoce das cardiopatias, apesar de néo ter a capacidade de excluir ou confirmar a presenga da doenca e nem de orientar
a conduta inicial frente a um caso positivo (Ministério da Saude, 2017).

A avaliacdo fisica deve ser minuciosa, com palpagdo dos pulsos em busca de patologias do arco adrtico associadas. O
sopro cardiaco pode estar presente, mas sua auséncia ndo afasta o diagndstico de cardiopatia. A radiografia de térax fornece
dados como o padrdo da trama vascular pulmonar, posi¢ao do arco adrtico, tamanho da area cardiaca, forma da silhueta cardiaca,
contorno do tronco da artéria pulmonar e posi¢do do coracdo no térax (Amaral et al., 2002).

O eletrocardiograma pode apresentar alteracfes sutis, porém as principais variacdes em relagcdo ao normal devem ser
identificadas. A gasometria arterial auxilia no diagndstico principalmente das cardiopatias cianéticas através do teste de
hiperéxia. O ecocardiograma bidimensional é fundamental, pois além de confirmar as hip6teses diagndsticas, auxilia nos
procedimentos de urgéncia, em indicagdes cirdrgicas e no estudo hemodinamico, contribuindo de forma benéfica para o

prognostico em diversas cardiopatias. (Silva & Silva, 2000).
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Portanto, é de extrema importancia a confirmacdo diagnoéstica rapida, principalmente nos pacientes ciandticos,
independentemente do quadro clinico. Pois, criancas portadoras de cardiopatia cianética canal-dependente podem evoluir
desfavoravelmente e de maneira rapida ap6s o fechamento do canal arterial. Com isso, 0 paciente precisara ser prontamente

estabilizado do ponto de vista hemodinamico, metabdlico e respiratdrio.

3.5 Manejo clinico

Com base na avaliagdo inicial do paciente, um neonato com suspeita ou confirmagcao de cardiopatia congénita ciandtica
deve ser estabilizado prontamente. De preferéncia esses pacientes devem ser encaminhados a uma unidade de terapia intensiva
para monitorizacdo. (Kemper, 2011).

Segundo Pedra e Arrieta (2002), varias medidas gerais sdo necessarias como: manutencdo da temperatura corporal,
instalacdo de acesso venoso adequado, correcdo de distdrbios metabdlicos e hidroeletroliticos, correcdo de hipoglicemia,
tratamento de possivel infeccdo com antibioticoterapia adequada, tratamento de disturbios de coagulacdo, infusdo de liquidos
adequado, niveis de hematdcrito (> 45%) e hemoglobina (> 15g/dl), oxigenioterapia e inotrépicos se necessario.

A oxigenioterapia deve ser realizada com atenc¢do, pois algumas cardiopatias podem presentar piora clinica com essa
oferta exagerada. A ventilagdo mecénica reduz muito o trabalho respiratério, por consequente reduzindo o consumo de oxigénio
e favorecendo a entrega tecidual. Esta indicada quando a hipoxemia for acentuada ou menor que 60%. No entanto, devemos
lembrar que ndo é aconselhavel esperar que um neonato gravemente enfermo com situacdo hemodindmica j& comprometidos
entre em fadiga respiratdria para a intubagdo ser realizada. (Pedra & Arrieta, 2002).

O uso de prostaglandina E1 permite a estabilizacdo do RN e ajuda a ganhar tempo para a confirmacéo diagndstica da
cardiopatia, sendo recomendado precocemente na suspeita de doenca cardiaca canal dependente. Deve ser iniciada a PEG1 antes
do diagndstico em duas situacles: cianose acentuada que ndo melhora com oxigénio e choque sem resposta ao tratamento
habitual. Seu principal efeito colateral € a apneia, podendo ocorrer outros relativamente comuns como vasodilatacdo com
necessidade de aumento do aporte hidrico, sindrome o extravasamento capilar com edema, febre, mioclonias, rigidez muscular
e irritabilidade (Pedra & Arrieta, 2002).

O cateterismo cardiaco € um procedimento diagndstico e terapéutico muito utilizado para realizar ampliacdo da
comunicagdo interatrial (atriosseptostomia), muitas vezes necessaria para a manutengdo da vida de RNs que pouco ou nao
melhoram com prostaglandina. Agentes inotrépicos — aminas simpaticomiméticas — melhoram o desempenho miocérdico assim
como a perfusdo tecidual. A escolha da droga dependera da apresentagdo clinica. A dopamina e a dobutamina apresentam efeito
menos evidente que em adultos. A epinefrina tem efeito inotrépico mais pronunciado em doses adequadas e € comumente
empregada no p6s-operatério complexos. A milrinona é uma droga com acdo inotrdpica e vasodilatadora sistémica e pulmonar.
Situagdes criticas exigirdo a combinacdo de drogas (Amaral et al., 2002).

O objetivo do manejo terapéutico farmacoldgico é melhorar a qualidade de vida, prorroga-la e preparar a melhor forma

0 paciente para intervencéo cirdrgica, além de possibilitar balanceamento hemodinamico mais apropriado.

4. Consideracdes Finais

As cardiopatias congénitas ainda apresentam uma alta taxa de morbimortalidade e mortalidade infantil. No entanto, nos
ultimos anos, os estudos demonstraram como 0s avancos tecnoldgicos e medidas farmacoldgicas tem interferido diretamente na
qualidade de vida desses pacientes. Quando a gestante e o feto recebem uma atencéo diferenciada no pré-natal, os riscos podem
ser reduzidos, o que resultard em uma gestacdo melhor assistida, evitando futuras complicacdes, ou reduzindo as chances de

desenvolvé-las.
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Caso a cardiopatia tenha sido rastreada em cidade que ndo disponha de servico especializado, a gestante cujo feto
apresente cardiopatia de repercussdo neonatal deve ser “regulada” pelas centrais de regulacdo do SUS (estadual ou federal).
Com isso, é possivel solicitar o Tratamento Fora de Domicilio (TFD), para o centro especializado mais proximo, sendo este
processo regulado via Central Nacional de Regulacdo de Alta Complexidade (CNRAC), determinado pela portaria 1.020 do
Ministério da Salde, publicada em maio de 2013, que instituiu as diretrizes para a organizagdo da Atencdo a Saude na Gestagao
de Alto Risco (Ministério da Saude, 2017).

A partir da suspeita ou confirmagdo das cardiopatias congénitas cianoticas, é imprescindivel a instituigdo do manejo
clinico adequado desses recém-nascidos. Por se tratar de um quadro grave e com alto risco de vida, se faz necessario uma
assisténcia que qualifique o cuidado, podendo assim contribuir com 0 aumento na sobrevida dessas criangas.

Diante disso, é importante que haja em novos estudos descricdo de protocolos mais detalhados de primeiro atendimento
desses pacientes sem diagndstico prévio das cardiopatias congénitas em servigos que nao séo referéncia de bebés cardiopatas,
afim de possibilitar o treinamento dessas equipes assim contribuindo com a redu¢do na taxa de mortalidade infantil.
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